Dr. Friedrich Jolly, multiple Hirngklerose. 711

" XXXIV.

Ueber multiple Hirnsklerose.
Von

Dr. Friedrich Jolly,
Privatdocent und Assistent der psychiatrischen Klinik zu Wiirzburg.

N

Die Casuistik der multiplen Hirnsklerose hat in den letaten
Jahren vielfache Bereicherung erfahren und insbesondere mehrt sich in
der Literatur die Zahl der Fille, in denen es mdglich war, intra vitam
mit Bestimmtheit die Diagnose auf das Vorhandensein der genannten
Lision zu stellen. In die letztere Kategorie gehort auch der im Fol-
genden mitzutheilende Fall, der wihrend eines fast anderthalbjahrigen
Zeitraums in der hiesigen psychiatrischen Klinik unserer Beobachtung
unterlag und in welchem die bei der Section gefundene ausgedehnte
Degeneration des Gehirns in weitem Umfange die gestellte Diagnose
rechtfertigte.

So erfreulich nun aber auch die Thatsache ist, dass der Symptomen-
complex einer Erkrankung deutliche Gestaltung gewonnen hat, von
der Leyden noch im Jahre 1863 sagen konnte, ,dass sie klinisch bis
jetzt noch keine wesentliche Bedeutung habe und dass der Verlduf
der wenigen bekannten Fille nichts Charakteristisches biete“, so muss
doch hervorgehoben werden, dass auch jetzt noch mancher Zweifel
bestehen bleibt iiber die Abgrinzung unserer Krankheitsform gegen-
iiber einigen anderen Symptomenreihen sowie tiiber die Moglichkeit,
die im Leben becbachteten Erscheinangen in einen bestimmten Zu-
sammenhang mit der Form und Ausbreitung der anatomischen Verdn-
derungen zu bringen. Gerade in letzterer Beziehung diirfte der mit-
zutheilende Fall von besonderem Interesse sein, indem er zeigt, dass
sich Functionsstorung und Degeneration gewisser Nervencentren keines-
wegs immer in dem Grade decken, als man nach den neueren Publi-
cationen erwarten konnte.
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Eva N., 28 Jahr alt, Schneidersfrau aus 8. in Unterfranken, in die Irren-
abtheilung aufgenommen am 13. Juli 1869.

Die von dem Manne der Kranken aufgenommene Anamnese ergiebt Fol-
gendes: In der Familie der Kranken sind weder Geisteskrankeiten noch
Neurosen bis jetzt vorgekommen. Ihre beiden Eltern sind frith gestorben,
von ihren 4 Geschwistern ist ein Bruder an Tuberkulose zu Grunde gegangen,
ein Bruder und 2 Schwestern leben noch und sind gesund. In ihrer
Jugend war die Kranke scrophulds, litt an Drisenabscessen und
Augenentziindungen, woran sie in ihrem 14. Jahre lingere Zeit im Julius-
spital behandelt wurde. Spiter hat sie wiederholt an Gesichtsrose ge-
litten und zwar vor ihrer Verheirathung bereits 3 oder 4 mal. Ihr Mann
behauptet, seit er sie kennt, eine Ungleichheit beider Gesichtshalften
an ihr wahrgenommen zu haben, in der Art, dass die linke Seite voller war
als die rechte, und er giebt an, dass diese Ungleichheit von der Kranken
selbst und von ihren Bekannten mit der bestandenen Gesichtsrose in Zusam-
menhang gebracht worden sei. Doch war die Erscheinung damals noch nicht
sehr hervortretend. — Ueber die Zeit der ersten Menstruation ist nichts be-
kannt. Die Kranke heirathete im Alter von 25 Jahren, nachdem sie schon
einige Jahre vorher von ibhrem Manne ein Kind gehabt Hlatte, das ohne
Schwierigkeiten geboren wurde, aber bald nach der Geburt starb. In der
Ehe kam sie noch 2mal nieder, einmal im ersten Jahre derselben, das zweite
Mal im Januar 1868. Beide Geburten verliefen normal, die Kinder sind noch
am Leben. Die Kranke stillte dieselben selbst, wurde aber das zweite Mal
nach 3monatlicher Laktation in hohem Grade schwach und bettlagerig, so
dass sie das Kind entwohnen musste und langere Zeit zu ihrer Erholung be-
durfte. Diese trat iibrigens vollstindig wieder ein, die Kranke war regel-
méssig menstruirt und fithlte sich gesund bis zu Anfang November 1868.
Um diese Zeit erkrankte sie abermals an einem Erysipel, das
sich auf beide Gesichtshilften und auf die Stirne erstreckte und in Folge
dessen die Augen vollstindig zugeschwollen waren. Nach 10 Tagen konate
sie das Bett verlassen, und blieb nun wieder, nachdem das Erysipel abgeheilt
war, anscheinend gesund bis Weihnachten 1868. Damals klagte sie
fiber Schwindel und heftiges Kopfweh; war dann von Neujahr 69
an wieder bettlagerig, In dieser Zeit bemerkte der Mann héufig
Krampfanfille bei der Kranken, die zuweilen taglich 3—4 Mal
wiederkehrten und seiner Schilderung nach weniger in einzelnen
Zuckungen als in einer tonischen den ganzen Kdrper ergrei-
fenden Starre bestanden. Die Anfille waren mit sehr heftigen Schmerzen
in Armen und Beinen sowie am Kopfe verbunden. In den Intervallen klagte
die Kranke hiiufig tiber Gefiihl von Taubheit in Armen und Beinen. — Die
Affection verlor sich jedoch wieder im Verlauf einiger Wochen, so dass die
Kranke ausser Bett sein und ihren Haushalt besorgen konnte. Doch fiel
ihrem Manne um diese Zeit eine Alteration ihres psychischen Befin-
dens auf. Sie wurde in hohem Grade unbesinnlich, vergass eben Erlebtes,
machte héufiy Verwechselungen bei Besorgung ihrer Geschafte. — Auch diese
Alteration verlor sich jedoch nach einigen Wochen wieder und machte einem
normalen Verhalten Platz.

In Bezug auf ihren fritheren Zustand giebt der Mann noch an, dass sie
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von jeher etwas geistesbeschriankt und von langsamer Fassungskraft gewesen
sei. — Im Februar 1869 traten endlich von Neuem die Kopfschmerzen
mit sehr grosser Intensitat auf und es machte sich gleichzeitig
eine auffallende Schicfheit des Gesichts mit Verziehung des
Mundwinkels nach rechts bemerklich. Die Kranke wurde daher damals
am 20. Februar 1869 in die medicinische Abtheilung des Juliusspitals ver-
bracht und daselbst an linksseitiger Facialparalyse und Neuralgien
im Gebiet des Trigeminns behandelt und am 381. Mirz 1869, nachdem
durch anhaltende electrische Behandlung einige Besserung erzielt war, wieder
in die Heimath entlassen. Von Lihmungssymptomen und Krampfanfillen am
iibrigen Kérper wurde damals nichts bemerkt; in psychischer Beziehung fiel
die Kranke auf durch ein fortwihrend weinerliches Wesen, chne dass jedoch
eine eigentliche Geistesstorung bemerkt wurde.

Sie blieb nun auch nach der Entlassung lingere Zeit in einem Zustand
relativen Wohlbefindens und konnte ihr Hauswesen versehen. Erst Anfang
Juni 1869 stellten sich von Neuem die neuralgischen Schmerzen im
Kopfe. und die anfallsweise auftretenden tonischen Krimpfe
des ganzen Korpers ein, und es kam hierzu noch eine im Verlauf weniger
Tage sich entwickelnde Lihmung der linken Korperhilfte, die die
Kranke von nun an vollig an’s Bett fesselte. Eine Stérung der Sprache
wurde vom Manne damals nicht bemerkt, dagegen begann 8 Tage vor der
Aufnahme der Kranken in die Irrenabtheilung ein Zustand grosser Ver-
wirrtheit und anhaltender Delirien, Sie war bestindig aufgeregt,
schrie fortwihrend und zerriss mit der rechten Hand Alles was sie erreichen
konnte. Thre Stimmung war dabei theils eine #ngstliche, sie fiirchtete sich
allein zu sein, glaubte es werde ihr etwas angethan werden, theils war sie
in exaltirter Stimmung, rief, sie sei die Mutter Gottes, ihr Bruder sei Bischoff
und Aehnliches.

In diesem Zustande befand sie sich noch bei der Aufnahme in die Irren-
abtheilung am 15, Juli 1869; sie schrie zuweilen in unarticulirten Ténen grade
heraus, zeigte einen hiufigen Wechsel von Depressions- und Exaltations-
zustdnden, von Versiindigungs- und Grossenideen. Es wurde ferner con-
statirt, dass die linksseitige Facialparalyse in geringem Grade
fortbestand, wihrend sich rechts bei vollkommen erhaltener
Motilitit eine sehr bedeutende Abmagerung der ganzen Ge-
sichtshilfte bemerklich machte. Ausserdem bestand ein massiger
Grad von Parese des linken Arms und Beins. Die Kranke konnte
nicht frei stehen und gehen, liess auch in den Extremititen der rechten
Korperhilfte einen gewissen Grad von Unbehilflichkeit und mangelnder Coor-
dination dor Bewegung erkennen. Fermer bestand geringer Strabis-
mus externus am rechten Auge, wiahrend die Pupillen keine
Differenz zeigten. Die Sprache erschien etwas unbeholfen,
lallend und langsam. Die Zunge wurde gerade vorgestreckt,
zeigte starken Tremor. Atrophien einzelner Muskeln, abgesehen von
denen der rechten Gesichtshilfte waren nicht vorhanden, die electrische
Erregbarkeit iberall gut erhalten, die grobe Sensibiliat nir-
gends alterirt. Der Ernidhrungszustand der Kranken erschien ziemlich
glnstig, Fettpolster abgesehen von der rechten Gesichtshilite wberall gut
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entwickelt. Brust- und Unterleibsorgane normal. Urin und Stuhlgang regel-
missig entleert; es besteht keine Lahmung der Sphinkteren.

Wihrend der folgenden Monate nahm die Unbehiilflichkeit der Kranken
rasch zu, in der Weise, dass sie ohne Unterstiitzung sich weder im Bett auf-
richten, noch ihre Lage wechseln konnte und nicht mehr vermochte, den
Loffel zum Munde zu fihren. Die Lahmung der linken Kérperhilfte war
dabei ziemlich vollstindig zuriickgetreten, an ibre Stelle aber eine so hoch-
gradige Ataxie getreten, dass alle Bewegungen in schleudernder,
ihren Zweck vollstindig verfehlender Weise ausgefihrt wurden,
Auch die Zunge, immer weniger dem Willen gehorchend, konnte
nur unvollkommen und fortwihrend in wogender Bewegung vor-
gestreckt werden; eine Atrophie derselben war jedoch nicht zu consta-
tiren. Das Kauen fester Speisen gelang nur noch unvollkommen, dagegen
zeigte sich der Schlingact, wenn der Kranken weiche oder fliissige Nahrung
in den Mund gebracht wurde, nicht behindert. Die Undeutlichkeit der
Sprache nahm rasch éberhand, die Worte wurden langsam her-
vorgestossen unter sichtlicher Anstrengung und mit Aufwen-
dung modglichst starker Exspiration, die Consonanten schwer
verstindlich, die Vokale sammtlich in einer hohen, wenig wech-
selnden Stimmlage sehr laut ausgesprochen. — Das psychische
Verhalten der Verhalten der Kranken besserte sich insofern, als nach Ablauf
der ersten 14 Tage die Wahnideen nicht mehr gedussert wurden und sich
vollstindige Besonnenheit einstellte. Die Kranke konnte iiber die Entstehung
ihres Leidens einige Auskunft geben, kannte ihre Umgebung und liess sich
ohne Widerstand fiittern und pflegen.

Im Mirz 1870 wurde folgender Status présens aufgenommen,
Fettpolster im Ganzen nicht wesentlich geschwunden. Zu beiden Seiten des
Halses haben sich Driisengeschwillste gebildet. Muskulatur iberall ziemlich
durftig entwickelt. Rechte Gesichtshalfte skelettartis abgemagert; die Mus-
keln aber bis auf den Levator palpebrae sup. gut functionirend. In Folge
der Parese des Levator der rechte Frontalis bestindig in erhihter Thitigkeit,
rechte Augenbraue in die Hohe gezogen. Links dagegen besteht wie frither
ein paretischer Zustand in den vom Facialis versorgten Muskeln mit Aus-
nahme des Orbicularis palpebrarum. Dabei ist die linke Gesichtshillfte voll
und rund geblicben und das ganze Gesicht bietet dadurch einen eigenthéimlich
verzerrten Ausdruck, der sich bei mimischen Bewegungen noch steigert. Die
beiden Halften scheinen zwei vollig verschiedenen Gesichtern anzugehéren.
Die Gesichtsfarbe ist beiderseits ziemlich blass, ein Unterschied in dieser Be-
ziehung nicht wabrzunehmen. Die Stellung der Augenachsen nicht ganz
normal. Es besteht leichte Insufficienz des rechten Rectus internus. Bei der
ophthalmoskopischen Untersuchung zeigen sich keine Verinderungen. Die
Zunge ist dem Willenseinfluss grosstentheils entzogen. Es gelingt der Kranken
nicht mehr, dieselbe auf Geheiss vorzustrecken; sie wirft sie unbeholfen im
Munde herum, ohne ihren Zweck zu erreichen. Gleichzeitig ist fast vollstin-
dige Unfahigkeit zur Articulation vorhanden. Die Kranke vermag nur noch
einigermaassen deutlich ,Ja* und ,Nein* zu lallen, und zuweilen ein Wort
herauszubringen, das einigermaassen ihrem Namen gleicht. "Dabei ist die
Tonbildung nicht gestort; die Kranke stosst jedesmal, wenn sie sprechen oder
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ein Bediirfniss zu erkennen geben will, laute helle Tone aus, die sich immer
in derselben hohen Tonlage befinden.

Muskulatur beider Arme .ziemlich dirftig. Deutliche Atrophie besteht
beiderseits in den Interosseis und den Muskeln des Daumenballens; dieselbe ist
rechts etwas stirker entwickelt als links. Die Motilitdt ist beiderseits in allen
Muskeln vorhanden, doch sind alle Bewegungen excessiv und von geringer
Ausdauer; die Coordination vollstindig gestort. Muskulatur an der Vorder-
fliche beider Oberschenkel stark atrophisch und dem Willenseinfluss fast ganz
entzogen; auch die Beugung im Hiftgelenk kann nicht mehr activ ausgefuhrt
werden, Muskulatur der Unterschenkel weniger atrophisch, konnen willkiirlich
in Thitigkeit gesetzt werden, fithren aber nur zu uncoordinirten Bewegungen.

Die Hals- und Nackenmuskeln fast vollstindig gelibmt. Der Kopf folat,
wenn man die Kranke aufsetzt, einfach seiner Schwere und muss daher be-
stdndig gestltzt werden. — Die electrische Untersuchung ergiebt an shmmt-
lichen Kérpermuskeln eine etwas verminderte Reaction gegen beide Stromes-
arten. Am schwichsten ist die Reaction an den atrophischen Muskeln der
Hande und Vorderarme, wihrend in der atrophischen Gesichtshalfte noch
deutliche Contractionen zu erzielen sind. — Eine genaue Prifung der Sensi-
bilitat ist bei der mangelnden Mittheilungsfahigkeit der Kranken nicht vor-
zunehmen, doch scheinen ausgedehntere Anésthesien nicht vorhanden zu sein.
Schmerzen sind bei der Kranken hiufig vorhanden, was sie durch lautes
Schreien und Weinen zu erkennen giebt; dieselben sind in der Regel durch
ihre Unfihigkeit bedingt, ihre Lage im Bett zu wechseln und werden durch
eine Aenderung derselben beseitigt.

Die Respiration geht im Ganzen unbehindert von Statten. Zuweilen aber
treten tiefe krampfhafte Inspirationen ein, bei denen die eingezogene
Luft im Kehlkopf einen langgedehnten schrillen Ton hervorbringt. Solche
Krampfzustinde der Inspirationsmuskeln entwickeln sich in
der Regel gleichzeitig mit Anfiallen von Starrheit des ganzen
Korpers, die in der letzten Zeit immer hiufiger eintretend, oft mehrmals
an einem Tag erfolgen. Es ist dann eine tetanische Contraction fast
aller Muskeln zu bemerken, auch die sonst fast vollstandig ge-
lahmten Nackenmuskeln gerathen in tonischen Krampf und
ziehen den Kopf nach rickwérts. Der Korper wird brettartig
steif, die Extremititen starr extendirt. Die Anfalle dauern 1—2 Mi-
nuten und treten besonders leicht ein, wenn die Kranke aus dem Bett in den
Stuhl gehoben wird oder umgekehrt. Nach diesen tetanischen Anfillen tritt
vollstindige allgemeine Erschlaffung ein, und die Kranke fangt in der Regel
heftig zu schluchzen an.

Was den Zustand ihrer Intelligenz betrifft, so ist darin keine erhebliche
Abweichung zu erkennen. Die Kranke versteht Alles, was zu ihr und tber
sie in ihrer Glegenwart gesprochen wird und giebt soviel als méglich darch
Zeichen ihre Zustimmung oder ihren .Widerspruch zu erkennen. Besuche
ihrer Angehorigen versetzen sie jedesmal in grosse Erregung, sie lacht lant
in unarticulirten Toénen, was aber dann rasch in heftiges Weinen tibergeht.
Ueberhaupt ist sie gemiithlich sehr erregbar, und bewegt sich bei ganz gleich-
giltigen Dingen, die man ihr sagt, fortwabrend zwischen den Extremen des
Lachens und Weinens.
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Die Sphinkteren functioniren vollkommen normal, die Kranke giebt ihre
Bedtirfnisse immer durch lautes Gesehrei zi erkennen. Die Menstruation ist
seit der Anfnahme stets regelmiissig eingetreten, ohne einen besonderen Ein-
fluss auf das Befinden der Kranken zu tben.

Wahrend in der Folgezeit die geschilderten Erscheinungen im Wesent-
lichen in gleicher Hohe bestehen blieben, traten in den letzten Monaten des
Jahres 1870 noch ausgeprigtere Lihmungssymptome im Bereich der Mund-
und Rachenhdhle hinzu. Zun#chst steigerte sich die Functions-
" behinderung des Orbicularisoris, so dass der Mund schliesslich
fortwihrend offen stand mit herabhingender Unterlippe und
fast bestindig ein diinner Speichel aus den Mundwinkeln herab-
traufelte. Sodann zeigte auch der Schlingakt eine zunehmende
Behinderung. Es konnten nur roch ganz dinnflissige Sachen, Milch,
Kaffee und Wein, der Kranken beigebracht werden und auch diese immer
nur in kleinen Mengen; selbst hierbei trat an einzelnen Tagen eine vollstin-
dige Regurgitation ein. Dazwischen kamen wieder Zeiten, in denen das
Schlingen leichter von Statten ging. Die Driisengeschwiilste am Halse waren
anf beiden Seiten zur Vereiterung gekommen und durch mehrfache Inci-
sionen entleert. Die allgemeine Abmagerung nahm dabei rasch zu und hatte
im Januar 1871 bereits einen sehr hohen Grad erreicht. Um diese Zeit
stellten sich wiederholt profuse Schweisse ein, in der zweiten Hilfte Januar
ein anhaltendes Fieber mit abendlichen Exacerbationen. Respiration dabei
sehr beschleunigt, an den vorderen Partien des Thorax weitverbreitetes Ras-
seln nachzuweisen, ohne dass die Kranke im Stande war, Auswurf heraus-
zubeforderun. Das Sensorium blieb bis in die letste Zeit ungetribt. Am
1. Februar 1871 erfolgte der Tod.

Die durch Herrn Professor v. Recklinghausen vorgenommene Section
ergab im Wesentlichen folgenden Befund:

Sehr starke Abmagerung des ganzen Korpers. Rechte Wange tief ein-
gesunken, der rechte Masseter und die Muskulatur der rechten Gesichtshilfte
iiberhaupt sehr schlaff. Am Stamm des Facialis nichts Abnormes. Von der
ubrigen Korpermuskulatur besonders die Muskeln des Daumenballens und der
Handwurzel beiderseits sehr abgemagert und schlaff, sonst nichts Abnormes
an ihnen zu erkennen; ebensowenig an den grossen Nervenstimmen der Extre-
mititen. Aunf beiden Seiten des Halses die Lymphdrisen vergrossert, ent-
halten kisige ‘Knoten. ’

Ritckgratskanal. Dura sehr schlaff und trocken; wenig Flussigkeit
im Sack derselben. Aussergewohnlich reichliche Verbindungen zwischen ihr
und der Pia. Im Uebrigen ist sie innen blass und zeigt keine Verdickungen.
Pia nicht abnorm injicirt, zeigt an den oberen Partien des Riickenmarkes
bis zum 4. Halswirbel an der Vorderseite starke, an- der Hinterseite schwache
grauliche Farbung.

Riickenmark im Allgemeinen von geringer Consistenz, namentlich in
den oberen Partien, Auf dem Durchschnitt im Halstheil, da we die graue
Fiarbung der Pia aufhort, links im hinteren Seitenstrang eine etwas ver-
waschene rothlich grauliche Firbung. Hier die Substanz ausserdem etwas
vorquellend. Im oberen Brusttheil beschrénkt sich diese Farbung auf den
an das Hinterhorn austossenden Theil des Seitenstranges. Rechts an der-
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selben Stelle hier und da ein leicht rothlicher Fleck. Im mittleren Brust-
theil sind die Flecke an den correspondirenden Stellen der Seitenstringe
gleich gross und oft in ihnen weissliche Ramificationen wahrzunehmen Hier
tritt dann eine ganz schwach angedeutete graue Firbung an den Hinter-
stringen auf in den Partien unmittelbar hinter dem Centralkanal ohne scharfe
Grénze.

Schédel ziemlich gross, ausserordentlich Dblass, sonst normal. Dura
sehr schlotterig. Im Sinus long. viel dunnes Blut und ein kleines lockeres
speckhautiges Gerinsel. Dura innen sehr blass, vollkommen intact. Sehr
wenig Adhiisionen zwischen ihr und der Pia auch in der Mittellinie. Pia
diinn, ausserordentlich zerreisslich, sehr blass, namentlich die grossen Gefass-
stimme gar nicht gefallt. Pia wegen ihrer Zerreisslichkeit schwer abziehbar,
doch bestehen nirgends Adhiisioneu mit der Hirnoberfliche.

Gehirn etwas klein, jedoch die Grosshirnhemisphéren das Kleinhirn voll-
stindig deckend. Windungen zahlreich, schmal, stark geschlingelt. Hirn-
oberfliche im Allgemeinen ziemlich derb, namentlich in den Fossa Sylvii.
Die beiden Grosshirnhemisphiren sind nicht in normaler Weise von einander
zu entfernen, was darauf beruht, dass der ganze Balken sehr unnach-
giebig ist und sich auszeichnet durch eine ganz ausserordent-
liche Consistenz, namentlich“im Verhaltniss zu den anderen Hirntheilen.
Seine Oberfliche ist uneben, namentlich in den hintercn Theilen und ganz
besonders ist der hintere Rand desselben sehr rauh. Nach Anlegung von
Querschnitten durch die Hemisphiiren ergiebt sich, dass beide Seitenventrikel
miissig weit sind. Relativ stark sind die Hinterhérner erweitert, nament-
lich das rechite. Hier ist die ganze umgebende Hirnsubstanz
von aussergewdhnlicher Festigkeit, so dass die Hohle ganz steif
stehen bleibt. Es zeigt sich auch, dass die weisse Substanz in den hier-
hergehorenden Gyris sebr vermindert und in eine ledevartige Schicht ver-
wandelt ist, die nur etwas weniger durchscheinend ist als die graue. Diese
Schicht erstrecks sich in einer Liénge von 16 Mm. und einer Breite von 8 Mm.
in den Hinterhauptslappen fort und nach abwirts in einer Tiefe von 3 Mm.
von der unteren Wand des Hinterhorns aus. An der oberen Wand desselben
ist die weisse Substanz so reducirt, dass die graue oft nur 1 Mm. vom Lumen
des Ventrikels entfernt ist. Dieselbe sklerotische Schicht setzt sich in einer
Dicke von 2 Mm. lings der obern Wand des Seitenventrikels fort bis etwa
zur Mitte, um hier in ziemlich plotzlicher Weise anfzuhpren.

In der Decke des linken Ventrikels ist die sklerotische Schicht eben-
falls deutlich entwickelt, obwohl von geringer Machtigkeit. Zungleich ist hier
das Hinterhorn nur sehr schmal und kurz, namentlich ist der Eingang zu
demselben sehr eng. Im Uebrigen an ihm ebenfalls eine sklerotische
Schicht nach dem ganzen Verlauf ausgebildet und zwar zeigt sich, .
dass die Schicht an dem Boden des Unterhorns eine Dicke von 4 Mm. be-
sitzt, die erst in der Gegend des Thualamus opticus sich verliert. In den hin-
teren Theilen des Ventrikels, namentlich entsprechend dem hinteren Ende
des Corpus striatum, erscheint die Wand desselben etwas eingesanken.
Ependym nicht wesentlich verdickt; darunter die starke Vermehrung der
Consistenz leicht durchzufuhlen. Ausserdem ergiebt sich nun noch, dass in
den oberen Partien der linken Hemisphire von dem mittleren
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Theil des Seitenventrikels aus ein sklerotischer Heerd bis zu
der oberen Kante der Hemisphire sich erstreckt, der sich auf
der Schnittflache markirt durch einen sehwach gelblichen Ton
und der in ziemlich scharfer Weise sich abgranzt. Dieser Herd,
an den nach hinten noch ein zweiter kleinerer sich anschliesst,
hat von vorn nach hinten eine Linge von 37 Mm., eine Hohe von 83 Mm.
Er schickt nach oben zu einige Ausliufer bis in die Marksubstanz der ent-
sprechenden Gyri, ohne dass diese in ihrer ganzen Ausdehnung oder gar die
Rindensubstanz mit afficirt wire.

Am Gewdlbe ist eine Verinderung in Farbe und Consistenz nicht zu
erkennen. Auch die Ammonshorner sind an der Verinderung nicht be-
theiligt, ziemlich kriftis entwickelt, im Ganzen blass. Corpus striatum
und Thalamus beiderseits blass, tiberall weich, ebenso der Linsenkern,
ohne dass Einlagerungen wahrzunehmen wiren. Am Corpus quadrige-
minum die hinteren Hiigel etwas derb.

Am Kleinhirn nichts Abnormes. Der vierte Ventrikel missig weit.
Auf einem Schnitt dnrch die Medulla oblongata unmittelbar hinter den
stark entwickelten Striae acusticae zu constativen, dass die hinteren Schichten
ziemlich derb und von rothlicher Farbe sind.

Zwischen Tractus opticus rechts und links besteht keine Differenz.
Beide Nervi optici sind derb, der rechte danner als der linke. An letzte-
rem die Substanz durchscheinender, auf der Schnittfliche homogener, Nur
im Centrum noch ein Rest von der normalen weissen Farbe. An dem linken
lasst sich auf dem Schnitt die fasciculire Anordnung noch erkennen. An den
Oculomotoriis die Differenz nicht so stark; beide erschienen etwas trans-
parenter als normal. Trigeminus und Trochlearis beiderseits normal.
Ebenso der Facialis und Acusticus, die ausserordentlich weich, aber
deutlich in ibre Bandel aufzulésen und von rein weisser Farbe sind. Auch
die ibrigen Hirnnerven erscheinen vollkommen normal. Im oberen Theil
der Medulla oblongata erscheint die Schnittflache ebenfalls normal. Auch
am Pons weder an der Oberfliche noch auf dem Durchschnitt irgend etwas
Abnormes zu erkennen. In den Hirnstielen besteht leichte Abflachung
auf beiden Seiten, ferner im Fuss des Hirnschenkels beiderseits eine
geringe Sklerosirung und zwar in einer Dicke von etwa 2 Mm. an derjenigen
Stelle, wo der Hirnschenkel in die Hirnsubstanz ubertritt. Haube und
Substantia nigra ohne Verinderung.

Von dem Befund in den itbrigen Organen ist noch hervorzuheben,
dass in beiden Lungen sich frische und &ltere pneumonische Verdichtungen
fanden mit Erweiterungen der Bronchien, ausserdem zahllose weisse Knot-
chen z. Th. im Stadium der Verkssung. Herz normal. Ebenso die Leber
und die Nieven. In der Milz ein kirschkerngrosser erweichter, kisiger Herd.
Im Darm zahlreiche kleine aber tiefe Geschwiire mit gerdthetem und gewul-
steten Randern und grauem Grunde.

Ueber den mikroskopischen Befund, der sich bei der Untersuchung
des Gehirns und Rickenmarks ergab, ist Folgendes mitzutheilen:
Die ausgedehnien lederartiy zahen Herde in der Marksubstanz zeigten
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ganz das aus zahlreichen Beschreibungen bekannte Verhalten. An vielen
Stellen waren die Nervenfasern vollstindig verloren gegangen und an ihre
Stelle ein dicht verfilztes faseriges Bindegewebe getreten, in dem sich in
reichlicher Menge kleine rundliche Zellen mit grossem Kern und wenig Pro-
toplasma eingelagert fanden. Ausser diesen rundlichen Zellen liessen sich
auch solche mit zahlreichen fein veristelten Ausliufern isoliren und endlich
zeigten sich theils vereinzelt, theils ganz dicht gedriingt stehend Kornchen-
zellen, dic in der bekannten Weise bald von Fettkornchen ginzlich erfiillt
waren, bald daneben noch deutlich jhren Kern erkennen liessen. Stellenweise
waren diese Kornchenzellen auch in grosser Menge in den Gefissscheiden
nachzuweisen, wihrend daneben auch in solchen Theilen, in denen die Dege-
neration die hochsten Grade erreicht hatte, sich vollstindig intacte Gefisse
ohne Verdickung der Wand in reicblicher Menge vorfanden. Auch Amyloid-
korner fanden sich vielfach im Gewebe zerstreut, an einzelnen Stellen in
grosseren Haufen beisammenliegend. In Bezug auf die Ausbreitung der De-
generation ist zu bemerken, dass dieselbe in der Regel ziemlich scharf gegen
das gesunde Gewebe sich absetzte, wenn schon auch poch in der nachsten
Nahe der sklerotischen Herde sich Zellenwucherungen und namentlich auch
Kornchenzellen an vielen Stellen nachweisen liessen, Dagegen muss bemerkt
werden, dass der Degenerationsprocess nirgends bis in die grauve Substanz
der Hirnrinde iibergriff, auch an den Stellen nicht, wo er tief in das Mark-
lager der Gyri hineinreichte. Wenn schon das Vorhandensein einer betricht-.
lichen Atrophie sich durch die Schmalheit der Windungen und durch die
Tiefe und Breite der Sulci deutlich kennzeichnete, so gab doch das mikrosko-
pische Bild weder am frischen Priiparat noch an Schnitten des in Chromsiure
erhirteten Gehirns irgend eine Abweichung in der Anordnung oder Beschaf-
fenheit der Rindenelemente zu erkennen. Kornige Tribungen und Pigment-
reichthum sind ein so regelmissiger Befund in den Ganglienzellen des Gross-
hirns, dass sie nicht als pathologisch betrachtet werden konnen; sie waren
ohnedies in unserem Falle nicht in sehr erquisiter Weise ausgepragt. Skle-
rotische Ganglienzellen oder solche mit Kerntheilung liessen sich nicht nach-
weisen.

Was nun die tiefer gelegenen Hirntheile betrifft, so ergiebt schon der
makroskopische Befund, dass die grossen Ganglien, Streifenhugel, Sehhiigel
und Linsenkern von der Degeneration vollstindig verschont geblieben waren
und dass auch in den von den Hirnschenkeln nach abwirts gelegenen Par-
tien keine ausgedehntere Entartung mehr sich vorfand. Dasselbe bestétigte
auch die mikroskopische Untersuchung, die theils am frischen Préparat theils
nach der Erhirtung vorgenommen wurde. Die tiefstgelegenen Partien, an
denen umschriebene Sklerosen wahrgenommen wurden, waren beiderseits die
vorderen Theile der Hirnschenkel. Auf dem gesammten weiteren Verlauf des
Projectionssystems durch Bricke, Medulla oblongata und Riickenmark fehlten
dieselben vollstindig. Dem erhérteten Préiparat entnommene Quer-
schnitte, die aus allen Hohen des verlangerten und Ricken-
marks angefertigt wurden, zeigten ferner, dass die graue
Substanz dieser Theile nirgends eine Einbusse erlitten hatte,
und dass in der weissen Substanz zwar eine schon bei der ma-
kroskopischen Untersuchung auffallende Degeneration vor-
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handen war, die aber ganz umschrieben nur in gewissen Stran-
gen aufirat, in denen sie gich durch die ganze Linge des
Rickenmarks verfolgen liess. Eswaren diesbeiderseits die hin-
teren Partien der Secitenstringe, die bekannten Pradilections-
stellen der von oben nach unten im Riickenmark fortschreiten-
den Degeneration. Hier fand sich in der That eine #usserst dichte An-
hiaufung von Kornchenzellen, namentlich auch in den Gefisswinden und es
war, wie sich an Schnittpraparaten zeigte, stellenweise die Degeneration so
hochgradig, dass die normalen Nervenfaserquerschnitte fast vollstindig fehlten.
Die vorderen Partien der Seitenstringe jedoch, sowie die Vor-
der- und Hinterstringe zeigten sich vollig intact. In der Me-
dulla oblongata ergab die mikroskopische Untersuchung nur
einen geringen Grad yon Entartung in den Pyramiden, in denen
Koérnchenzellen in den Gefissscheiden und indem interstitiellen
Bindegewebe sichfanden. Einerheblicher Schwund von Nerven-
fasern war jedoch hier nicht zu constatiren.

Die Zeichnung der grauven Substanz war, wie schon erwihnt, iiberall
vollig normal und die Ganglienzellen zeigten sich nicht nur im Riickenmark
in gewohnlicher Menge und in normaler Ausbildung vorhanden, sondern das-
selbe Verhalten liess sich auch in den simmtlichen sogenannten Nerven-
kernen des verlingerten Marks constatiren. Von den untersten Ursprungs-
stitten des Accessorius aufwirts wurden alle diese Anhiufungen grauer
Substanz untersucht, der Hypoglossus-Vagus- Glossopharyngeus-
kern, die Ursprungsstitten des Acusticus, des Facialis und des Abdau-
cens, dann die des Trigeminus, sowie endlich die Kerne des Troch-
learis und Oculomotorius. Alle ergaben ein normales Verhalten und
ebenso wenig -liess sich an den abtretenden Wurzelfasern wihrend ihres Ver-
laufs durch das verlingerte Mark irgend eine Abweichung erkennen. Von
den siimmtlichen Hirnnerven zeigte iiberbaupt, wie dies auch schon der ma-
kroskopische Befund erkennen liess, nur ein einziges Paar den Zustand der
grauen Degeneration, nimlich das der Optici. Alle anderen verhielten sich
normal.

Fassen wir den ganzen Complex von Erscheinungen nochmals kurz
zusammen, so haben wir Folgendes:

Eine Frau, die in ihrer Jugend scrofulds war, spiter wiederholt
an Gesichtsrosen litt, in deren Gefolge sich eine leichte rechtsseitige
Gesichtsatrophie ausbildete, bestand im 26. Lebensjahre ihr drittes
Wochenbett, in Folge dessen sie lingere Zeit krank darnieder lag.
Ungefihr ein Jahr spiter trat wieder ein Gesichtserysipel auf, nach
dessen Ablauf sich tonische Krimpfe einstellten, die die gesammte
Kérpermuskulatur ergriffen. — Nach mehrwichentlicher Dauer Nachlass
dieser Krimpfe; dann linksseitige Facialislahmung, die nach electrischer
Behandlung sich bald wieder besserte. — Ein halbes Jahr nach dem
ersten Auftreten der Krampfe Wiederholung derselben, gleichzeitig

’
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eine rasch sich aushildende linksseitige Hemiplegie. (leichzeitig ferner
psychische Erscheinungen (Delirien, Versiindigungs- und Gréssenwahn),
die die Aufnabme der Kranken in die Irrenabtheilung nothwendig
machten. .

Hier rascher Riickgang der Hemiplegie, an deren Stelle allgemeine
Coordinationsstérungen auftraten. Ferner rasch zunehmende Sprach-
storung und Erschwerung der Zungenbewegung, sowie Zunahme der
schon friiher bestandenen rechtsseigen Gesichtsatrophie. Dabei Riick-
bildung der psychischen Storung, von der nur eine grosse Gemiiths-
erregharkeit, ein fortwidhrender Wechsel entgegengesetzter Affecte
zuriickblieb.

Dreiviertel Jahre spiter, also fiinfviertel Jahre nach Auftreten der
ersten Erscheinungen, deutliche Muskelatrophie ziemlich weit verbreitet,
vollstindige Unméglichkeit zu sprechen, allgemeine Korperlihmung,
nur in einzelnen Muskelpartien, die noch functioniren, aumsgeprigte
Ataxie, anfallsweise allgemeine tetanische Krimpfe in den dem Willens-
einfluss entzogenen Muskeln. '

Nach abermals dreiviertel Jahren, also zwei Jahre nach dem ersten
Beginn der Affection, vollstindige Lihmung der Zunge, der Unterlippe
und des Gaumens. Tod durch Phthisis.

Bei der Section zeigte sich das Gehirn schon dem #Husseren An-
sehen nach atrophisch, seine Marksubstanz war der Sitz einer enorm ver-
breiteten Degeneration, der Balken in ein zadhes lederartiges Gewebe
verwandelt, die ganze Umgebung der Seitenventrikel ebenfalls sklero-
tisirt und atrophirt, aus unregelmissig begrinzten Massen eines theils
grauen, theils bldulich weissen, schwer schneidbaren Gewebes bestehend.
Nach abwirts dagegen nur noch umschriebene Sclerosen in den vor-
deren Theilen der Hirnschenkel. Pons, Kleinhirn und Medulla oblon-
gata vollkommen frei von Degeneration. Ferner fand sich im Riicken-
mark eine auf die hinteren Partien der Seitenstringe beschrinkte Ent-
artung und endlich boten von den abtretenden Nervenwurzeln nur die
Optici das Bild der grauen Degeneration, wihrend die simmtlichen
anderen Gehirnnerven sowie die Nerven des Riickenmarks normal ge-
funden wurden.

Es braucht kaum hervorgehoben zu werden, dass der geschilderte
Krankheitsverlauf in allen wesentlichen Ziigen dem Bilde gleicht, wie
es in den verschiedenen in den letzten Jahren ersechienenen Mono-
graphien und Journalaufsitzen iiber multiple Sklerose pricisirt wurde.



122 Dr. Friedrich Jolly,

Die Vielfiltigkeit der Erscheipungen, das ziemlich plstzliche Auftreten
umschriebener Lihmungen, die sich wieder zuriickbilden und an deren
Stelle dann hochgradige Coordinationsstorungen treten, die schliesslich
einer fast completen Aufhebung aller Motilitdt Platz machen, da-
neben die eigenthiimlichen tetanischen Anfille, ferner die eigen-
thiimlichen psychischen Storungen, von denen besonders die exces-
sive Gemiithserregbarkeit zu betonen ist, und endlich die charak.
teristischen Erscheinungen im Bereiche der Sprach-, Schling- und
Athem - Muskeln. — Alles dies sind so vieifach hervorgehobene
Symptome, dass es keines ndheren Eingehens auf dieselben bedarf.

In einigen Punkfen dagegen bietet der vorliegende Fall Eigen-
thiimlichkeiten dar, die ihn von den bisher beschriebenen unterscheiden
und die zum Theil fiir die Aunffassung der ganzen Krankheitsform von
Wichtigkeit sind. .

In erster Linie muss hier hervorgehoben werden, dass die Er-
scheinungen der sogenannten Paralysis glosso-labio-pharyngea
in unseremn Falle ebenso wie in den von Andern beschriebenen zu-
gegen waren, dass dagegen bei unserer Kranken eine Ausbreitung des
sklerotischen Processes auf die entsprechenden Ursprungscentren in
der Medulla oblongata in keiner Weise sich zeigte. Mit anderen
Worten, wir hatten in unserem Falle im Leben alle Symptome
der progressiven Bulbédrparalyse gefunden, ohne dass
nns die Section eine Erkrankung des Bulbus rhachiticus
nachwiess.

Nach den von anderen Autoren mitgetheilten Fillen hitte man
nun aber gerade eine derartige Degeneration der Medulla oblongata
als ziemlich constante Theilerscheinung der multiplen Sklerose er-
warten dirfen. So finden sich unter den 23 von Bourneville und
Guérard®) gesammelten Fillen nur 3, in denen gar keine Verdnde-
rung im Bereich des Pons und der Medulla oblongata angegeben ist.
In 18 anderen**) wurde jedesmal eine mehr oder weniger ausgebreitete
Entartung dieser Theile constatirt.

#*) Bourneville et L. Guérard: De la sclérose en plaques disséminées.
Paris 1869.

*¥) Die beiden tibrigen von B. und G. angefiihrten Fille diirften wobl aus
der Zusammenstellung von Fallen multipler Sklerose gestrichen werden, Es
gind dies' die der Arbeit von Friedreich entnommenen (Virchow’s Archiv.
1863. Bd. 26), die wesentlich die SBymptome der Tabes dorsualis dargeboten
hatten und auf exquisiter grauer Degeneration der Hinterstringe beruhten,
zu der sie auch von Friedreich selbst gerechnet werden.
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Ebenso fand sich auch in den seit dem Erscheinen der Bourne-
ville-Guérard schen Monographie von zwei deutschen Autoren, nim-
lich von Lieube*) und von Schiile¥*¥) nmitgetheilten Fillen (im Ganzen
vier mit Obductionsbefund) eine zum Theil sehr verbreitete Degene-
ration der Oblongata, deren Symptome im Bereiche der Sprach-,
Schling-" und Athembewegungen namentlich von Leube in ausgezeich-
neter Weise geschildert wurden.

Endlich sind wir durch die neueren Mittheilungen von Lieyden**¥)
auch wieder mit einer Reihe von solchen Fillen bekannt gemacht
worden, in welchen die Paralysis glosso-labio-pharyngea ein mehr
selbststdndiges Auftreten zeigt und in denen es Lieyden ebenfalls
gelang, sehr erhebliche Degenerationen gerade in den Ursprungskernen
der motorischen Hirnnerven sowie in diesen Nerven selbst nachzu-
weisen. Gerade diese Fille zeigen ja auch, wie Leyden selbst her-
vorhebt, dass die Bulbéirparalyse keineswegs in dem Grade isolirt auf-
tritt, wie man frither geglaubt hat, dass sie sich vielmehr in der Regel
mit den Erscheinungen der progressiven Muskelatrophie verkaiipft, fiir
die in der Degeneration der Vorderhorner des Riickenmarks ebenfalls
eine anatomische Grundlage gefunden wurde. Damit wire dann weiter-
hin auch die Briicke geschlagen zwischen dem Symptomencomplex der
multiplen Sklerose und der progressiven Muskelatrophie, die beide
notorisch in zahlreichen Fé#llen sich neben einander entwickeln.

Allein so ausgeprdgt nun anch in unserem Falle die Symptome
sowohl der Bulbérparalyse wie der Muskelatrophie vorhanden waren,
so ergab dennoch die Untersnchung der Medulla oblongata und spi-
nalis ein vollkommen negatives Resultat. Wenn diese Thatsache un-
bequem ist fiir die Versuche einer genaueren Lokalisirung der cen-
tralen Nervenerkrankungen, so hat sie doch das Gute, dass sie uns
verhindert, die Mannigfaltigkeit der Bedingungen zu iibersehen, mit
denen wir es hier zu thun haben. Bei den complicirten Leitungs-
verhdltnissen, die vom Grosshirn aus durch die grossen Ganglien, die
Hirnscheukel, Medulla oblongata und spinalis nach den peripheren

*) Leube: Ueber multiple inselformige Sklerose des Gehirns und Riicken-
marks. Deutsches Archiv £ klin. Med. 1870. Bd. 8. Heft 1.

#¥) §chiile: Beitrag zur multiplen inselformigen Sklerose des Gehirns
und Riickenmarks. Ibidem 1870. Bd, 7. Heft 8 und 4.

Derselbe. Weiferer Beitrag ete. Ibidem 1871. Bd. 8. Hefs 3 und 4.

*#%) Leyden: Ueber progressive Bulbérparalyse. Archiv. f. Psych. und
Nervenkrankh, 1870, Bd. 2. 8. 623 ff, und S. 643 ff.; ferner 1872, Bd. 3.
Heft 2. S. 338 ff.

Archiv f. Psychiatrie, III, 3. Heft. A7
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Nerven hin bestehen, bei der Vielfachheit der Wege, die der Willens-
einfluss auf dieser Bahn durchlaufen kann, ist es offenbar, dass an den
verschiedensten Punkten Hindernisse eintreten konnen, die den gleichen
Effect haben. Jede positive Thatsache, die uns ein Hinderniss an
einer bestimmten Stelle nachweist, von dem eine beobachtete Functions-
storang abhingt, ist werthvoll und muss registrirt werden. Ihr Ge-
wicht wird nicht vermindert durch den Umstand, dass in anderen Fillen
die gleiche Functionsstérung ohne das gleiche Leitungshinderniss ein-
tritt. Es wird dadoreh nur bewiesen, dass die Bahn aunch an anderen
Stellen eine Storung erfahren kann mit dem gleichen Effect fiir die
Leitang, oder dass hierfiir Stérungen hinreichen, die wir mit unseren
heutigen Hiilfsmitteln nicht analysiren konnen. Es wire leicht, in
dieser Beziehung zahlreiche Analogien aus dem Gebiet der Nerven-
pathologie anzufiihren, man diirfte sich nur an das umfangreiche
Symptomenbild der Hysterie erinnern, in dem so ziemlich alle moto-
rischen und sensiblen Stérungen ohne nachweishare anatomische Grand-
lage vorkommen, ich will aber hier nur auf eine Erkrankung aufoaerk-
sam machen, die ung fiir das Gesagte die directesten Belege bietet,
nimlich auf die progressive Paralyse der Irren. Hier sehen wir in der
That die grosste Variabilitdt in dem Verhiltniss zwischen Functions-
storung und anatomischem Befund gegeben. Fille, die die gleiche
Form und Ausdehnung der Lidhmung dargeboten haben, lassen das
eine Mal eine ausgedehnte Atrophie im Riickenmark erkennen, das an-
dere Mal fehlt diese und wir finden nur weitverbreitete Verinderungen
an der Hirnrinde, in noch anderen Fillen endlich ist der Befund ein
fast negativer, wir miissen uns begniigen mit einigen Adhérenzen oder
Verdickungen der Meningen und mit dem Gesténdniss, dass unsere
gegenwirtige Untersuchungsmittel nicht ausreichen, um etwa vorhan-
dene feinere Verdnderangen zu entdecken. Allerdings ist nicht zu
verkennen, dass in neuerer Zeit von vielen Seiten her der Versuch
unternommen wurde, den Symptomencomplex der Dementia paralytica
in einzelne characteristisch verschiedene Krankheitshilder zu zerlegen,
gerade die Ausscheidung der multiplen Sklerose kann als ein wesent-
licher Schritt in dieser Richtung angefithrt werden.

Aber das Meiste bleibt hier noch zu thun und es bleibt vor der
Hand sicher, dass wir in der Mehrzahl der Fille von Dementia para-
lytica uns intra vitam kein sicheres Urtheil iiber die Ausbreitung der
anatomischen Degeneration erlauben konnen. Namentlich aber, und
das ist der Graund, warum ich diese Krankheitsform hier angezogen
habe, sind wir in der Regel nicht im Stande, auns der Lihmung ein-
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zelner Muskelgruppen auf die Atrophie hestimmter Theile zu schliessen.
Gerade im Bereich derjenigen Nerven, die Lippen, Zunge und Gaumen
versorgen, kommen ja bei den eigentlich typischen Fillen der Dementia
paralytica fast immer Storungen, zuweilen vollstindige Liihmungen
vor. Gleichwohl wiirde der Schluss auf das Bestehen einer Bulbér-
atrophie in den meisten dieser Fille ein voreiliger sein.

Aus dem Gesagten geht zur Geniige hervor, dass auch die weitere
Scheidung der multiplen Sklerose in eine cerebrale, eine spi-
nale und eine cerebrospinale Form, wie sie von Bourneville
und Guérard versucht wurde, in klinischer Beziehung nicht durch-
fiihrbar ist. Eine derartige Verschiedenheit bietet wohl das anato-
mische Bild, aber die Symptome deuten offenbar auch in manchen der .
bisher beschriebenen Fille auf ein viel ausgedehnteres Ergriffensein des
Nervengystems, als dies der nachweisbaren Lision entspricht. Ueber
die klinischen Unterschiede der drei Formen waren iibrigens auch die
genannten Autoren nicht im Stande, etwas Wesentliches beizubringen.

Es scheint vielmehr bis jetzt sich das Resultat zu ergeben, dass
der beschriebene characteristische Symptomencomplex
sich findet, wenn entweder ausgedehnte herdweise Skle-
rosen inden Marklagernder Hemisphéirenund dem Balken,
oder wenn solche Verdnderungen in verschiedenen Par-
tien der grossen Ganglien, der Briicke und des verldnger-
ten Marks, oder inverschiedenen Hohen des Riickenmarks,
oder endlich wenn sie gleichzeitig in allen diesen Theilen
entwickelt sind. Dass dagegen Sklerosen an anderen Theilen des
Grosshirns vorkommen, ohne den characteristischen Symptomencomplex
zu bedingen, braucht wohl nicht niher angefiihrt zn werden. Es kom-
men ja namentlich die umschriebenen Sklerosen an verschiedenen
Theilen der Hirnrinde bei Epileptikern hiufig zur Beobachtung und
es ist hier insbesondere das Ammonshorn mit seiner Umgebung, wie
Meyunert mit Recht hervorgehoben hat, eine Pridilectionsstelle der-
artiger Erkrankung.

Ganz die gleichen Erwigungen wie fiir die Bulbirparalyse, gelten
nun ferner auch fiir die anatomische Grundlage der pregressiven
Muskelatrophie. Amunch hier sind fiir eine Reihe von Fillen Dege-
nerationen im Riickenmark nachgewiesen, in einer anderen Reihe von
Fillen haben sie aber entschieden gefehlt. Auch hier muss wieder
an die Dementia paralytica erinnert werden, bei der in einzelnen
Fillen exquisite Muskelatrophien beobachtet werden, ohne dass man
desshalb schon auf eine Atrophie der grauen Substanz des Riicken-

47%
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marks zu schliessen berechtigt wire. Ebenso haben wir gesehen, dass
in unserem Falle von multipler Sklerose ausgedehnte Muskelatrophie
gich entwickelt hatte bel ncgativem Befund im Riickenmark.

Eine Theilerscheinung dieser Atrophie bedarf jedoch hier moch
einer kurzen Besprechung, da sie sich unicht so schlechthin als ein-
fache Muskelatrophie betrachten lisst. Es ist dies die halbseitige
Atrophie des Gesichts, die bei unserer Kranken schon vor dem
Beginn der sonstigen Krankheitserscheinnngen ihren Anfang genommen
hatte, aber erst wihrend des Ablaufs der letzteren zu exquisiter Aus-
bildung gekommen war. Bekanntlich sind Fille ven solcher halb-
seitigen Gesichtsatrophie wiederholt als vollkommen isolirte Krschei-
nung ohne jede anderweitige Erkrankung des Nerven- und Muskel-
systems beobachtet worden.®) Gewdhnlich in ziemlich friihen Perioden
des Liebens begonuen, haben dieselben in den meisten bisher beschrie-
benen Fillen in den zwanziger Lebensjahren eine solche Intensitit
erreicht, dass die eine Seite des (esichts ein ausgemergeltes greisen-
haftes Ansehen erhielt, wihrend die andere jugendlich voll erschien.
In einigen der Fille zeigte die atrophische Gesichtshiilfte ein andmi-
gches, fahles Colorit und in einigen Fillen wurden auch Pigment-
anomalien in der Haut der erkankten Seite sowie frithzeitiges Grau-
werden und Ausfallen der Haare an der betreffenden Kopfhilfte
beobachtet. Die Atrophie selbst erstreckte sich sowohl auf das Unter-
hautfetigewebe als auf die gesammbte Muskulatur der kranken Seite
des Glesichts, dagegen wurde in allen Fillen constatirt, dass sowohl
die Motilitdt als, soweit dieselbe gepriift wurde, die electrische Erreg-
barkeit der betreffenden Muskeln vollkommen erhalten war. Hbenso
wurde in allen Fillen die Abwesenheit von Sensibilitidtsstorungen con-
statirt. _

Ueber die eigentliche Pathogenese dieser Erscheinung war bisher
nur wenig Bestimmtes zu ermitteln. Dass dieselbe nicht als einfaches
Analogon der progressiven Muskelatrophie betrachtet werden konne,
hat schon Romberg hervorgehoben (1851). Fiir zwei der von Romberg
mitgetheilten Fille, in denen anhaltende Blasse der kranken Gesichts-

*) Stilling: Spinalirritation. Leipzig 1840. 8. 325 ff Ein Fall.

Romberg: Klinische Ergebnisse. Berlin 1846. S. 75 ff. Drei Falle.

Romberg: Klinische Wahrnehmungen u. Beobachtungen. Berlin 1851.
8. 83 ff, Drei weitere Falle.

Guttmann. Archiv f. Psychiatrie u. Nervenkrankh. 1867. Bd. 1. Hft. 1.
8. 173 . Ein Fall.

Brunner: 8t Petershurger medic. Zeitschr., 1871, - Heft 3. Ein Fall.
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halfte coustatirt wurde, sowie fiir den von ihm selbst mitgetheilten
Fall nimmt Guttmann (. ¢.) eine Affection der peripheren Enden
der vasomotorischen Nerven an, die Anfangs in einem krampfhaften
Zustand bestand, aus welchem sich allmdhlich eine bleibende Verkiim-
merung der Gefisse entwickelte. Fiir die tibrigen fritheren Fille bleibt
nur die Annahme einer Erkrankung trophischer Nerven iibrig.

Dagegen bietet der neuerdings von Brunner versffentlichte Fall
(. ¢.) insofern ein besonderes Interesse als hier mit Bestimmtheit ein
Reizzustand in dem ganzen Halssympathicus der erkrankten Seite
diagnosticirt werden konnte. Ks handelte sich ndmlich hier um eine
27jiahrige Frau, bei der die Atrophie der linken Gesichtshilfte seit
etwa 4 Jahren begonnen hatte, nachdem ein Jahr frither wihrend der
Schwangerschaft einzelne epileptische Anfille aufgetreten waren. Hier
war nicht nur die ganze linke Gesichtshilfte blass und fahl und nn-
fahig zu errdthen und zu schwitzen, sowie von geringerer Temperatur
als die rechte, sondern es zeigten sich auch charakteristische Erschei-
nungen am Auge, indem ganz wie bei electrischer Reizung des Hals-
sympathicus die Pupille anhaltend weit und der Bulbus leicht promi-
nirend gefunden worde. Ferner bestand Schmerzhaftigkeit in der
Gegend des oberen Halsganglions und es hatte sich gleichzeitig .mit
der beschriebenen Affection eine Beschlennigung und Unregelmissig-
keit der Herzbewegung eingestellt, ohne dass am Herzen selbst hiefiir
ein Grund aufzufinden war. Wenn somit hier ein dauernder Reiz-
zustand im einen Sympathicus nicht wohl in Abrede gestelit werden
kann, so bleibt freilich die Ursache dieses Reizzustandes vollkommen
dunkel. Moglich, dass irgend ein chronisch entziindlicher Process im
obern Halsganglion demselben zu Grunde liegt. Aber eben so wohl
kann auch eine intracranielle Affection vorhanden sein, die gleichzeitig
die epileptischen Anfille bedingt.

In dem Guttmann’schen Falle hatte sich das Leiden ohne jede
nachweisbare Ursache entwickelt, ebenso in zweien der Romberg’-
gchen Fille. Dagegen wird in einem anderen Fall von Romberg
angegeben, dass die Affection auftrat, nachdem ein Anfall von Scharlach
mit Abscessbildung in der Tonsille der betreffenden Seite vorausge-
gangen war.*) Ein zweites Mal blieb die Affection in der linken
Gresichtshalfte zuriick, nachdem eine miissige Hemiplegie dieser Seite
vorausgegangen war.

*) In diesem Fall trat auch nach lingerem Bestehen der Atrophie vor-
tbergehend ein Anfall von Geistesstorung ein.
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In einem dritten Fall war ein Reizungszustand des Trigeminus
der betreffenden- Seite lingere Zeit vorhergegangen und in einem vier-
ten entwickelte sich die Affection einige Zeit nach einer am Scheitel
erlittenen Verletzung. Ob bei der von Stilling beobachteten Kranken
mehr ein in der Siuglingsperiode erlittener Fall auf den Kopf oder
ein kurz vor Auftreten der Atrophie bestandener borkiger Ausschlag
im Gesicht als ursidchliches Moment zu beschuldigen ist, diirfte dahin-
gestellt bleiben.

Was nun unsern Fall betrifft, so wurde mit Bestimmtheit angege-
ben, dass sich die Atrophie im Anschluss an wiederholt aufgetretene
Erysipele des Gesichts entwickelt habe und es ist in der That méglich,
dass eine hierdurch bedingte trophische Stérung derselben zu Grunde
lag. Auf jeden Fall ist sie frither aufgetreten als die iibrigen Erschei-
nungen der multiplen Sklerose und sicher sind durch diese selbst keine
Degenerationen im Bereich des Trigeminus und Facialis gesetzt worden,
von denen man sie ableiten kionnte. Ueber den Zustand des Nervus
sympathicus findet sich leider im Sectionsprotokoll keine Angabe, aber
eine Betheiligung desselben ist desshalb kaum anzunehmen, weil weder
eine besondere Animie der kranken Gesichtshilfte, noch eine Dilata-
tion der betreffenden Pupille bestanden hat. So sehr man nun auch
geneigt sein konnte, die Erscheinung als abhingig von den Verinde-
rungen im Gehirn zu betrachten, so liegt doch dafiir kein bestimmter
Beweis vor nnd es bleibt jedenfalls die Moglichkeit, dass wir
es hier mit einer vo6llig unabhingigen, lokalen, trophi-
schen Stérung zu thun hatten. \

Schliesslich bedarf noch ein Symptom der multiplen Sklerose einer
kurzen Erwithnung, dessen geringe Auspriagung in unserem Falle gegen-
iiber anderen Fallen auffallen kénnte. Es ist dies der excessive Tre-
mor, der von den meisten Autoren hervorgehoben wird, ein Zustand
von férmlicher Schiittellahmung, der in einzelnen Féllen so hoch-
gradig gewesen zu sein scheint, dass man es fiir nothig hielt, die
Differentialdiagnose der multiplen Sklerose gegeniiber der Para-
lysis agitans festzustellen. In diesem Grade war nun in unserem
Falle der Tremor nicht aunsgeprigt; es war nur eine allerdings sehr
erhebliche Ataxie vorhanden, die die Kranke z. B. verhinderte, ihre
Hinde zu gebranchen wegen der bei solchen Versuchen eintretenden
hin- und hergehenden Bewegungen, die nach beiden Richtungen ihr
Ziel iiberschritten. Aber die Bewegungen geschehen langsam und
unregelmissig, nicht in der gleichmissig rhythmischen Weise wie bei
der Paralysis agitans. Allein es scheint mir liberhanpt nicht, als ob
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man dem Symptom der Schiittellahmung eine so hervorragende Bedeu-
tung beimessen diirfte, dass man es als pathognomoniseh fiir irgend
eine Krankheit betrachten kann. An der Grinze zwischen Ataxie und
Lihmung tritt die Schiittellahmung bei den verschiedensten Krank-
heiten auf und es scheint von vorderhand nicht berechenbaren Um-
stinden abzuhdngen, wann sie hier zur Ausbildung kommt. So finden
wir sie gleichfalls wieder bei der Dementia paralytica in einzelnen
Fillen ganz exquisit entwickelt, bald auf ein Glied beschréinks, bald
weiter verbreitet. Ferner habe ich das Symptom in mehreren Fillen
schwerer Hysterie ebenfalls in einzelnen Zeitriumen auftreten
sehen und zwar einmal bei einer Kranken, die spiter, nachdem sich
das Symptom verschiedene Male wiederholt und mit mannigfachen
Lihmungen und Contrakturen abgewechselt hatte, an Miliartuberkulose
zu Grunde ging und bei der die Section einen vollkommen negativen
Befund an Gehirn und Riickenmark ergab.

Es ist von Schiile gewiss mit Recht darauf aufmerksam gemacht
worden, dass der besonders von den franzosischen Autoren urgirte
Unterschied des Zitterns bei der multiplen Sklerose und bei der Pa-
ralysis agitans kein durchgreifender sei. Jener Unterschied sollte
darauf beruhen, dass bei der Sklerose das Zittern uur eintrete, wenn
die betreffenden Theile in Bewegung versetzt werden, wihrend bei
der Paralysis agitans auch spontan in der Ruhelage die Schiittelkrimpfe
zur Entwicklung kommen, in einzelnen durch mehr oder weniger freie
Intervalle getrennten Anfillen. Schile fiihrt dagegen an, dass auch
in seinem zweiten Fall von Sklerose ,tageweise ein bestdndiges Wackeln,
ein Hin- und Her- Ogecilliren der Beine auch in der Ruhe fortgedauert
habe“, und das gleiche kann ich fiir solehe Fille von Dementia para-
lytica behaupten, in denen ich das Zittern auftreten sah. Ferner muss
ich aber auch hervorheben, dass in den ganz reinen und ausgeprigten
Fiillen von Paralysis agitans, von denen ich in der Pfriinde des Julius-
spitals fortwihrend eine Anzahl von Exemplaren unter den Augen
habe, das Schiitteln zwar sehr oft spontan und bei vollkommen ruhiger
Lage eintritt und von einem Glied ausgehend sich allmihlich auf den
ganzen Korper verbreitet, dass sich dagegen in allen diesen Fillen
auch ganz deutlich der Einfluss gewollter Bewegungen auf Entstehen
und Steigerung des Schiittelns beobachten lisst. Lisst man einen
solchen Kranken in einem freien Intervall, wihrend er ruhig im Bette
liegt, den Arm aufheben, so sieht man in diesem Arm fast immer das
Schiitteln leise beginnen und allmihlich an Intensitdt zunehmen, dann
auch sich auf andere Muskelpartien fortsetzen. Die Kranken kinnen
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endlich wesentlich desshalb das Bett nicht mehr verlassen, weil in auf-
rechter Stellung das Schiitteln den ganzen Korper ergreift und schliegs-
lich das Stehen unmoglich macht. Bei dieser Gelegenheit sei endlich
noch erwihnt, dass sich erst kiirzlich wieder Gelegenheit bot, die
Section eines solchen Kranken zu machen. Es war dies ein 68jihriger
Pfriindner, Weber von Profession, bei dem sich das Schiitteln seit
4Y2 Jahren entwickelt hatte, zuerst im rechten Arm, dann im linken,
dann in den Beinen, zuletzt im Kopf und namentlich sehr stark im
Unterkiefer. Auch hier wurde ein anfallsweises Auftreten der Krampfe
beobachtet nnd man konunte dieselben jederzeit in der Ruhe durch
Veranlassung von Bewegungen hervorrufen. Von sensiblen Erschei-
nungen wurde ausser lebhaften Schmerzen in den stirker von den
Krimpfen ergriffenen Theilen Gefiihl von Pelzigsein und Ameisen-
kriechen in den Beinen angegeben, wihrend sich die eigentliche Tast-
empfindlichkeit vollkommen normal zeigte. Im letzten Jahr kamen zu
den Krimpfen, die den Kranken fast vollstdndig ans Bett fesselten,
noch die Erscheinungen der progressiven Muskelatrophie, besonders
in den Interosseis und den Oberarmmuskeln der rechten Seite sowie
eine danernde Contraction im rechten Sternocleidomastoidens. Schlicss-
lich entwickelte sich ein ausgedehnter gangrindser Decubitus und der
Kranke ging unter marantischen Erscheinungen zu Grunde. Die von
Herrn Professor Klebs vorgenommene Section ergab ansser einer
dentlich ansgeprigten Gehirnatrophic einen vollkommen negativen Be-
fund an Gehirn, Riickenmark und Sympathicus. — Die einfache Para-
lysis agitans, bei der nicht gleichzeitig andere Motilititsstorungen auf-
treten, hat mit der multiplen Sklerose jedenfalls nichts zu thun.

Wiirzburg im Mai 1872



