
XII. 
Ueber die Beziehungen der multiplen Sclerose des 

centralen Nervensystems zur allgemeinen pro- 
gressiven Paralyse tier lrren. 

Yon 

Prof. Dr. Ft. Schultze 
in Heidelberg, 

Sowohl die multiple Sclerose als die allgemeine progressive Paralyse 
der Irren sind bekanntlich Krankheiten, welche sehr h~ufig ana- 
tomische u in dem ganzen  centralen Nervensysteme 
setzen, wean auch nicht in derselben Weise und nicht mit gleich- 
mSssiger Localisation. Bisher fand man allermeistens bei der De- 
mentia paralytica keine multiplen sclerotischen Herde und bei dem 
klassisehen Bilde de~" multiplen Selerose nicht die gewShnlichen Yer- 
~nderungen, welehe der Dementia paralytica zu Grunde liegen. Es 
liegt aber die Annahme sehr nahe, dass, da bei beiden Krankheits- 
formen eine ausgedehnte Ver~nderuag des Gef~ss-Bindegewebsappara- 
tes im eentralen Nerven~ystem vorhanden zu sein pfiegt, aueh Misch- 
und Uebergangsformen vorkommen mSgen. Dass diese Annahme fac- 
tische Berechtigung babe, sollen die folgenden Mittheilungen lehren. 

Der erste in ihnen bekannt gegebene Fall wurde yon Herrn Dr. 
He n t s c he l  in der vierten Wanderversammlung der sfidwestdeutseheu 
Neurologen und Irren~rzte in Heidelberg ]879 bereits kurz bespro- 
chert; ich selbst babe denselben sowohl klinisch eine Zeit lang beob- 
aehten kSnnen als aueh anatomisch untersucht. Die ausffihrlichen 
klinisehen Mittheilungen verdanke ich der Gfite des Herrn Geh. Ruth 
F r i e d r e i c h  und Prof. FfirsJcner hierselbst, 
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Die Krankengesehichte, welche ich deswegen etwas ausffihrlieher 
mittheile, um keinen Zweifel fibrig zu lassen, dass in der ersten Pe- 
riode der Krankheit das vollendete Bild einer multiplen Sclerose, in 
einem spgteren Zeitraume dasjenige der Dementia paralytiea bestand, 
ist folgende: 

S. Ft., 36j~ihriger Korbmaehor, stammt yon Eltern~ welche keine ~or- 
venkr~nkhoiten hatten. Ein Bruder soil voriibergehend epileptisch gewesen 
sein. Patient selbst heiratheto im Alter yon 26 Jahren; seine Frau will 
1/4 Jahr naeh dor u bemerkt haben, dass sie s y p h i l i t i s c h  in- 
ficirt worden sei und brauchte gleiohzoitig mit ihrem Manne eine Schmierkur. 
Iqur zwei yon ihren letztgeborenon Kindern sind am Leben; die andern waren 
zu friihzeitig odor todt geboren. Aueh bei den zwei Iobenden Kindern sind 
Ausschl~tge in dem orsten Lebensjahre (Blg, sohenam After) bemoAt wordon. 

I)er Kranko war stets leieht erregbar, jghzornig, sell sieh alle 6 goshen 
etwa betrunken hubert and delirirto dann viol. 

Im 13. Lebensjahro hatte or in Folgo oiner Fraotur des linken Obor- 
und Yordorarmes Ankylose im Ellenbogengelenk und besohr~nkte Beweglieh- 
keit im Handgelenk davon getragen. 

Die ersten Erseheinungen tier grankheit, wegen deren er die medicinisohe 
Klinik in Heidelberg aufsuchte, beg~nnen Weihnaohten 1876 und zwar mit 
Zi~tern in Armen  nnd  ]3einen, d~s besonders bei i n t e n d i r t e n  13ewe- 
g u n g e n  ~uftrat und ibm Schreiben und Korbfleehten unmSglioh maehte. 
Gleichzeitig trat If op fw eh auf, besonders in tier Stirngegend, ferner S ehm er- 
zen in den Armen und Be inen ,  welehe mitnnter sehr heftig wurden, aus- 
serdem SprachstiJrung und manohmal Ersoheinen yon Doppelbildern. duni 
1877 plStzlioher Schwinde lan fM1,  so dass Patient yon einer Treppe her- 
unterst~irzte und danach Versohlimmerung aller Erscheinungen. Der Kranke 
konnte wegen st~rken Zitterns tier Extremitgten nieht mehr gehon und essen. 
Das Sprechen wurde mithsamer und stockender. Ausserdem zeitweise Gefiihl 
yon Taub- und Pelzigsein in Armen und Beinen. ~'Ianchmal Ges ich t s -  
h a l l u c i n a t i o n e n ,  ferner etwa allo 8 T~ge e p i l e p t i f o r m e  Anf~lle mit 
Bewusstl0sigkeit ~md ~llgemeinen Convnlsionen. Zeitweise Ineontinentia 
urinae. 

Am 1 5 . 0  c t o b e r 1877 Aufnahme in die medieiniseho Klinik. Der kr~ftig 
gebaute Mann muss gefiihrt werden, sieht b]ass und sehr ormattet aus. Vor 
Allom fgllt das obon bosehriebono Zittorn tier Extremitgton auf, welches sich 
gbrigens night nnr bei intendirten Bewegungen, sondern zeitweise auch bei 
ruhiger Riiekenlago einstellt, in letzterem Falle besonders in den Unterextre- 
mitgten, welehe dann stark hin-und hergoschlendert werden, so dass alas 
gauze Bet~ erseMttert wird. 

Die Kraf t  des  r e e h t e n  Arms and der reehten Hand e r h e b l i e h  her-  
a b g o s e t z t ,  weniger die doslinken; aueh d i e S e n s i b i l i t ~ t  im reohten  
A rme ve rminder t .  Atrophie nieht notirt. Reflexe~ sowohl Haut- als Seh- 
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nenrefloxo ohne wosentlieho Abnormit~t, reohts seheint der 'Patellarroflox 
erh6ht. 

Angenbewegungen normal; reohte Pupille weitor als die linko~ beide 
gut auf Licht reagirend. Keine Facialislghmnng~ manohmal krampfhafle 
Znekungen der Kaumuskoln (naoh Aussage des Kranken friih~r gftors sehmorz- 
halter Trismus). 

Sprache langsam~ stoekend: monoton; Zunge beim Ilervor- 
strecken stark zitternd, nioht sehief, nicht atl'ophiseh. -- Keine AnomMien der 
Sphinoteren. 

In dor n~ehsten ,Zeit hguflge Zuoknngen der Muskeln in der guhelage; 
Intentionszittern geringer. Patient klagt 6fters fiber Sehsehwgehe ohne ob- 
jeotiven Befnnd, Pupillendifferenz weehselnd; zoitweise Ineontinentia urinae. 
ginmal ein kurzdauernder Anfall yon Aphasioo Beim Aufriehten des Kranken 
anch K o p f z i t t ~ r n  b~merkbar. Hgufig Sohmerzon in don Bolnen, in den 
_A_rmen, im Kreuz nn4 im Kopf; oft SehwindelgeNhl. 

Im Allgemeinen bessern sieh die Erscheinnngen des Zitterns und der 
Parose tier Untorextremitgten so sehr, dass Patient atff seinen Wunseh am 
19. November 1877 entlassen wird. Sein Gang ist wieder vollkommon sieher 
g'eworden, die Spraehstbrung, die Sensibilit~tsverSnderungen sind geblieben. 
Er bekam in den letzten 14: Tagen Tinct. Fowleri. 

Nach drei Tagen kommt er in e~was schlechterem Zustando - -  beson- 
d~rs tier Tremor ist wieder starker geworden - -  in das Hospital znriiok. 

W~hrend seines zweiten SpRalanfenthaltes bis zum 10. l~Igrz 1878 bleibt 
sein Zustand unter Schwankungen im Wesentliehen derselbe. Bald ist alas 
Gehen nahezn unmiJglieh, dann wieder gut; der Tremor bald sehr heftig, dann 
wieder geringer; oft spontane Zuekungen in den Muskeln besonders dot Un- 
terextremit~ten. - -  Keinewesentlichen Sterungen der Inteltigenz. SensibilRgt 
hat sioh wieder gebessert. - -  Niemals Pieber. 

Erst in den ersten Tagen seines dritten AufenghMtes im Krankenh~use, 
welohes er wegen allgemeinen Sohwgehegefiihls und wegen heftiger Sehmerzen 
im Kreuz und in den Beinen wieder aufsuohte, gesellten sieh neue Ersehei- 
nungen hinzu, Am 29. October 1877 ring der Kranke plbtzlieh an, h e f t i g  
za  d e l i r i r e n ;  schrie laut~ sehlng heftig um sieh, waft Bel~tdeoken veil sieh, 
beschimpfte dis WSrterinnen auf das grebliehste. Er wurde am ngmhbten Tage 
anf die hiesige p s y e h i a t r i s e h e glinik iibergeNhrt. 

Aueh hier dauert die Unmho fort; dabei ist die Spraehe sehr unverstS,nd- 
lioh, jede einzelne Silbe wird miihsam vorgestosson; die Zange arbeitet ange- 
strongt, zugleioh Zuekungen im Gesieht nnd in den Extremitgten. 

K e i n l n t e n t i o n s z i t t e r n  m e h r b o m e r k b a r .  Die Einzelnbewogun- 
gen worden in ungesehickter Weise abet ohne Tremor ausgeNhrt. 

An der r e e h t e n  Hand bemorkt man A t r o p h i e  der Interossei in den 
Spatien zwisehen 3. nnd 4. und zI. und 5. getaearpalknoehen. 

Die rechte Pupille etwas weiter als die linke; reohtsseitigo Faeialisparese. 
Ineontinentia alvi; Retentio urinae. 

In den niiohsten Woohen w[ederh01en sioh die AnfS,11e von Erregung sehr 
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haufig; in der ersten Zeit l~ein GrSssenwahn; sparer (im December) ist or 
Kaiser yon Deutschland, hat gisten mitGold, fghrt in Landauern mit 10 Pfcr- 
den etc. Dann schimpft er auf Jeden, tier ihm nahe kommt, er set Spitzbub% 
M6rder etc., hall sich Nr einen Andern. 

Oft sehr widersponstig, verweigert Nahrung, wirft dis Bettutensilien yon 
sich, ist sehr unreinlich nnd schmiert mit Koth. Dazwischen wieder ruhiger, 
manchmal benommen, dann wieder bei klarem Bewusstsein. Er hat dann 
Krankhoitsgef/ih! , finder sein Gedgchtniss schwach and schleeht, weiss aber, 
dass er auf dis Irrenabtheilung transferirt ist. 

Zeitwoiso bestehen febrile Temperaturen. 
Eine am 11. November vorgenommene genauere Untersuchung der ~Io- 

tilitgg ergiebt~ dass der rechte Arm sehr krgftige nnd sichere Bewegungen 
ausfiihrt. 

Der linke Arm wird dnreh dis Ankylose des Ellonbogengolenkes in set- 
non Bcwegnngen gehemmt. Das re chte  B sin paralytiseh, wghrend das links 
in ansicherer, atactiseher Weiss bewcgt wird. 

Es beginnt Nitre November leichter D e c u b i t u s ;  da Patient das Lnft- 
ldssen fortw~hrend hervorzieht, miissen Handsohnh angelegt warden. Wagon 
fortdauernder Widerspenstigkeit und Nahrungsverweigerung P/itterung mit der 
Schlundsonde. 

Die Notilitgt der Unterextremitgten bessert sich gegen Ende November 
wieder, so dass Patient allein aus dam Bette steigen kann; Patellarsehnen- 
reflexe beiderseits vorhanden. Do rsalclonus nieht vorhanden. 

Die psychischen Vergndernngen - -  Gr6s s e n w a h n ,  hohe Ileizbarkeit 
(Widerspruch wird nicht vertragen) - -  bestehen fort. 

A n f a n g  D e c e m b e r  tribt ein ruhigerer Zus~and ein. Patient liegt 
hgnfig im Schlummer, hat manehmal Z'~ihneknirsohcn, manchmal Ieichte Zuckun- 
ten im Gebiete des reehten Faoialis und in den rechten ExtremitY.ten, hgufigcr 
(I'r era or im rechten Arm, weloher bet S~reokung dessclben abnimmt, bet der 
Beugnng verstgrkt wird. Er antwortet sehr undeutlich auf Fragen, erbricht 
wiederholt and hat - -  wie schon friiher 6frets - -  IncontinenUa alvi. Der 
rechte Bulbus weicht nach aussen nnd oben ab; an der linken Ohrmuschel 
ein Othaematom. 

Unter fortdauernder Somnolenz, nachdem dis Respiration l~ngere Zeit 
irregular geworden, stirbt der Kranke am 13. December. - -  Dis k l i n i s e h e  
D i a g n o s e  war auf tier medicinischen glinik auf m u l t i p l e  C e r e b r o s p i n a l -  
s c l e r o s e ,  anf tier psychiatrischen auf D e m e n t i a  p a r a l y t i c a  gestellt 
worden. 

A u t o p s i e :  (Prof. A r n o l d ) .  

S e h g d e l d a c h yon geringer Dicks, reich an Diploe. Am Schgdelgrunde 
rech~erseits unmittelbar vet dam Foramen spinosum sins linsengrosse knd- 
theme IIervorragUng. 

D urn m a t e r  ohne wesentliche Vergnderung; P in  m a t e r  hochgradig 
oedemat6s, lgngs der Ni~telHnie an der Convexit~t zahlreiche Paehionisch0 
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Granulationen. Ausserdem linkerseits etwa 1 Ctm. yon der l~fittellinie entfernt 
tiber dem Stirnlappea in der HShe dos Fusses der ersten Stirnwindang ein 
hirsokerngrosses, kiisiges weissliehes KnStehen, des yon einem dunkler ger6the- 
ten Hof umgoben ist ( m e t a s t a t i s o h e r  k l e ine r  Abscess ) .  

Die W i n d u n g e n  des Grossh i rns  ausserordentlich schmal  and dutch 
breite Zwisehenriiume yon einander getrennt, welehe dutch die 5dematSse Pin 
ausgef/illt werden. Die Hirnoberflgehe im A]lgemeinen glatt; nut gegeniiber 
dem beschriebenen weissliehen KnStehen eino kleine grabige Vertiefung. Die 
Gefgsse  lessen keine Anomalie erkennen. Die Ven t r ike l  dos Gehirns s ehr 
w e i t ; i h r E p e n d y m  mitsehrzahlreichen f e inenGranu la t i onen  besetzt. 
Die Substanz des Gehirns sehr feucht, yon geringem BlutgehMt, z'~h. Von 
g]eieher Besohaffonheit sind die grossen Gehirnganglien. Die S chn i t t f l~  eh e 
der ttirnsubstanz e twas  kSrnig  and uneben. 

Im Cerebellum, Pens niohts Besonderes. Blutreiehthum, Consistenz wio 
i raGresshi rn . - -AIso:  At roph ie  der H i r n w i n d u n g e n ,  Oedema pine 
m a t r i s ,  H y d r o c e p h a l u s  i n t e r n u s  mit  E p e n d y m w u o h e r n n g .  Dif-  
fuse Se lerose  des Gehirns .  

Aus dem iibrigen Befnnde sei noch erw~hnt, dass die Aorta ,ziemlieh 
normal" erschien, und dass eitrige Cystitis and Prostatitis, Pyelitis and Pyelo- 
nephritis, Oedem, Emphysem und Hypostase tier Lungen bestanden. 

Das Ri iekenmark  wurde von mir herausgenommen and liess im fri- 
schen Znstande n i ch t s  A b n o r m e s  erkennen, ebwohl ich eifrig hash jeder 
Abnormitiit forschte, zamal ich dergMchen mit Znversicht erwartete. Aber 
sehon wenige Tage naohher, als des Pr~loarat in l~Iiiller'seher Fliissigkeit ge- 
legen hatte, zeigten sich e rheb l i ehe  nnd ausgedehnte V e r g n d e r u n g e n ,  
die sich makroskopisoh dureh eine i n t e n s i v e  ge lb l i che  gerNrbung ge- 
wisser Abschnitte des gfiokenmarkes kundgaben. Mit Leiehtigkeit liess sich 
censtatiren, dass es sieh urn einen irregulgr verbreiteten pathelogischen Pro- 
cess handelte~ tier ganz die Charaktere der sogenannten m u l t i p l e n  Sc le-  
r e s e an sioh trug. 

Im Einzelnen gestaltete sieh die Topegraphie der Veriinderungen kurz 
wie folg~: 

1. L e n d e n a n s c h w e l l n n g .  
a) Im unteren Drittel s chwaeh  v e r f g r b t e r ,  kaum Ms seleher er- 

kennbarer Degenerationsbezirk in beiden S e i t e n s t r g n g e n  an tier 
fiir secund~re Degeneration ty p i s c h e n Partie. 

b) Im mittleren Drittel dasselbe Bild; ausserdem ein kleiner, kreisrun- 
der Herd im r eeh ten  V o r d e r s t r a n g .  

c) Im oberon Drittel die reehtseitige typisehe Seitenstrangdegeneration 
dnrch deutlichere Yerfiirbung markirt; tier Fleck im Vorderstrang 
geschwunden. 

2. Dorsa l the i l .  
a) Im unteren u sehr wechselnde gerSmdernngen. Die typisehen 

secund~ren Degenerationsbezirke in den Seitenstrangen beide star- 
ker verfiirbt. Ausserdem die vordere H~lfte des l inken V o r d e r -  
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s t r a n g s  in geringer HShe (etwa I/2 Ctin.) entartet, dann erneute 
ciroumscripte Degeneration iin r e c h t e n  V o r d e r s t r a n g ;  terrier 
kleine weissePunkte in den peripheren Theilen tier t t i n t e r s t r a n g e .  
Weiter naeh oben Yerfgrbnng der ganzen a~lssern Halfte des reehten 
Seitenstrangs, die sich ira 

b) d r i t t en  u  fast fiber den ganzen  S t r a n g  verbreitet; dazu 
ausgedehnte Verf~irbung beider Hinterstrange, die bald vSllig in 
ihrein ganzen Quersshnitt, bald nur theiIweise degenerirt sind. 
(Die Langsausdehnung tier Veranderung geht duroh die ganze HShe 
dieses Viertels hindnrch.) An der Grenze zum zweiten Viertel wird 
asch das hintere Drittel des linken Seitenstrangs noeh ergriffen and 
zeigt sich intensiv verfg~rbt. 

c) IIn zwe i t en  Vier te l  werden die Hinterstr~nge wieder freier; nur 
die lateralen Partien sind nooh affieirts. In den Sei~enstrgngen, und 
ebenso in den Goll 'schen Strangen in der Lage entspreehenden 
Abschnitten tier Hinterstrange nut ganz sehwache Verfi~rbungen, 
welche in den ersteren ganz deutlieh aueh die Pyrainidenbahnen 
Initbetrifft. 

d) IIn obersten Viertel zeigt sieh das gleiche Verhalten; nur ist in der 
hinteren Hiilfte des r e e h t e n  H i n t e r s t r a n g e s  wieder ein intensiv 
verfiirbter sclerotischer F leck  wahrnehmbar. 

3. H a l s a n s c h w e l l u n g .  
a) IIn unteren Viertel desselben, in tier L~ngsausdehnung yon etwa 

1 Ctin., intensive D e g e n e r a t i o n  dot g a n z e n H i n t e r s t r ~ n g e ,  
ferner der hinteren Hi~lfte des reeh ten  S e i t e n s ~ r a n g s  Init Ein- 
dringen der Ver~nderung in die h i n t e r e  HgAfte der g r a u e n  Sub- 
s t anz  des reehten u  orns ,  und ebenso des grSsseren Theils 
tier hinteren H~ilfte des l ink  e n Seitenstrangs, aber o h n e Betheili- 
gnng der grauen Substanz. Die verg~nderten Stellen steehen sehr 
seharf gegen die normalen ab und sind yon weissen striehfSrinigen 
Z~igen, den Gef~ssen entsprechend, durchzogen. 

Weiter naeh oben zu ist die VerEnderung auf die beiderseitige Uingebung 
,der Spitzen der HinterhSrner beschrgnk~, also in den an die HinterhSrner- 
spitzen angrenzenden Theilen b e i d e r  Sei tens t r i~nge und beider Fnn ie .  
e u n e a t i  localisirt. Die Goll 'sehen Stri~nge n ieh t  deu~lieh verfiirbt. 

Im obe r s t en  H a l s t h e i l  und im Uebergangstheil zur i~Iedulla oblon- 
gata 1~ e in e Verf~rbnng sichtbar. 

Die A r a c h n o i d e s der hintern Riickenmarksh~lfte verdiekt und getriibt; 
die der vordern normal diinn und durchseheinend. - -  Die Wurzeln erseheinen 
iiberall, auoh an tier untern ttiilfte der ttalsanschwellnng, nicht wesentlieh in 
ihrein Voluinon ver~ndert. 

Es sind also haupts~ehlieh tier unterste Theil der ttalsanschwellung und 
das d r i t t e  Vie r te l  des Dorsal~heiles yon der Ver~nderung betroffen; yon 
den langen Bahnen sind die P y r a i n i d e n b a h n e n  sowohl als die t I i n t e r -  
s t r a n g b a h n e n ,  beiderseits mehrfaeh (odor wenigsten doppelt) dnreh 
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Dogenorationsbozirko unterbroohen; yea don Kloinhirnseitenstrangbahnon 15~sst 
sioh sohwer aussagen, oJo sis irgendwo vSllig quer durohsetzt werden. 

Von oiner secundgren Yergndornng, vom Gehirn ausgehend, ]gsst sieh 
nieht  sprsohen; die Ilfckenmarksvergmdorung muss aIs eine vSllig selbstgn- 
digs aufgofasst werden, da gerade im obersten Theft des Halsmarkes makro- 
skopisch wenigstens sine Alteration nioht vorhanden ist. 

Die mikroskopische Untersuchung ergab an den verfgrb~en Partion 
hoehgradige Ver~nderungen: 1. Fast vSlliges Fehlen tier Nervenfasern 
und Aehseneyl inder .  2. Enorme Anhgufungen yon KSrnclaenzellen, 
deren gerne dt~rch Alaanearmin~ das die fbrigen Bestandtheile der Zelten un- 
gefftrbt l~isst, sehr sehSn kenntlieh gemaeht werden konnten. 3. ltoehgradige 
InfiRration allot  Gef~isswgnde mit KSrnchenzellen und 4~. Ersatz tier ner- 
vSsen Bestandtheile dutch sin bindegewebiges  Gewebe, das aaf dem 
Q~_erschnitt gas Punkten und einemNetz yon zlemlieh derben Linien, a.ld dora 
L~ngsschnitt als L~,ngsfasern (parallel laufenden Pibrillen) und ausserdem 
zwisehen ihnen in ziemlieh weRen Zwisohenr~umen sieh in versehiedensten 
]liehtungon kreuzenden Linien sioh zusalnmensetzt. 

An den Grenzen gegen die normale Substanz waren Nervenf~sern nur 
rareficirt, nieht g~inzlich versehwunden. 

In den normal erseheinenden Absehnitten der weissen Substanz grSss- 
tentheils entsehiedene Yermehrung des Bindegewebes; in den sclerotisehen 
Absehnitten tier grauen Subs~anz vgtliges Fehlen der grossen multipolaren 
Ganglienzellen. 

Es entsteht nun die Frage, warum eine so intensive Ver~nderung 
am frisehen Pr~iparate v~511ig den Blieken sieh entzog. Ieh glanbe 
die Antwort dahin geben zu mfissen, dass, da die weisse Farbe der 
StrSnge dnreh alas Nervenmark, also dutch eine fettartige Substanz, 
bedingt wird, sis aueh dann erhalten bleiben kann, wenn das nor- 
male Fett dureh das pathologisehe tier FettkOrnehenzellen ersetzt 
wird. Es wfirde also dann am frisehen Praparate die graue Degene- 
ration nieht grau, sondern ann~hernd normal weiss ersebeinen, wenn, 
wie in dem vorliegenden Falle, eine eolossale ~lenge yon KSrnehen- 
zellen in tier bindegewebigen Grundmasse sieh einlagert. Bei den 
gewShnIiehen grauen Strangdegenerationen, die sine lange Zeitdauer 
hin%r sieh haben, sind keine odor nur sehr geringffigige Fettk~rn- 
ehenanh~ufungen ,eorhanden, Es kann mit Reeht auf sin k t i rzeres  
Bestehen tier Degeneration geschlossen werden, wenn viele KSrnchen- 
zellen da sind, und auf sin langes, wenn wenig odor keine da sind. 
Nan kann sich aueh aus dem Yerhalten der seeundliren Degeneration 
nach transversaler Myelitis yon der Riehtigkeit dieses Satzes fiber- 
zeugen, 

Wie ist ferner die S t r a n g d e g e n e r a t i o n  in den Sei tenstr~tn-  



Ueber die Beziehungen der multiplen Sclerose etc. 223 

gen zu deuten? Und wie verhalt es sich mit den Goll 'schen Str~ingen 
im Halstheil? 

Sehon an einer anderen Stelle (u  Archly Bd. 79, S. 130) 
habe ieh reich in Bezug auf das Verhaltniss der seeundaren Degene- 
ration zur multiplen Sclerose auch auf den eben mitgethei]ten Fall 
bezogen und dabei auf die Sehwierigkeiten hingewiesen, welehe tier 
Deutung einer bei mnltipler Sclerose zugleich vorhandenen Degene- 
ration an den fiir die secnndltre Degeneration typischen Bezirken ent- 
gegenstehen. Wenn der Satz richtig ist, dass naeh Unterbrechung 
einer Bahn im Centralorgane dieselbe nach einer bestimmten Rich- 
tung bin regelmassig entarten muss, so ist nieht einzusehen, warum 
nicht auch bei der multiplen Sclerose, so bald einzelne Herde der- 
selben eine Bahn irgendwo v(illig zerstSren, regelm~tssig sich eine 
seeundare Degeneration derselben finden miisste. 

Dem scheint abet nach den bisherigen Beobachtungen, die trei- 
lieh diese Verhftltnisse nicht genfigend berfieksichtigen, nieht so zu 
sein. Es darf indessen bei der Beurtheilung, ob solche secundare 
Degenerationen vorhanden sind, nieht ullein naeh dem makroskopi- 
schen u geschlossen werden. Die Seitenstrangdegeneration 
in dem obigen Falle ist in versehiedenen HShen rein makroskopiseh 
betrachtet, yon wechselnder Intensitat, je nach dem grSsseren oder 
geringeren Reichthum yon K6rnehenzellen, wie die mikroskopische 
Untersuchung ergiebt; in den Gol] ' schen Strangen liess sich makro- 
skopisch nichts Abnormes fiuden; mikroskopisch lasst sich aber doch 
eiu wenn auch nicht erhebliches Minus yon 5~ervenfasern und Plus 
yon Bindegewebe constatiren, wobei seibstverstltndlich ani die That- 
sache des gew6hnlich vorhandenen grSsseren Bindegewebsreichthums in 
denselben gebfihrende Riicksicht genommen wurde. 

Auffallend bIeibt aber doch das Missverh~ltniss zwisehen tier so 
geringffigigen Intensit~t tier seeundS.ren Degeneration in den Gol l -  
sehen Strangen und den prim~tren Herden in dem Gesammtgebiet tier 
Hinterstrfinge, welche die gauze Masse derselben streckWeise vernich- 
teten, wobei der etwaige Einwand, dass wegen allzukurzer Zeitfrist 
die secunflare Degeneration sieh noeh nieht v611ig ausgebildet haben 
kSnnte, bei der Raschheit des Eintrittes derselben in andern' Fallen 
nicht viel besagen will. Oder sollte nur, wenn zugleich mit den ttin- 
terstrangen die HinterhOrner und einzelne hintere Wnrzeln leiden, 
eine aufsteigende Entartung die Folge sein? Jedenfalls tritt aber aueh 
dann bei Compressionsmyelitis die Entartung der Goll ' schen Strange 
ein, wenn keine StSrungen tier Sensibilit~t vorhanden waren und 
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wenn an den HinterhSrnern auch,mikroskopiseh keine erhebliche Ver- 
,,tnderung sieh constatiren lgsst. 

Es muss also die definitive Entscheidung dieser Frage noeh often 
gelassen werden; jedenfalls ist in dem geschilderten Falle eine deut- 
lich ausgeprfigte sogenannte systematische Degeneration gewisser lan- 
get  Bahnen, besonders tier Pyramidenbahnen, neben entschieden un- 
systematiseher, herdfSrmiger multipler Herdbildung vorhanden, analog 
dem ktirzlich publicirten Falle yon W e s t p h a l  (dieses Archiv Bd. IX. 
Heft 2), nnd es ist die MSglichkeit durchaus nicht zurfickzuweisen, 
dass sowohl die Pyramidenbahnen als die G o l l ' s c h e n  Str~tnge bei 
allgemeiner Bindegewebsvermehrung auch geringeren Grades beson- 
tiers stark yon diesem Process ergriffen werden. Die Go l l ' s ehen  
Strange sind ja  ohnehin bindegewebsreicher schon in normalen Ver- 
hS]tnissen and die Gegend der Pyramidenbahnen ist kS auch oft, 
besonders an der Grenze gegen die Kleinhirnseitenstrangbahnen und 
im Gegensate zu diesen selbst. 

Ieh fahre jetzt in der Schilderung des pathologisch-anatomischen 
Befundes fort. 

Zuerst muss ieh naehtragen, dass die KSrnchenzellen in den hdventitial- 
rgumen der Gef~sse dos Riickenmarkes an den selerosirten Stellon naeh der 
Behandlung der Quersehnitte mit NelkenS1 und Canada nieht des gewShnlieho 
Verhalten zeigen, dass sic sich ngmlieh nieht v~i]lig aufhellen und nur noah 
ihre Kernsubstanz erkennen lassen, sondern es bleibt noch eine foinkernige 
Masse iibrig, welehe also nieht als Fett, sondern als eiweissartige Substanz 
anzusehon ist, die iiberdies seharf eontourirt ist. Sind solehe Zellen auf LS~ngs- 
sehnitten dieht nebeneinander gedriingt, so plaiten sic sich gegenseitig ab and 
ersoheinen fast wie Epithelzellen. Es ist dies dasselbe Verhalten, wie ioh es 
noeh deutlieher sehon einmal bei einer transversalen Myelitis bei einem Sy- 
philitisehen sah and kurz besehrieb (s. dieses Archiv Bd. VIII. Heft 1). 

Es sind dies offenbar die gleiehen Zellen, wie sie aueh L e y d e n  in seiner 
Klinik der giickenmarkskrankheiten Band 2, Tafel Va., Fig. 7a. and 7b. in 
einem Falle yon spinaler Kinderlghmnng abbildet. Ieh habe reich iiberzeugt, 
dass diese Zellen, welehe ohne Priiparation mit fettentziehenden Substanzen 
vSllig naeh Sitz, Aussehen und sonstigem Charakter den gewShnliehen KSrn- 
chenzellen gleiehen, sieh nnr daduroh yon ihnen unterseheiden, class sie naeh 
Entfernung des oft in krystatliniseher Form in ihnen enthaltenen Fettes un- 
gewShnlieh seharfe Contouren and einen reiehlieheren Gehalt an einer kSrni- 
Men protoplasmatisehea Masse zeigen, als die gewShnliehen KSrnehenzellen. 
Dass sie irgend etwas speeifisehes fiir Syphilis darstellen, ist in keinerlei 
Weise erwiesen; sie kommen eben aueh sonst vor. 

Was alas Verhalten der g/iekenmarksh~ute betrifft, so ist die Pia  mater 
ist verdickt und zeigt an vielen Steilen ansehnliehe Anh~ufungen yon tlund- 
zellen ganz wie die A r a e h n o i d e s ,  welehe im Dorsaltheile ausserdem eine 
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grosse Meuge yon Blutfarbstoff in feingekiirnten gelblioh gef~rbten Ddisen ent= 
h~lt - -  ein nieht allzuh~ufigor Befund: 

Die P ia des G e hirn s ist ebenfalls verdi ckt und yon Rundzellenanh~u- 
fungen durchsetzt; die GefSsse der Hirnrinde und des Markes sind zum 
gr0ssen Theile e rhebl ich  alterirt, da ganz reichliche Menge yon gleichcu 
Zellen wie in dot Pia am dieselbe in ihren adventitiellen R~umen herumliegeu~ 
in gleicher Weise, wie das auch sonst bei allgemeiner Paralyse und bei atro- 
phischen Zustgnden des Grosshirns beschrieben ist (s. besonders Mierze- 
j ewski, Arch d. Physiol. Bd. VII.). Auch ausserhalb der Gefgsse finden sioh 
abnorm vie]e Kern:e, zum Th~il dicht aneinandergedrgngt. Wen~gor leicht ge- 
lingt es, fiber dea Zustand der Ganglienzellen vgllig in's Klarc zu kommen, 
sia erscheinen zum grSsseren Theile nicht wesentlich alterirt; ob ihre Zahl 
normal gross war, bleibt ungewiss; dieser Punkt lgsst sich bekanntlioh ouch 
sonst nut bei hoohgradiger Verminderung dieser Gebilde entscheiden. Jeden- 
falls lgsst sich ouch in anderen F~llen yon Dementia paralytica trotz makro- 
skopisch vorhandener Atrophic tier Windungen und der ginde bei unseren 
jetzigen Methoden tier Untersuchung keine ausgebreiteten und deutlichen Ver- 
~nderuugen der GangHenzellen erkennen. 

Es war also anatomisch in demgesehilderten Falle zugleich der 
gewShnliche makroskopisehe und mikroskopische Befund der allge- 
meinen Paralyse, d. It. d i f fuse  B i n d e g e w e b s h y p e r p l a s i e  neben 
A t r o p h i e  des Grosshirns und daneben eine exquisite m u l t i p l e  
Scl e r o s e des R~ickenmarkes vorhanden. 

Man war also yon klinischer Seite her vollsti~ndig berechtigt ge- 
wesen, beides zu diagnosticiren, da in der ersteu Zeit des Bestehens 
der Affection wesentlieh das Bild der gewShnlichen mtfltiplen Cere- 
brospinalsclerose bestand, w~thrend sp~ter zugleieh mit dem Ver- 
schwinden desselben das ebenso typisehe Bild der allgemeinen Para- 
lyse sich einstellte. 

Nur in einem Punkte war ein Irrthum vorhanden~ dass n~mlieh 
die Annahme multipler distineter Herde im Gehirn gemacht wurde, 
wi~hrend eine diffuse Erkrankung statthatte. Es brauehen daher 
entgegen der bisherigen Annahme, dass die etwaigen psychisehen 
Stiirungen bei der multiplen Sclerose yon der Entwickelung scleroti- 
scher Horde in der Grosshirnhemisph~ire abzuleiten seien (vgl. Erb ,  
Krankh. des Rfiekenmarks S. 512), keineswegs immer multiple Herde 
in der Grosshirnsubstanz vorhanden zu sein. 

Wenn man die anatomischen Grundlagen beider Krankheitsformen 
betrachtet, so erscheint ein Zusammentreffen beider Symptomenbilder 
weniger auffallend, so selten es aueh bisher zu klinischer Beobach- 
tung gelangt sei n mag. Denn beiden Krankheiten liegt eine weit ver- 
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breitete degenerative Erkrankung des Centralnervensystems zu Grunde, 
welche bei der multiplen Sclerose in den meisten F~tllen mehr auf 
den Hirastamm und das Rfickenmark beschr~nkt ist, wobei aber 
daran festzuhalten ist, dass nicht nur eine Entartung an den eigent- 
lichen multiplen Herden vorhanden ist, sondern auch in den ausser- 
halb dieser gelegenen Abschnitten sich oft eine Hyperplasie des Binde- 
gewebsapparates geringer, aber deutlieher Art nachweisen li~sst. Selten 
fehlen wohl ~berdies w~hrend des ganzen Verlaufes der Krankheit 
auch cerebrale Symptome vSllig, so dass eine genaue Durchforschung 
der makroskopisch intaeten Hirngebiete wahrscheinlich Anfangsstadien 
der genannten Ver~nderungen erkennen lassen dfirfte. 

Andererseits ist die allgemeine Paralyse der Irren zwar vorwie- 
gend mit diffusen degenerativen Vorg~ingen im Grosshirn verknfipft, 
aber bekanntlich finden sich u des Rfiekenmarkes bei 
derselben ungemein h~iufig, und auch bei diesen spielt eine Bindege- 
websvermehrung neben KSrnehenzellenbildung eine Hauptrolle. Das 
Zusammenvorkommen yon intensiver Degeneration der Hinterstr~inge, 
yon wirklieh tabischer Erkrankung mit der Grosshirnerkrankung ist 
ja nieht selten. 

Aber aueh geringffigigere Bindegewebsvermehrungen localisiren 
sich, wean ich aus wenigen diesbezfiglichen eigenen Beobachtungen 
sehliessen darf, mit besonderer u in den Gol l ' sehen Str~ingen 
und an der Grenze zwisehen ihnen und den Keilstr~ngen und ausser- 
dem in den Pyramidenbahnen, an denselben Often, an welehen ieh 
aueh, falls sieh z. B. bei ehronischer Nephritis eine deutliche Binde- 
gewebshyperplasie vorzugsweise der grSberen Zfige im Riickenmarke 
fand, diese Ver~inderung vorzugsweise sail. 

Besonders deutlich sah ieh dieses Verhalten in einem z w e i t e n  
F a l l e  ~on Dementia paralytica, welcher kliniseh nicht genauer un- 
tersueht werden konnte, und welcher anatomiseh neben einer ganz 
erhebliehen diffusen Selerose und Atrophie des Grosshirns ebenfalls 
eine sehr deutliche, wenn auch nieht so intensive m u l t i p l e  S e l e r o s e  
des  R f i c k e n m a r k e s  zeigte, wie im vorigen Falle. 

Der betreffende Kranke*)~ 42 Jahre al~ erkrankte I~ovember 1878 an- 
geblich plStzlich mit einem apopleetischen Insult, als er im Walde arbei~ete, 
konnte nach demselben nicht mehr wie fr~iher ordentlioh sprechen!, zitterte 
zeitweise an den Gliedern uud ,,war nieht reeht ira Kopfe". Er war heredit~r 
belastet; fiber alas Bestehen yon Syphilis konnte nichts eruirt warden. 

*) Ich verdanke die diesbeziigliehen klinisohen l%tizen der Giite des 
tterrn Prof. Fi i rs tner .  
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lqaoh dem ersten InsulL kamen weitere; der Kranke wurde allm~lig dement. 
Als er am 24. April 1880 in die hiesige psychiatrische Klinik aufgenommen 
warde, befand er sich im Zustande hSchster Demenz; es ]iess sich eine leichte 
Scbw~che im linken Facialis and eine erhebliche SprachstSrung naGhweisen, 
deren genauere Charakterisirung nicht getang, da Patient nut selten zura 
Sprechen gebracht werden konnte. Die Sehnenreflexe, auf welche besonders 
geachtet wurde, waren erhalten. Atrophien bestanden nicht. Einige Tage 
hash tier Aufnahme erfolgte pl~tzlish, ohne besondere vorhergehende Erschei- 
nungen, der Ted. 

Die Diagnose war auf Dementia paralytiea gestellt worden; nur erschien 
au~h die i~I6gliehkeit eines senilen B15dsinns nicht ausgeschlossen, da tier 
Kranke trotz seines verh~ltnissmg,ssig jugendlichen Alters sehr gealter~ aussah. 

Die Sec t ion  (Prof. Arno ld )  ergab: Dura and Pin des Gehirns welt 
yon einander abstehend, so class die Dura wie ein weiter Sack ersoheint, wel- 
chen dos Gehirn mit seiner Pin nicht ausfiillt. Die Pin selbst stark getr/ibt. 
Die Stirnwindungen verschmglert, besonders hochgradig diejenigen der Stirn- 
lappen. Die Seitenventrikel weiter, ihr Ependym etwas gekSrnt. 

Dos Ependym des vierten Ventrikels stark getriibt und granulirt. Die 
Substanz der Hemisph~ren derb,  m~ssig feueht. 

Dos R ~ c k e n m a r k  yon mi~t, lerem Volumen. derber; die weisse Sub- 
stanz bald in den Hinterstrangen, bald in den Seitenstr~ngen leicht graulich 
verf~rbt. 

Ansserdem rechtseitige P l e u r i t i s ,  interstitielle Processe in der Leber 
and Niere, chronischer Magenkatarrh. Aorta nicht wesentlich ver~ndert. 

(Die Section wnrde 4 Stunden naoh dem Tode des Kranken gemacht.) 
Die genauere Untersuchung des Centralnervensystems ergab 1. in Bezug 

auf dos G e h i r n :  eine sehr deutliche Verschm~ilerung der Rinde, Infiltration 
der Pin and tier Gef~sse, tier Rinde nnd des i~larkes mit Rundzellen; Durch- 
setzung der Marksubstanz mit einer grossen Anzahl grosser, fortsatzreicher, 
s t e r n f S r m i g e r  B i n d e w e b s z e l l e n  mit vielem Protoplasma and einem 
oder mehreren Kernen; Anhgufung yon Kernen in Gruppenform an verschie- 
denen Partien. 

In der ginde zwischen den Ganglienzellen ebenfalls sole he sternf@mige 
Bindegewebszellen (Dei ters ' sche Zellen), die sich auf dos Deatlichste yon 
den Ganglienk~rpern unterscheiden 1assert; ausserdem ouch bier Kernanhgu- 
fungen, ferner eigenthtimliche, sehr langgestreekte und diinne Kerne in den 
Capillarwg~den, die an d/innen Mikrotomschnitten yon ~ / 4 o -  ~/so Millimeter 
ats solehe sehr deutlich erkennbar sind, und die an Form etwa den Kernen 
yon glatten Muskelfas'ern gleiohen. In den Oanglien erscheinen vielfach meh- 
rere Kerne, die durehaus den Eindruck maehen, als lg~gen sic nieht ~iber oder 
unter derselben, sondern mitten in denselben. Ich will reich in Bezug auf 
diesen Befund, demich selbst zuerst dos st~irkste Misstrauen entgegensetzte, 
an dieser Stelle nicht genauer ausbreiten, daer  an der Bedeutung des son- 
stigen Befundes nichts andert. 

In Bezng auf dos R i i ckenmark  zeigte sich schon makroskopisoh in 

15" 
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M[iller 'scher Fliissigkeit eine etwas hellere Tingirung der Goll 'schen und 
der Seitenstrange; ausserdem aber ein grSsserer charakteristisoh v e r f ~ r b t e r  
k l e ino r  Herd in den Hinterstr~ngen in der Mitte des Dorsaltheits; kleinere 
Herde zeigten sich mikroskopiseh noeh an verschiedenen Stellen der Hinter- 
strange anderen in Partien des Dorsalmarkes und des Halsmarkes. husserdem 
ersohienen die Bindegewebzfige in der ganzen Medulla spinalis vorbreitert, 
verdiokt, besonders auoh an den Knotenpunkten ihrer Masohen; vorzugsweise 
ist aber das Bindegewebe in beiden Pyramidenbahnen und in den mittlere~ 
Absohnitten der Hinterstrazge verdiekt, wRhrend auffallenderweise - -  wie 
aueh in dem vorigen. Falle - -  an der Medulla oblongata ein solches Verhalteu 
in deutlioh demonstrabler Weise sich nieht vorfindet. 

Die selerosirten kleinen Herde, weloho sehr unregelm~ssige Form auf 
dem Quersehnitte haben, yon dora gewShnliohen Verhalten; sie fiihren KSrn- 
ehenzellen; die sie durehsetzenden Gef~sse mit sehr stark verdiekter Wand, 
die mit gSrnehenzellen besetzt sind. Aber aueh an den nieht eigent- 
lich sclerotiseh entarteten Partien zeigen sieh verdickte Gefasswandungen bier 
und deft mit geringem Gehalt an KSrnchenzellen. In der P ie  m a t e r  eben- 
falls Infiltrationen mit zelligen Elementen, in Gestalt kleiner Rundzetlen. 

Also aueh hier der Befund einer c h r o n i s c h e n  Meningitis des 
Gehirns und Rfickenmarks, au.sserdem d i f f u s e  Bindegewebshyper- 
plasie im Grosshirn und in der Medulla spinalis neben k l e i n e n  scle~ 
r o t i s e h e n  Herden in letzterer. 

Einige ~hnliche F~lle wie die obigen siud in der Literatur be- 
reits bekannt. In einem yon C l a u s  (Allg. Zeitsehrift f. Psychiatrie 
Bd. 35, S. 335ff.) berichteten Falle waren zugleich spinale und cere- 
brale Symptome iIn Beginne des Leidens eingetreten; sehliesslich war 
das Bild tier Dementia paralytiea vorhanden. Zittern war nur zeit- 
weise an einer Extremitat vorhanden gewesen. Die Autopsie ecgab 
multiple sclerotisehe Herde im Gehirn und Rfiekenmark. An den nicht 
sclerosirten Stellen im Grosshirn zeigten sich Verdiekungen der Ge- 
f~ssw~nde; genauere Untersuchungen an Schnittpr~paraten wurden 
nieht angestellt. Ferner existirt ein Fall yon Sch f i l e  (Zeitschr. f. 
Psychiatrie Bd. 35, S. 432ff.), in welchem klinisch senile Melaneholie 
mit Bulb~rsymptomen und anatomisehe Bulbaratrophie und multiple 
spinale Herdsclerose beobaehtet wurde. Die Corticalis des Gehirns 
zeigte ,u  des Neurogliasehwammgewebes". In neuster Zeit 
macht S i e m e n s  eine weitere hierhergehSrige Mittheilung.*) Es mag 

*) S i emens  (dieses Arehiv. X. S. 135. Klinisohe Beitrage zur Lehre 
yon den combinirten Psychosen), berichtet kurz fiber eine 22j~hrige Person, 
welehe zeitweise maniakalisoh war, sparer zunehmend g e is t i g g e s ~ h w ~ o h t 
wurde und znletzt manniohfaltige L~hmungserseheinungen darbot. Es be- 
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leicht sein, dass sich noch einzelne ~hnliehe Beobachtungen zerstreut 
finden. Immerhin sind sie aber selten. 

Was die Diagnose in dem letzteren Falle betrifft, so war leider 
nicht zu eruiren, ob etwa st~rkeres Zittern im Anfang der Krankheit 
bestanden hatte oder ob dasselbe stets fehlte. Wenn einzelne scle- 
rotisehe Herde yon kleinem Umfange an Stellen im R~iekcnmarke 
oder sonst im centralen Nervensystem sich befinden, deren L~sion 
keine Krankheitssymptome nach sich zieht, so ist natfirlich auch die 
Diagnose auf multiple Herde bei Lebzeiten nicht zu mac'hen, zumal 
ja  bekanntlich aueh das Intentionszittern bei multipler Sclerose feh- 
len kann. In dem ersteren Falle war, was schliesslich noch erwahnt 
warden mSge, die i s o l i r t e  M u s k e l a t r o p h i e  der rechten I n t e r -  
osse i  ein deutlieher Fingerzeig flit einen Herd in der grauen Sub- 
stanz der Medulla spinalis; und in der That zeigte sich auch dem- 
entsprechend im untern Viertel der rechten vordern grauen Substanz 
der Halsanschwellung ein Defect tier grauen Substanz, ein neuer 
Beweis daffir, dass die motoriseh-trophischen Centren fiir die kleinen 
Handmuskeln in den untersten Partien der Halsanschwellung zu su- 
chert sind. 

Ob die vorhanden gewesene Syphilis in dem ersten Falle mit der 
Erkrankung des Nervensystems in u zu bringen ist, mag 
hier unerSrtert bleiben. Es mag nut betont werden, dass ein specifi- 
scher histologischer Befund sich nicht vorfand. 

stand ausserdem skand i r ende  Spraehe und eine Ze[t lang I n t e n t i o n s -  
z i t t e rn .  Anatomischfand sieh A t r o p h i e d e s V o r d e r h i r n s ,  partielleScle- 
rose des Kleinhirns und frisehe d issemini r te  Herde im Riiekonmark. 


