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Congenitale, multiple Herdsclerose des Ce.tral- 

nervensystems; partieller Balke.mangel. 

Yon 

Dr. Ladislaus Poll~k, 
Honor~r-Comitats-Physikus, Abtheiiungsarzt des Biharer allgeraeinen Krankenhauses 

in Gross-Wardein (Ungarn). 

Vnse re  Kenntnisse fiber multilocullire, in zerstreuten Plaques auftre- 
tende Sclerose der ganzen Neuraxe (?) sind selbst bei Erwachsenen 
- -  wo ihr Studium doch keine besonderen Schwierigkeiten darbietet - -  
noch mangelhaft und reformbediirftig. Ihr Vorkommen und die ab- 
weichende Erscheinungsweise im Kindes- und Sauglingsalter, ihre 
Latenz im Neugeborenen sind aber im Allgemeinen noch zu wenig 
untersucht und erSrtert worden. Erst in der allerneuesten Zeit sind 
solche Gegenstand aufmerksamer Beobachtungen geworden, und fiber 
den etwaigen eongenitalen Ursprung sind wir noch ganz im Dunkeln. 

Da ich nun in der gfinstigen Lage war, einen merkwfirdigen Fall 
dutch 14 Monate beobachten zu kSnnen, welcher als ein pathologi- 
sches Natur-Experiment angesehen werden dfirfte; da weiter meine 
intra vitam gestellte Wahrscheinliehkeits-Diagnose - -  die ieh fast vor 
Jahresfrist schon Herrn Prof. W e s t p h a I  m i t t h e i l t e -  durch die 
makroskopische Autopsie des Gehirnes genfigend bestatigt wurde, 
glaube ich diese Raritat sowohl klinisch als vorlli, ufig auch specu- 
lativ zur Erweiteruug der Lehre fiber die selerotischen Processe ver- 
werthen zu mfissen, und hoffe dadurch zur Casuistik einen ganz un- 
gewShnliehen Beitrag liefern zu kSnnen. 

Wiewohl ich der Ansicht huldige, dass die substantielle, patho- 
logisch-anatomisch nachweisbare 0rganerkrankung des Centralnerven- 
systems bei Weitem nicht immer den klinisch fassbaren functionellea 
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StSrungen und den daraus resultirenden Symptomen entsprieht, und 
dieser Erfahrung gemass die klinisehe Diagnose und der Obductions- 
befund gerade bei den Hirn-Rtickenmarkskrankheiten oft sieh gar 
nicht oder nur theilweise decken, so muss ich doch anerkennen, 
dass als vollgiiltiges Beweismaterial nur durch Autopsien untersttitzte 
Falle schon deshalb allein gewfirdigt werden, well selbst bei dem 
Mangel, der auch derartigen, dureh eine Epicrisis vervollstandigten 
Untersuchungen anhaften kann, ein einziger positiver Fall uns zu- 
weilen naher der Erkenntniss bringt, als eine grosse Anzahl yon 
hinfalligen The0remen oder negativen Funden. 

Und weil ich zu meiner nieht geringen Befriedigung eben in die 
Lage kam, jetzt schon wiederholt - -  siehe Fall Rosa D e i m * ) -  die 
multiple insulare Sclerose in ihren angeborenen Formen beobachten 
zu kSnnen, und dieselbe in diesem zweiten Falle auch pathologisch- 
anatomisch als solche festgestellt wurde, so kann ich einen fast un- 
erhofften Beweis zur Annahme des congenitalen Ursprunges dieser 
Krankheit beibringen, wodureh folgende Wahrscheinlichkeitsschlfisse 
erm~iglicht werden: 

I. Die fieckweise Herdsclerosis des Centralnervensystems kann 
eine intrauterine Erkrankung des FStus bilden und demzufolge bei 
rascher Entwickelung in den ersten Tagen oder Wochen, bei einer 
etappenweise erfolgenden, lentescireuden Evolution abet in einigen 
Monaten nach der Geburt sich manifestiren. 

II. In eben diesen beigebrachten Fallen ist ein Abweichen yon 
der festgestellten Form eher denkbar, da auch diese zwei, rasch nach 
einander erfolgte Beobachtungen daffir sprechen, dass nicht nut die 
weissen Marklager, grauen Ganglienmassen, sondern in hervortretender 
Weise eben auch die Corticalsubstanz mit ihrer, die p s y c h o - i d e o -  
l o c o m o t o r i s c h e n  C e n t r e n  in sich fassenden , ) m o t o r i s c h e n  
Zone  `( - -  Cha rco t** )  - -  der Degenerescenz anheimfallt, und dem- 
zufolge 

III .  Das , , s e e l i s c h e G e b a h r e n  d e s N e u g e b o r e n e n ,  welches 
auch normaler Weise b l o s s  ein r e f l e c t o r i s c h e s  G e s c h e h e n  i s t  
in den, jetzt in nachweisbarer Neubildung begriffenen nerv~isen Cen- 
tralorganen (Besser***)  durch die fStale Erkrankung auf ihrer 

embryonalen - -  niedrigen Entwickelungsstufe verbleibt, und bloss 

*) Lad. Polls Deutsehes Archly ffir klin. Medicin. - -  XXIV. Band. 
4 - - 5 .  Heft, S. 407- -415 .  

**) Chafe  or, Revue mensuelle de M6deeine et Chirurgie 1877--1879.  
***) Besser ,  Diesos Archly. VIII. Bd. XXVII. Aufsatz. S. 468. 
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thierisch instinctiven Gefiihlsliusserungen, Organbed/irfnissen Ausdruck 
zu verleihen im Stande ist. 

IV. Dass wenn dis durch das ganze Leben stationlir gebliebene 
psycho-somatische Invaliditlit odor Debiliti~t auch als Idiotie aufge- 
fasst werden sollte, welcher Ansicht ich nicht beistimmen ktinnte, da 
nach Schfile*) , d a s  Wesen der  i d i o t i s c h e n  Z u s t a n d e  in e i n e r  
: N i c h t e r r e i c h u n g  der  v o l l s i n n i g e n  E n t w i e k e l u n g  b e r u h t " ,  
und dazu noch bet jedem Einzelfalle individuell studirt werden muss, 
in diesem erweiterten Sinne auch die herdweise auftretenden sclero- 
tischen Processe des Centralnervensystems f/ir das Zustandekommen 
der so gestalteten Demenz als causale Momente dienen k6nnen. 

Nachdem ich nun entgegen der hergebraehten Gewohnheit meine 
Deduetionen hiemit anticipirt zusammenzufassen ftir nothwendig hielt, 
will ich in eine detaillirte Schilderung des Krankenexamens, der 
Krankengeschichte, wobei Status praesens und Decursus morbi durch 
das stationare Einerlei bis zu den letzten Tagen als gleiehbedeutend 
betrachtet werden kSnnen, und des makroskopischen Hirnbefundes 
eingehen und nachtraglich e[nige epicritische Reflexionen an diese 
ankniipfen. 

Julie Pa lo tn i ,  6 Jahre alt, r. kath. aus Gross-Wardein, stammt von 
kr~iftig aussehenden, im jugendlichen Alter verohelichten, legitimon Eltern, 
die mit einander in keiner verwandtsehaftlichen Beziehung stehen. Der Vater, 
ein Masehinist~ robust und blfihend gesund, will nie an einer nennenswerthen 
Krankheit geli~ten hubert. Die zarte, schw/ichliehe Mutter giebt aber an, seit 
ihrer Puberti~t, insbesondere zur Zeit der Menses fast unausgesetzt an krampf- 
haften Cephalalgien und selbst Schwindelanfiillen laborirt zu hubert, ohne 
jedoch dieserhalb ~rztlicher Hilfe zu bedfirfen. In ihreu Familien und deren 
:Nebenlinien, soweit die Aseendenz und Descendenz bekamat, sollen keine nor- 
v(isen, epileptisehen Leiden vorgekommen sein; auch Geisteskranke und Idle- 
ton giebt es nieht unter ihnen. Ihre eigenen Kopfschmerzen sehreibt sie auch 
mehr den Familiensorgen zu, die sammt Sehwangersehaften an ihre Ehesich 
kniipften. 

Auch syphilitische Erkrankungen werden bestimmt negirt, und lassen 
aueh ~ussere Kennzeiohen auf der Haut und den Schleimh~uten nicht auf 
Lues schliessen, obwohl ich bis auf die woiblichen Genitalien alles genau un- 
tersuehte. 

Von ihren vier Kindern starb ein einziger Sohn nach 18 t@iger Krank- 
heir an einem , e p i l e p t o i d e n  Leiden ", derea :Namen ihnen yon dem be- 

*) Sehiile~ ttandbuch der Geisteskrankheiten in v. Ziemssen's Hand- 
bueh der speo. Path. und Therap, XVI. Bd. S. 373. 
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handelnden Arzte nicht n~her bezeiohnet wurde. Die iibrigen sind his auf 
diesen letzten SprSssling v011kommon gesund. 

Eine n e u r o p a t h i s c h e  B o l a s t u n g  muss demnach doch angenommen 
worden, da die Mutter an Cophalalgien - - n a c h  der Erzi~hlung wahrscheinlioh 
Hemicranie - -  litt, und ein Kind an einem Kopfiibel, im 7. Jahre, nach r 
schSpfenden Zuekungen, bei vollem Bowusstsein im Beginne, spi~ter sopor5s, 
ohne voraufgegangene krankhafte Dispositionen starb. 

Der Kopf des Mi~dchens war nach der Geburt - -  laut Erz~hlung dor 
ihrem Borufe gemiiss sehr intelligenten Eltern - -  derartig schwach und fast 
teigig anzufiihlen, class sow(~hl die ML~tter~ als auch die ttebammr sioh fiiroh- 
retch, denselben zu l~eriihren odor zu bedocken, weft, wenn man noch so vor- 
sichtig und zart die Haube ihr anlegte, der Finger Spuren auf der 6dematds 
gedunsenon Oberfl~che hinterliess. Sic behaupteten sogar, dass diese Tochter 
anf~nglieh ein knoehonloses Sch~deldach (?) hatte und bless ein fosterer hitu- 
tiger Ueborzug das Gehirn deokte, wie es sonst an Stelle der Fontanellen zu 
sein pflegt. 

Am 4. Tage schon merkten die Eltern, dass das Kind krank sein miisse, 
da das weiche KSpfohen aufgodunsen, sehr heiss wurde, ein hochgradiges Fie- 
her sich einstellte, und dass das seither ruhige, aber mit den Ex~remit~ten oft 
zuckende ~l~dchen yon klonischen Kr~mpfen befallen warde, we]the im Yer- 
laufe yon 3 Tagen yon den Gliedern auf (tea Kopf and den Rumpf sich er- 
streokend, don K(irper ohne jegliche Schmerz~usserungon in die bizarrston 
Lagen brachten. W~hrond dieser jammervollen Unruhe nahm das Kind die 
Brust gar nicht an, und spuckte auch die ibm oinverleibten medicamentSsen 
Theespecies aus. In Folge des darius rosultirenden Schwiichezustandes be- 
sohleunigto man die Taufe, sich fiirchtend, dass die Kleine diese Attaque nicht 
iiberloben kSnne. 

Tro~z der allgcmeinen hnnahme ihres bestimmt erfolgenden Todes kam 
sic allm~lig zu sich, die Krampfanf~llo verringerten sich schon am 8. his 
9.Tago bedeutend, dann sistirton sic ganz; das Kind sog wioder, erst schwiieh- 
lich, dann aber gierig und mit yeller Kraft, und nach 10 Tagen wurde os als 
genesen botrachtot, nur fiel tier Umstand auf, class das Kind sich kaum regte 
und keine Bewegnngen mit den H~nden und Fiisschon machto, ob man es 
in der Wiege liegen liess, odor in die Armo nahm, his ihIn die Brust go- 
reicht wurde. Auch dann waren es eher Zuokungen am Leibe, als die sonst 
bei kleinen Kindern gewohnten stossenden odor streckenden Bewegungen, die 
sic ausfiihrte. 

Nun ring sic an kSrperlich zu gedeihen und in ihrer Rnhe sich wohl zu 
beflnden. Trotzdem aber, dass die Entwiekelung ganz normal yon Statten 
ging, und sowohl die Knoehen als die Weichtheilo in Bezug tier Evolution, 
Stiirke und Form stufonweise, stetig voluminSser, fester wurden, ja  sog~r dor 
weiche Sch~dol sieh zusehends festigto und verh~rtete, blieben selbst nach 
mehreren Monaten des somatisohen Wohlbefindens jene Bewegungen g~inzlich 
aus, welche diesem Alter eigonthiimlieh sind, uad das Kind, welches sehon 
im 6. Monate zwei Schneidez~hne ~ ohne Dentitionsbeschworden ~ bokam, 
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griff und paekte niehts, warf sieh weder in dot Wiege, noeh in do t  Wanne 
wiihrend dos Badens hm'um, hob die Ftisschen nicht und konnee seine Lago- 
rung selbststt~ndig nie verSmdern. Ja se/bst die Gosich~smimik sehien zu foh- 
1on, und durch dicse complete Ruho ha~to das Kind das Aussohon oiner Puiope , 
an woleher nut dot Glanz der Augon und das normMo hthmon ein Leben ver- 
riotheu, natfirlich abgosohen yon der Nahrungsaufnahme und den excretorischen 
Funotionon, die nichts zu w/inschen fibrig liesson. 

Sparer t~nderto sich indoss diosor Zustand insofern, dass hie und da, 
zumal boi lauten T6non in seiner lgtiho, boi heftigerom Gepoltor odor sonstigen 
Gediuschen ein Zug dos Schreckens dutch's kntlitz fuhr und das Kind, gleioh- 
sam mit aufgorissoncm &uge, mit aufgoriehteton Ohron, den Kopf  vorwun- 
dert nach jenor Seite zu d r o h e n  sioh ansehiekte, yon we es sich beangstigt 
ftihl~o, und worm dot L~rm, das Pochon lgngor dauerte, densolben unter hof- 
tigem Weinen, lantern Aufsehreion z u s c h fit t o 1 n b e g a n n. 

Sonst abor stiorto es rahig vet sich hin, odor b e w e g t e  r o l l e n d  d ie  
A u g e n  yon einor Suite zur andoron, ohne - -  sichtbar - -  Etwas fixirend zu 
botraehten. 

Auch monschlicho odor Thiorlauto lioss es nie vornohmen, und mit Aus- 
nahmo dos schon erwiihnton kr~ftigen s c h l u c h z e n d e n  W e i n e n s  gab os 
kein Zoichon oinos Bewusstsoins, wodor dutch TSne, nooh durch Gesten and 
Geberden. 

So wuehs  das  K ind  wei~or; e r r o i e h t o  s c h o n  d a s  e r s t e  J a h r ,  
ohno sieh zu rfihren, herumzuwerfen, za bougen und zu stroekon, in y e l l e r  
I m m o b i l i t S t ,  m i t A u s n a h m e  d o s K o p f e s ,  w o l c h e n e s b e / g e w i s s e n  
Ger&uschen  a u f  d ie  S e i t o  zu n o i g e n ,  j a  s u g a r  b in  a n d  he r  zu 
s c h l o u d e r n  du r ing .  

An don Knoehon war nirgends oine Verkr/immung odor Verktimmerung 
sichtbar; die MuskMatur nahm stattlich zu ; die ZShno braehon welter in ohro- 
nologischer Roiho dutch, ohne jo grb;mpfe odor nerv6se Anft~[le zu voranlassen. 
DemzuNlgo ring die duroh don unbohiffiohon Zustand des Kindos ohnedies 
sohr geplagto gutter an, dassolbo lang sam entw6hnon zu wollen, was ihr aber 
oino M(iho yon oinom halbert Jahro kostote, da das MSdchon wohl die ihm go- 
gebenonNahrungsarton in denI~{und zlahm, daransu~zelte, dioselbon jedoehnach 
l~ngoron Kauvorsuehen mit viol zghem Schloime vormongt aus don Baekentaschen, 
we sie liegon gebliebon waren, horausfMlon liess, odor so lunge schrie, bis 
sie veto Zungenriiekon, yon dora Schlunde mit don Fingorn entfornt wurdon. 
Zuwoilen versuchto es wohl die ihm wahrscheinlich sohmeckonden BEekoreion, 
Siissigkeiton zu sohlingon, mussto aber so lunge soharf wtirg'en, his es clio 
Bisson ausspie. 

Das Kind biss und kaute ngmlieh ohne Erfolg und verzehrto folglich nur 
solcho broiigo, weieh zorquotsehte, zermMmto, lOrgloarirto Siooison , die es ohne 
woitores dnreh das blossoSehlueken vorsohlingon und welter bof6rdorn konnge, 
wiewohl solbst diesor Act nnr stufenweise ausgebildo~ wurde, da auoh solcho 
weiche 5Iassen oft nach vielen schliirfenden I%ospirationsstSssen ausgeworfen 
warden. 

Archly L Psychlatrie. XII. 1. Heft. 11 
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In dora Zeitabsohnitto oines ganzon Jahres gelang es endlich doch, die 
Kloine rait in Milch Eingekochtsm odor Eingebrocktem fiittern zu kSnnen, 
und im Boginn des dritton Jahres konnte dis Mutter dos SSugen g~nzlich 
aufgebea. 

Aber ouch wtihrend dieser Zeit l a l l t e  dos K i n d  n i c h t  e i n m a l ,  and 
a u s s o r d e m w i n s o l n d o n J a m m e r n ,  s t e r t o r 6 s e n W o i n s n  gab  es k o i n e n  
d i s t i n g u i r b a r e n  m e n s c h l i c h o n  L o u t  yon s i ch ;  es machts ouch koino 
Stoh- odor Gehversuehe, streckte, reokte, stfitzts sich nicht, liess Kopf, IIiinde, 
Ffisso hiingen, mussto dahor stets liogen golassen sder in liegonder Stellung 
horumgotragon wordsn. Inzwischen aber merkten die Eltorn schou, dass be t  
don S t o p f v o r s u o h o n ,  b e i W e g n a h I n s  der  B r u s t ,  o d o r b e i l S ,  n g o r s r  
V s r n a o h l S s s i g u n g  alas K i n d m i t u n t e r  d ie  Arms  z u s c h w i n g e n ,  d i s  
F f i s s c h e n  zu s p r s i z o n  s i ch  a n s t r o n g t s ,  was abor bless zum Z i t t e r n  
in denselben flihrte, ohno dass es dabei den Kopf nnd den Rumpf je mitbewe- 
gen konnte, Sie meinten nun, class dos Kind bSse set nnd frsuten sich sogar 
darob; abet' nachdem es welter so fortdauorto and die Z i t t o r a n f S l l o  ouch 
aus andsron, nioht erkl~rbaron Griindon, zeitwoilig sish wiedorholtcn, er- 
kanuton sic . d i e  W c n d u n g  in d s r  K r a n k h o i t  dos g o l s  K i n d o s "  
und boflirohteton den "Wiedsrausbruch jones Zustandes, der gleioh nach der 
Goburt sis oinige Tage bs~ngstigte, 

So wuchs das Kind. welter auf, shno js Experiments znm Krieehen, sich 
Hsbon, yon tier Stello zu bowegon, aufzustellon, aufzusotzon, gomacht zu 
hubert, ohne in dot boh~rrlich liogonden Position sish uradrehen odor wondon 
zu kSnnon, hush imSehoosss gehalton, sank es zusammen, wenn man es auf- 
rocht hislt, und derKopf hing baldn~ch vorw~rts, bald nach der Riiskenseit% 
sich so am Naokon hin und her b~laneirend. 

Was nun die Entwickelung der geistigen and intelleotuollen KrS~fte he- 
botra[, so blieben wohl ~uch diese bedoutend zuriiek im Vsrhiiltniss zum fort- 
schroitsnden Alto~, abor jodenfalls nieht in so hohom Grade wie die Metilitgt, 
welcho un'~er~nderlioh als totale gnbewogliehkoit dos Rumples and der Extro- 
rnitiiton - -  shno Steifigkeit odor Contraetur dot Gliedor ~ fortbestand, w~h- 
rend dos KSpfchon auf ether Untorlage - -  Polster - -  sich hin and her self- 
lich vorschsb und ungestiitzt naeh ,zorn odor riickw~rts zu f~llen drohts. 

In Ermangolung der Spraeho konnts es sioh n~ttirlich nieht vsrsti~ndigen, 
and zufolgs der Immobfiit:& war ihm ouch dutch Zeichon odor senstigs tiilfs- 
mittel keino MSg'iichkeit geboton mit soiner Umgebung zu verkehren. 

])as Kind hatte abet einon klugon Bliok, lebhaftos, roges hugsnspiel; 
h5rte hllos und lauschte anf allo t5nendon Effocto; ihr Gesieht hsitorto sich 
auf bet dom Anblicke yon Spiehougen, Biidorn, beim Vernohmon yon klingen- 
don, liiutonden GerSuschen, Gosang odor 5Iusik, woraus (tie Eltern auf dos 
Ysrhandsnsein des Gosichts- una GehSrssinnos schlossen. Es erkannte sogar 
die Stimme dos Yaters immer und sohluehzto, jauchzte zum Zoichen dot 
Freude, wenn naeh 15mgorer Abwesenhoit des im Berufe beschiiftigton Voters, 
es wioder diesen sprechen hSrto, w~hrend seine Theilnahme oine viol gleich- 
gfiltigers war ffir jene Personen, die immer in soinor Umgobung sich bofanden, 
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und an die es sich gewShute. Dieser Umstand sehien am moisten fttr eino ge- 
wisse Dosis yon Erinnerungskraft und Spuren yon Ged~ehtniss zu sprechen. 

Ausserdom konnte das Miidchen laut und gemiithlich lachen, wenn die 
Geschwister in seiner N~he spielten, und weinta, brtillte nach ;Kr~ften, 
wean es sigh verlassea ftihlte odor seine goahnten, muthmasslichon Wiinsohe 
nicht bafriedigt wurden. Boi diesen Gelogonhoiton kamen dann auch die 
schon erw~hnten zuckonden, schiittelndon Bowegungan in die Gliedor, welche 
alsbald aufhSrten, wenn man as anredote, mit don Fingern drohte etc., lauter 
Beweise, dass os auch einzolne Idoon hatte, die aber unverriickbar diesel- 
ben blieben. 

Allo organischon Bedtirfnisso verriohteto das Kind an seinem Lager, 
ohno jo durch irgand welche Weiso Jomand davon in Konntniss sotzon zu 
k~nnan. W~hrand aber clio Darmontleerungen sioh an gewisso Tageszoiten 
hialton und des Nachts salten vorkamen, u r i n i r t e  das  Kind  a u f f a l l e n d  
h ~ u f i g  und  viol.  Der Harn sell immer rein, durchsichtig, etwas griinlich 
nnd nicht sahr rieehend gewesen coin, dot an der Leibw~sche wohl merkbaro 
Spuren zuriicldioss, aber diesolbon dennoch nicht fleckig st~rkte. 

Sic ergStzta sich sichtlioh an der nach ihrem Geschmaok zubereiteten 
Nahrung, abar nur sa lango, bis eine Ermtidung odor vielleicht auch das 
S~ttigungsgofghl sieh oinstellten. Ganz entgogengesetzt verhiolt sic sieh jo- 
doch - -  yon ihror EntwShnung yon dor Brust immor zunehmend - -  allerloi 
Gotd~nkengegeniiber. I n s b o s o n d e r e p e r h o r r o s c i r t e s i e  das  W a s s e r ,  
welches ihren Widerwillen und Ekel in solchem Masse erregto, dass man sic 
zum Trinkon desselben durch koino  M i t t e l  bewegen odor zwingen konnte. 
Spgter versuchto man sic zu t~usohen und man goes ihr Zuckerwassor, Lime- 
nade, Thee, Bouillon, Suppen, j a  sogar loichto Weinsorton - -  mit und ohno 
Wasser - -  in den Mund, a bor nur selton gelang es, cinige Tropfen yon ihr 
sohlueken zu lassen. GewShnlich flossan abe mit dora LSffol odor aus dem 
Glaso ihr boigabrachten Fltissigkeiton hash dor Eingiossung, welehor sic sich 
unter oinem steten Zittorn des ganzen Loibos widcrsetzta, noch yon dom 
vorderon J~Iundraumo zurtick, odor sic wurden - -  bei gewaltsameren ttand- 
g r i f f o n -  spuekend, spritzond zurtiekbefdrdert, regurgitirt und auch aus- 
gespien. 

D i e s e r  Z u s t a n d b l i e b  bis  z u i h r e m T o d e  s ta t ion~i r .  Wieman 
dem Kinde Fltissigkoiten an don Mund braehte, versahloss es ethan danselben, 
blies die Backon auf, raunzte, sehrie, waft das KSpfahea auf die eine oder 
andere Soito unter schnoll rotiranden Bewegungen so lange, his man diesel- 
ben winder entfernto. 

Ich stand auch, da ich reich alsbald autoptisch oft yon der zweckloson 
Martorei der Pationtin sattsam iiborzaugte, hash einigon Wochen ganz ab und 
schuf ihr dadurch schon eine zoitweilige Erleiohtorung. Solbst Milch und 
Kaffeo konnten ihr nach vielar Bemtihung so beigebracht worden, dass in die- 
solben sehr viol Bred, Semmeln etc. aingobrockt wurden, welche sich durch 
l~ngeren Contact mit der Fltissigkeit imbibirten, aufquollon~ eino weisho con- 

11" 



164 Dr. Ladislaus Polls 

sistente Masse bildeten, die sie naeh totalem Ansftillen des Mundes mit don- 
selben allmSlig bewgltigen und vorselflingen konnte. 

Das Kind sehlSf~ immer ruhig und wghrend tier Naehtruhe miisste man 
meinen, dass es ein wohlgenS, hrtes, krgftiges, gesundes GeschSpf sol, ohno 
mit irgend einem kSrperlichen Gebrechen behaftet zu  sein. Selbst das Ant- 
litz dos gindes sell immer Gin angenehmes und reeht Mug aussehendes ge- 
wesen sein. 

So lautete die theilweise auch mit ~rztlichen Meinungen vermischte Er- 
zShlung der Eltcrn, die ich aus doppelten Grfinden so ausf(ihrlieh mittheilen 
zu m(issen glauhte: I. weft diese fast als tibertrieben erseheinend~n anam- 
nestisehen Daten bis auf die ldeinsten Details wahr sein mussten, da tier nun 
etwas kiirzer zu fassende Status praesens und Decursus morbi yon 14 Menaten 
dieselben hinlanglieh bestatigte, und IL well zur Feststellung der Diagnose 
bei der Complieirtheit dieses Falles mit abweichenden Vorkommnissen alle 
Einzelheiten in der Phase dos Beginnes and Fortsohreitens eine gewisse Be- 
deutung haben mussten. 

h u f  d i e m i r  a u e h j e t z t  r ~ t h s e l h a f t e P u r o h t  vor d o n G e t r S n -  
ken ,  die  n e b s t  dem g e w i s s  v o r h a n d e n e n  o o r r e l a t e n  D u r s t m a n g e l  
sGhon d u r c h  d i e A b s t i n e n z  veto T r i n k e n  a l l e i n  w ~ h r o n d  e i n e r  
f a s t  4 j g h r i g e n  P e r i o d e  e in  Unlea rn  in s e i n o r  Ar t  i s t ,  werde ich bei 
tier kritischen Beleuehtung der Symptome noch zuriickkommen, da d i o s e  
b e i sp i e 11 o s o A dip sie w~hrend meiner 14 monatliohen Selbstbeobachtung 
ebenso unveri~ndert fortbestand. 

Der nun seit iiber 4 Jahre fast auf ein und derselben Stufe verbliebene 
Zustand, don ich yon der am 20. September 1879 erfolgtea Aufnahme der 
Patientin bis zum 8. November 1880 - -  mit einer Unterbrechung van 5 his 
6 ~Vochen, w~hrend deren ich sic zu tlause privatim behandelte - -  ira hie- 
sigen Spitale in Gemeinsehaft mit dem dirigironden Primarius Dr. Josef 
F u oh s und Abtheilungsarzt Dr. Coleman K o r d a zu 'verfolgen, reiehlieh Go- 
legenheit land, ist kurz, neeh einmal aufgeroIlt, tier felgende: 

S t a t u s  p r a e s e n s :  Das kranke MSAohen ist seinem Alter entspreehend, 
sowohl der KtirperlS~nge Ms der ltundung und Ffiilung nach regelmSssig ent- 
wiekelt and gebaut; weder an dem Skelete, noch an der gut gen~hrten Mus- 
kulatur ist etwas veto Normalen Abweiehendes zu finden. Die zarte weisse 
Haut ist rein, gesohmeidig, h i e  s e h w i t z e n d ,  ohne irgend welohe Flecke, 
Tinetion odor Igarben. Die Gelenke sind naoh allen Iliohtungen loassiv frei- 
beweglieh; nirgends Tumeseenzen, Anehylosirungen odor Contracturen in don- 
selben zu merken. 

Die KopfwSlbung fond ieh normal, insofern ohne craniometrisehe Mes- 
sungen sieh dies feststelten lgsst, da keine auff~llige Abweiehung yon dor 
gewShnliehen Gestalt zugegGn war. Die N~hto sind nirgonds vorspringond; 
dos Sch~deldach gleichmgssig hart, abgerandet, ohno Verflaehungen odor Tu- 
berositaten; zwisehen den beiden lI5lften ist weder am Cranium noch am 
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Gesichte oino Asymmetric; die Stirn ist proportional gebildot, eher otwas 
glatter und kleiner als an hydrooephalische Dimensionen~mahnend. 

Das guthmbthige Antlitz, desson Mimik bless boi dam solteneron Lachcn 
odor ztt gowissen Zoiten h~ut)geron Weinon sich grell ver~,ndort, ist jo nach 
don Lust- odor Unlustgoffihlen, welcho damals zum sichtlichon Ausdruck go- 
langton, bald froundlich, heifer, bald boshaft, unheimlich, finster, woraus za 
entnebmen ist, dass vorhandono Affocto sich in domselben abspiogeln. 

Sonst.ist am Gosichte ];oine Runzelnng odor Vorstreichung yon normalen 
Fulton, keino Entstellung dor Form za sohen, wonn man yon dem um die 
horizontalo Axe vorlaufenden langsa.mon Osoilliron ( N y s t a g m u s )  der Bulbi 
und einer cursorisch auftretenden zitternden Bewegung der Lippen abstrabirt, 
welcho, wonn auch nieht immer, abor doeh zu hiufig sioh wiederholt. 

An dora l:,tngliehen Halse sind nirgonds Driisenanschwellungen zu fin- 
den, wio solohe tiborhaupt woder in der Cttbital- noch in der Inguinalgegend 
vorl~ommen. 

Was nun den schlaffon Rumpf und die h~ngonden Extromit[~ten ante- 
langt, bleiben diosolben Standen, ja vielleicbt Tage lung in der Position, in 
die sic yon der Umgobung gebracht wordon; eine wio immor geartete Lage- 
veriinderung ~ Platzwochsol odor Wondung ~m Krankenlager, ein [Iobcn 
odor Sonken, Drehen, Streeken odor Beugon dot Gliodor, dos goibes - -  man- 
gelt absolut. 

Nur alas K o p f s e h a u k o l n ,  N i c ke n ,  odor die mitunter Wie ve rne i -  
n e n d e n B o w o g u n g e n  des I lalses~ die fast r h y t h m i s c h  e r f o l g o n d e n  
Tromores  in den g l i e d e r p u p p o n a r t i g e n  E x t r e m i t g t e n  bei otwaiger 
Unruhe, Einsamkeit odor sonstigen affeotivon Zustgnden lassen eine Musl~el- 
action wahrnehmen, yon dot abet nieht zu ermtttoln ist, ob sic dureh even- 
tuelle gillonsimpulse intendirt odor ohne Absieht, unfreiwillig mit don Emo- 
tionen, die das Kind empfindot, parallel erfolgen. 

Daboi ist nirgcnds eine Straffheit odor tligidit~t in don hlus]~eln zn fah- 
len, und da koino Verzorrtmg des Gosiehtes boi diosom vergnderton Befindon 
des Kopfos und dor Extremitb~ton zu sohen ist, 15sst sieh die Schmorzhaftigkeit 
derselben mit g'rosser Wahrsehoinlichkoit ansschliesson. 

Zumoist sind Arme a n d  S c h e n k e l  in hbductionsstellung, naoh aus- 
w~rts rotirg, weft an dora plumpon Kgrpor diosc f~st u n b r a u c h b a r e n  h n -  
h g n g s e l ,  violleicht auch schon dur& Angowbhnung am eheston sich so 
lagern lassen. Addueirt man abet diesolbon an don t~umpf, so vorbloibon 
sic in dieser Zwangslago so lunge, bis die oft zu ernouernde Unterlage nnd 
Bettwbsche gowochsolt wird und !dadureh eine neue passive Lagerung dot 
hbngendon Glieder erfolgt. 

Die sehon erwghnten N u s k o l z u e k u n g o n ,  alas Z i t t e rn ,  Seh f i t t e ln ,  
K o p f s c h a n k e l n  c r f o l g e n  aber ebestens dann, wenn alas Kind im Sehoose 
herumgeffihrt, ant Armo g'ohalten wird, and wenn es die oben beschriebono 
Gewohnheitslage wochseln muss; violleicht ein Zeichen dot Unznfriedenheit boi 
diesen ihm nicht passendon Positionon, welches auf dieso Weiso zum i/ussero 
lichen Ausdruek gelangt. 
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Noehmals sei es auch an diesem Orte erw~hnt, dass ich w~hrend des 
ganzen Zeit der Beobachtungea weder  einen l i t t e r a l e n ,  nooh s y l l a b a -  
sen oder v e r b a l e n  L a u t  yon ihm vernehmen konnte, was auf eine to ta le  
A l a l i e u n d A n a r t h r i e h i n w e i s t .  Dassdas Kind a b e r n i c h t  a p h o n i s e h  
ist, daffir spricht ihre k r h f t i g e ,  aber  s a c c a d i r t e  S t i m m e  beim Weiaen 
und Schreien, wobei der fast immer hg, ngende  ~{und noeh oftener, als ge- 
w6hnlieh wurde, so dass bei gesehiokter Manipulation, dureh sehne]les Nieder- 
driicken der Zunge ieh immer die unversehrLe Glottis und die normal geformte 
Stimmritze, ja sogar 5fter die Contraetionen und ]~el~xationen de~" Stimmb~n- 
der ohne laryngoscopische Behelfe ganz gut sehen und verfolgen konnte. 

Sic ist und war aueh nieht heiser, hnstet und spuckt hie, was wohl flit 
die Integrit~t der oberen Luftwege spricht. Daf[ir hat sie ihre liebe Noth hei 
der ersten Verdauungsphase im Muude and bei der Deglutition, die ~usserst 
besehwerlich ist. Trotz des Giite ihrer Zghne, l~ann sic nichts zerstfickeln und 
durehbeissen; d a s K a u e n i s t f a s t  e r f o l g l o s ,  d i e B i s s e n w e r d e n z w i -  
sehen den Zahnreihen vorn und auf den Seiten hin und her geworfen, aber 
doch nicht verarbeitet, sondern in zerfaserten Klumpea, bless erweicht, in ~iel 
Speichel gehifllt so lange in den B a c k e n t a s e h e n  und an der Zunge re-  
se rv i r t ,  his  m a n i h r a l l m ~ l i g d e n g a n z e n M u n d v o l l s t o p f t  - - m i t  
geschabtem, gehaektem odes sonst wie prSparirtem breiigen Fleische oder 
milchigen Spe isen- -  derart, class kaum ein f re ies  P lg t zchen  da r in  
f ibr ig  b l e i b t ,  gerade so, wie es beim Schoppen der GSnse odes Eaten zu 
sein pflegt. Die einze]nen l~Iahlportionen werden nicht naeheiuander verzehrt, 
selbst wenn man alas Kind 6 - - 1 0  Stunden hungern 15sst, sondern es mtissen 
Ruhepausen ihm gewShr~ werden. Selbst die auf einmal den Mund fiillenden 
Mengen werden unter einer Art yon Cheyne -S tokes ' s ehen  Athembewe- 
gungen, mit intermittirendem, stShnendem Luftschnappen gesehluckt, und die 
Spe i sen  r u t s e h e n  unter gerg.usehvollem Schmatzen so lange hinunter, 
his frisehe Naehsehiibe das schon Gesch lnck te -  ohne eingetretene Ermti- 
dung - -  ersetzen. H6rt man dann mit dem F~ittern auf, so quellen die den 
Mundraum nieht ganz erfiillenden t~este an den Mundwinkeln zwischen den 
Lippen hervor, haften an don ZShnen, bis man durch Reinigung der ganzen 
Mundhghle dieselben kiinstlieh entfernt. 

M i t e i n e m W o r t e ,  e s b i e t e t d i e g a n z e A r t  d e s E s s e n s d a s B i l d  
e iner  g e m i s c h t e n  F a o i a l i s -  und  T r i g e m i n u s - L ~ h m u n g  (mastisatori- 
sober Ast), wiewohl  t ro tz  d iese r  t S u s e h e n d e n  A e h n l i e h k e i t  sons t  
a m G e s i c h t e n i c h t  die g e r i a g s t e n S p u r e n  i r g e n d  e i n e r p a r a l y t i -  
sehen  Af fec t ion  h e r v o r t r e t e n .  

Die dicke, tr~ge, gewSlbte Zunge ist nach allen Richtungen frei beweg- 
lieh; herausstrecken sah ich sic hie, aueh fibrill~ires Zueken oder seitliches 
Abweichen derselben l~onnto ich hie beobaehten. Das Z5pfchen ist immer ge- 
rado, aber sowohl dieses als aueh die Zungenwurzel sind gewiss wegen ihres 
auffallendeu, wiewohl nicht pathologischen Volums auch hindernd beim Her- 
unterbef6rdern der Speisen. Ich habe wenigstens die Bemerkung gemacht, 
dass bei gentigender mechanischer Belastung derselben des sonst enge 
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Isthmus faucium sich erweitert und dem Mundinhalte die weltered Wege er- 
sehliesst. 

: Ist das Kind hungrig, so fliesst bet dem stets offenen Mundo SpoieMl 
reichlich aus demselben; isg es gesiittigt, hSrt dieso Secretion auf. Will man 
os zum Essen zwingen, wenn es dadureh ermadet odor sohon befriedigt ist, 
so bekommt es alsbald alas Glledersehfitteln, Kopfsehaukeln - -  aueh zuwei!en 
bet Gewaltanwendung wiihrend soleher Versuche - -  trismusartige Kiefer- 
krgmpfo, ohne dass diese ar~ificiellen (Zwangs-) AnfS~lle yon einem mensch- 
lichen Laut begleitet wgren. Uebrigens war aueh der Gesiehtsausdruok ein 
beredtor Zouge dos Hungers wie dos Sattseins. 

Nun will ieh der abnormen Bewogliehkeit und Stellung der Bulb1 datum 
an dieser Stello gedenlcen, well sowohl der sehon erw5hnto N y s t a ' g m u s ,  der 
zeitweise sieh einstell~e, als tier bestgndige d i v e r g i r e n d e  S t r a b i s m u s  
noch zu don Muskelaffeetionen gehgren, die uns jetzt boseh~ftigen. Ob sine 
D i p l o p i e  mit diesem wechsolndon rollenden Schielen verbunden ist, bleibt 
bet der Sprachlosigkeit sin ll~ithsel umsomehr, well bet der s~eten horizontalen 
Lag~ odor bet dem un~rliissliehen Stiitzen dos Kopfes, die beim Stehen odor 
Gehen, bet offenen und verschlossenen Augen eintretenden Unsieherheiten, 
Schwindel und Ataxien nieht ermittelt werden konnten. 

Abet atteh d ie  P u p i l l e n ,  die i m m e r  u n g l e i e h  w a r e n ,  s e h w a n k -  
t o n u n a u s g e s e t z t z w i s e h e n  e i n e r m y d r i a t i s c h e n  u n d m y o t i s o h e n  
S t e l l u n g ,  i n d e m b e i d o m  Rech t s -  o d o r L i n k s s e h e n ,  zumal also in 
d e r h o r i z o n t a l e n  S o h e b e n e  hot e i n e r j e d e n  A c e o m a d a t i o n ,  wenn  
d a s K i n d  c inch  G e g e n s t a n d  f i x i ron  w o l l t o ,  w a s n u r  e i n s e i t i g g o -  
schah~ e ine  d e r a r t i g e  D i f f e r e n z  in de r  Wol fe ,  resp .  de r  Enge  
d e r s e l b e n  a u f f i e l ,  da s s  die  e o n t r a l a t e r a l e  - -  nicht angestrengte - -  
P u p i l l e  s i e h  e r w o i t e r t e ,  w S h r e n d  die  g l e i e h s e i t i g e ,  das heisst dora 
Objecte zugekehrte s i e h m 6 g l i e h s t  e o n t r a h i r t e  und in dieser Verenge- 
rung so lange start aushielt, his der Blick yon dem vorgehaltenon Gegenstand 
nieht abg;elenke wurde. 

Diese weehselnde Contraetur und Dohiseenz der in geringorem Grads 
auch sonst differenten Pupillen hob don Nystagmns gew6hnlieh auf, tier abor 
herin hbwenden dos Blickes um so stgrker auftrat. Sis kam, wenn dem 
Kinde. otwas fiber die Stirn gehalton wurde, gar nicht vet; gewiss deshalb, 
weft hoch hinaufgehaltene Gegenstiinde am allerwenigsten, tier stehende auch 
nut voriihergehend von ihm erbliekt odor beobachtet wurden, wiihrend dis yon 
dot Nasenwurzel zur SchlSfegegend seitlich vorsehobenen glSnzenden, farbigen 
Spiolereien, Zuckerwerk und derartige Dinge mit grosser Auflnerksamkeit ver- 
folgt wurden. 

Was die SensihilitSt in ihren versehiedenen Variel~ten anbelangt, glaube 
ieh alas Erhaltensoin a ller Arten behaupten zu k6nnon, da das M~dehen auf 
noeh so oberflSchliehes, rasches Zwickcn, Kneipen, wie auf Nadolstiehe, Druck, 
versehieden temperirte Eisenst~icke und Fliis~igkeiten, Belastung prompt und 
ohne Yerzug mit Yerzerrung dos Gesichtes und wehleidigem Weinen roagir~e, 
und selbst leise Boriihrungen der K6rperoberfliiche allsogleich wahrnahm. Es 



168 Dr. Ladislaus Polldk, 

l~iss~ sich sogar behaupten, dass vielleicht in Folge einiger HyperSsthesio diese 
ihm lS~stig waren, daes  bei grSberen Maniioulationeu am ganzen KSrloer sich 
wenig durum scheerte, wShrend Streicheln, Betasten, Tupfen u. s. w. als- 
bald ein Winseln, St5hnen und schliesslich das Weinen hervorbrachten. 

Sowohl die cutanen, wie auch s S m m t I i c h o  S e h n e n r e f l e x e  w a r e n  
i~ussers t  e rhSh t ,  und beim we immer ausgefibten Kitzel, beim Anspannen 
tier gew5hnlieh relaxirten Achillessehne, beim Percutiren der Patella mit einem 
Hammer, Einbiegen der grossen Zehe erfolgten die nach W e s t p h a I  und Erb  
benannten F u s s -  und  K n i e p h S n o m e n e ,  und zwar unter wahrnehmbaren 
Schmerz~usserungen. 

Wonn diese Versucho dann and wann wiederholt, odor etwas anhalten- 
der ausgeffihrt wurden, gerieth der ganze KSrper in jenen l~rampfhaff-zittern- 
don Zustand, der yon B r o w n-  S dq u a r d mit dem Namen der Spinal-Epilepsie 
belegt wurde. Dabei verhgrteten sich erst die zunSchst betheiligten Muskel- 
gruppen dor Glieder und alhnglig die iibrigen in eontiguitate derselben sieh 
befindliehen. Die unter gew6hn!iehenUmst~inden flascide Nuskulatur ward bei 
diesen AnlS, ssen steif, eontracturirt oder teigig, wobei mitunter ein siehtbares 
faseicul~res Zucken, oscillirende Tremores sich einstellten, ohne class dadurch 
in tote odor partiell irgend eine Locomotion der Theile erfolgt wgre. 

Da gerade wghrend der ersten H~i.lffe meiner Beobachtung und analyti- 
schen Untersuchung die mir friiher unbekannte 31ittheilusg yon We s t p b  al*) 
erschien, in welcher or seine Studien fiber die yon ibm als , , p a r a d o x e  
M u s k e l c o n t r a c t i o n "  aufgefasste Erseheinung bcschreibt, und die Ausfiih- 
rung der yon ihm angegebenen Versuchsweise gar keine besonderen Schwie- 
rigkoiten darzubieten sohien, machte ich reich an das Experiment, das ieh 
sparer aueh oft wiederholte. Ich nahm n~imlich bei diesem bewegungs-ja 
regungslosen Kinde s c h n e l l e  und  k r S f t i g e  D o r s a l f l e x i o n e n  ab -  
w e c h s e l n d  in b e i d e n  Ff i s sen  v e t  und sah zu meiner niche gerjngem Ver- 
wunderung, dass e i n j e d e r  F u s s  in d i e sem f l e e t i r t e n  Z u s t a n d e  eine 
kurzo Spanne Zeit v e r h a r r e e ,  w o b e i  d e r  T i b i a l i s  a n t i e u s  s ioh ha re  
a n s p a n n t e ,  r i g i d  wurde .  Das Gelingen dieser, reich wegen ibrer Neuheit 
schon fiberraschenden Wirkung blieb sogar an den Beugern dos I(niegelenks 
niche aus und bei zwei-, dreimaligem Fleetiren des Obersehenkels gegen den 
Unterschenkel blieb zuweilen die Beugung fiber 10 Minuten bestehen und 
t~ohrto der Fuss, so zu sagen, gradweise in seine frfihere Stellung zuriiek. 

A c t i v  k o n n t o  d i e s e s  K ind  zur  A u s f f i h r u n g  d i e s e r  u  
n i c h t  b e i e r a g e n ,  und somit ise eine etwaige Fehlerquelle bei der Un~er- 
suchung, wobei nur passive Bewegungen zu 'rage gef6rdert werden konnten, 
eo ipso ausgeschlossen geblieben. 

Eine Chloroformnarcose traute ich reich jedoch bei diesem Kinde niche 
vorzunehmen, da ieh eine Asphyxie bef/irehteee. Es w~ire jedenfalls hSchst 
interessane gewesen, das Verhaleen der Ilautreflexe, des Patellar- und Fuss- 
ph~nomens und dieser eigenthfimliehen, dutch Erschlaffung erzielten Contrac- 

*) W e s t p h a l ,  Dieses Archiv. Bd. X. ttefL 1. S. 2 4 3 ~ 2 4 8 .  
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tionserscheinungen, die in diesem Falle an den versehiedenen Extremit~ten 
gleichzeitig produeirt werden konnten, in der Narcose auch zu verfolgen. 

Trophische StSrungen stud weder an den IIaaren, N~geln, noeh sonst we 
an den Gelenken und der ganzon Itautbedeckung zu finden. 

Vasoraotorisehe - -  angioparalytische ( ? ) -  Symptome traten daf~ir, 
wenn auch nur flfichtig, 5fters wShrend meiner Beobaehtung auf, wobei bald 
die reehte, bald die linke GesichtshSlfte - -  ffir sieh - -  zumeist um das Ohr 
herum, ohne jede wahrnehmbare Veranlassang, wie bet den experimentollen 
Durehschneidungen dos Sympathicus an Thieren, purpurroth gef~rbt und heiss 
anzuffihlen waren. Aueh  war  damals die  G e s i e h t s t e m p e ~ ' a t u r  m o s s -  
b a r  e r h 5 h t  im Vergleiche mit anderen K6rpertheilen. Einige l~ale ( 5 - - 7  
51al im Ganzen) dauert~n solehe AnfSlle auch Tago lang, aber danu gesellte 
sieh bald naeh dem Turgor und der t~5the der einen Gesichtsh~lffe, welehe die 
Einleitung bildeten, ein fieberhafter und soporSser Zustand dazu. Das Kind 
erwaehte kaum aus seiner sehweren Somnolenz, stShnto schmerzlich and lag 
yon 24 bis 36 and 48 Stunden m[t geschlossenen Augen da, die jedoch bei 
jeder Ber/ihrung, Besiehtigung des jeweiligeu Pupillenstandes und audh Reae- 
tionsprttfung auf einige Augonblicke geSffnet wurden. 

W~hrend dieser periodiseh wiederkebrenden Depressionsattaquen ver- 
weigerte das Kind die Annahme jedweder, ibm sonst noch so mundendor, 
kunstgerecht zubereiteter Nahrung, und auf sich verlassen, sehnarehto es, mi~ 
offenem Munde, tSnend und lag wie leblos da. Einen eflwaigen Bewusstse[ns- 
verlust, soweit bet der defeeten Anlage davon die I~,ede sein l~ann, konnte ieh 
nio merken, da das Kind bet jeder dauernderen StSrung, z. B. Tlmrmometrie, 
Aufdeel~en u. s. w. erwaehte, missmuthig wurdo und aueh in lautes Weinen 
ausbraeh. 

Ich betrachtete diese sonderbaren Anfglle als leiehte, 1 o a s s a g 6 r e a p  o- 
pl  e e t i f o r m e  In s u i t  e, die unter voraufgegangenen Gehirncongestionen, ohne 
gusserliehe Veranlassungen ,ganz iiberraschend auftraten nnd naeh einem 
husgleich tier fluxioniiren Hyper:Amien ziemlich raseh, ohne siehbaro Spu- 
ren zu hinterlassen, wieder voriib~rgingen. Sic waren blosse ,, httaques 
cot~ .ges t ives"  de r  Fraazose~n, welehe weder zu epilepti- I~oeh za apopleeti 
formen sieh total ausbildetea, und wobei sich die normal kaum crhShte Tem- 
peratur yon 37,5 bald his 38,5 zweimal sogar his 39,1 erhiiht hatte. Auch 
der sonst ziemlieh resistente zwisehen 7 6 - - 8 4  variireade Pulsschlag erhob 
sich bet diesen Anlgssen auf 1 0 0 - - 1 0 8 ,  und butte zu solchen Zeiten einen 
weiehen, leicht unterdrfiekbaren Charal~ter. 

l/espirations-, Circulations- und Digestionsorgane, sowie deren palpable 
Fune~ionen waren fast bis zur proagonischen Periode absolut normal. Aueh 
die Defiication und das Uriniren ging in Betroff des mechanischen kntheils 
des I{eetums und tier Blase ohne St6rung vet sich. 

Das Nerkwiirdigste aber in diesem ganz aparten Falle blieb -- nt[r we- 
nigstens - -  d ie  im h S c h s t e n  G r a d e  v e r m e h r t e  I I a r n a b s o n d e r u n g ,  
w e l e h e i n g r e l l s t e m  G e g e n s a t z e  zu d e r  j a h r e l a n g  a n h a l t e n d e n  
A d i p s i e  s t a n d .  Das ohne jegliches labende GetrS~nk kSrperlieh gut be- 
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deihende K i n d  n r i n i r t e  n ihn l i eh  w S h r e n 4  24 S t u n d e n  1 2 - - 1 5  Mal 
und  e n t l e e r t e  j e d e s i n m a l  6 0 0 - - 7 0 0  Grin. w a s s e r k l a r e n ,  b l a s s -  
g r i i n l i c h e n  H a r n s ,  d e s s e n  spec.  O e w i c h t  z w i s c h e n  1 0 0 4 - - 1 0 0 6  
v a r i i r t e .  Der ganz kurze Zeit stehen gelasseno Harn  verliert alsbMd seine 
schwachsS, uerliche Reaction, a l k a l i s i r t  l e i o h t  und l i i s s t  d a n n  auf  E r d -  
p h o s p h a t e  w e i s e n d o  S e d i i n e n t e  fa l len .  Der Gerach ist widrig, spSter 
auch penetrant; auf der damit iinpr~gnirten Wiisehe bleiben keino dauernden 
Flecke zur~ick. 

Die  G e s a m i n t m e n g e  des einige Male aufgefangenen t i i g l i e h e n  
H a r n e s  b e t r u g  z w i s c h e n  7 0 0 0 - - 8 5 0 0  Co., eines TaRes wurde sogar ein 
Quantuin yon 12 Liter gesainmelt, was ich uinsomehr hervorhebe, wail diese 
Abundanz aueh sonst vorkoininea konnte, aber das Anlegen eines Catheters 
nn d der so bewerkstelligte Ausfluss in einen Harnrecipienten konnte wegen Reflex- 
krSmpfe und Tremoranf~lle nur sehwer durchgefiihrt warden, und so waren 
die 5f~eren Messungen der Harnquantitiit sehr erschwert. Der Gehalt an 
festen Bestandtheilen kann nach der H ~ s e r'sehen Formel auf 1 0 - -  14 Grin. 
in runden Zahlen geschg~tzt warden, was, Init der griinlichen, durohsichtigen 
Farbe in Einklang gebracht, fast positiv fiir einen D i a b e t e s  i n s i p i d u s ,  
odor besser gesagt e i n f a c h e  P o l y u r i e  spricht. 

Die iibrigens auf Z u c k e r  vierinal - -  in vcrsehiedenen ZwischenrSu- 
Inen--unternommenen P r o b e n  nach f t e l l e r ,  Moore,  Tro in ine r  und auch 
mit A r g e n t u m  n i t r i c u i n  ergaben iminer ein n e g a t i v e s  R e s u l t a t .  Yen 
Zucker waren nieht eininal Spuren zu finden. 

Die Priifung auf die festen Bestandthei]e ergab immer eine Priivalenz 
der Erd- un8 Kalkphosphate, da sowohl der ganz fi'iseh gelassene IIarn durch 
K o chert einen flockigen Niederschlag absetzte, der sioh in Aciduin nitr. 15ste, 
wie der filtrirte, eiweissfreie Ham dutch Zusatz yon kohlensaurer NatronlSsung 
gleich opalescirte und Inilohige PrS, cipitate ausschied. 

Electrische Untersuehungen babe ich deshalb naeh keiner gichtung an- 
gestdlt,  weil solche nach Erb*)  zur Zeit ohnehin keine erhebliche practische 
Bedeutung haben sollen. 

Ieh stellte auf Grund dieser reichen Syinptoinengruppe, trotz einer viel- 
fachen 5Iahnung an etwaigen Idiotisinus, die ldinische Diagnose der angebo- 
renan multiplen Herdsclerose auf, wie Inir das Herr Prof. W e s t p h a l  besLSti- 
gen wird, dein ich schon iin Monate Deceinber 1879 die Beschreibung dieses 
hSchst instructiven, abet jedenfalls absonderlichen Falles einsandte. 

Der Yerlauf der Krankheit war ein so stereotyper - -  mit Ausnahme der 
erwShnten httaques eongestives - -  dass an dam in Inanchen Thoilon noch 
iminer liickenhaft beschriebenen Syinpteinencemplexe kaum eino henderung 
eintrat, die einer besondern Erwghnung bedarfte. 

Intcrcurrent iiberstand das Kind. am Ende des Jahres 1879 die damals 
hier zu Lande epideinisch grassirendon Masern; aber trotz dos fast scarlatinS- 

*) Erb.  v. Zieinssen's spot. Path. u. Thorapie. Bd. XI. 2. Seite 111. 
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sen Aussehens der mit Efflorescenzen fiberstark bes5ten Haut, ether heftigen 
Rachenentziindung nnd damit verkniipften hochgradigen Sehlingbeschwerde% 
einer 5 Tage lang anhaltenden ErhShung der Temperatur anf 39,5, 40, 
trank es auch damals keinen Tropfen Wasser, m'inirte aber doch mehr als 
sonst, ohne dass sich ihr Harn getriibt oder gcbrochen h~tte; ja  selbst die 
Sedimente verminderten sich. Es waren keine Fraisen, die ich befiichtete, 
aufgetreten, und das anf seinem Krankenlager liegen gelassene, ganz appetit- 
lose, sehr viel sehlafende Kind war unterdessen im Ganzen ruhiger als 
frtiher. Nach 8 Tagen erfolgte die totale Genesung, die organisehen Bedtirf- 
nisse erwachten wieder, die ento- and epipcripheren Eindriicke riefen n~uer- 
dings alle gewohnten Affeet~usserungen und die damit verkniipften Tremores 
hervor, und das Kind gedieh vegetativ allmSlig ganz vortrcfflich. 

Auch das zweite Zahnen, welches eben in diese Periodc fiel - -  sie er- 
reichte ihr 7. Jahr im Spitale - -  ver]ief ohne besondere Beschwerden. Sic 
litt zwar einige Male an Zahngcschw~iren, welche ihre Ffi~terung 5usserst 
schmerzhaft gcstalteten und crschwerten, auch eine Gingivitis mit Seer machte 
sic durch im Laufe des Juli 1880, aber trotzdem lift sis weder an Convul- 
sionen, noch an Eclampsien oder sonstigen Complicationen, die man hg, tte 
crwarten kSnnen. Nur ihre Ernghrung lift insofern darunter, dass wcgen der 
nothgedrungenen Einschrgnkung ihrer Kost ein sichtliches Abnehmen ihres 
Fettpolsters, eta Schwund tier K6rpsrmuskalatur sieh einstellte. Der Durch- 
brueh der etwas dicken, wulstigen ZShne erfolgte mit einer vermehrten Spsi- 
chslabsonderung, insbesondere bci den BackenzShnon, welche ihrer consisten- 
ten Beschaffenheit zufolgs auch Wfirgen nnd Schlingst6rungen verursaehten. 

0b abet sowohl die an den Itgnden, als an den Piissehon sich vorwal- 
tend manifestirende Atrophie--Thenar,  Opistothenar, Interossei schienen nach 
und nach ganz geschwunden - -  und die Erschwerung der Schlingac~e amyo- 
trophische Bulb[~rsymptoms schon waren, welche dutch Fortsehreiten der 
krankhaf~en Degenerescenz auf die vermitteJnden Bindeglieder und Paser- 
systems im verlSngcrten l~Iark sntstanden; oder ob diesc paralytischen Pro- 
gressionen allein auf Rechnnng einer Inanition zuriickzufiihren waren, liess 
sich bei tier concomittirenden - -  meehanischen - -  Vsrhinctsrung tier Nah- 
rungsaufnahme absolut nicht entscheiden. 

Tonische Kr~impfe, RigiditSt cinzelner KSrpertheile, welche friiher nie 
das einf6rmige Tableau dsr Erscheinungen tr~bten, traten erst Mitre October 
1880 sin, yon welcher Zeit angefangen iiberhaupt ein Verfall der grMtc mit 
chronisch meningealen Charakteren sieh sinstell~o. Zucken, Trepidation, 
Sch/itteln, Balancircn des Kopfes und alle sonstigen Tremorarten machten 
yon nun an StreckkrSmpfen, Spasmen, tetanischen Contracturen, anhaltcnden 
Concussionen der steif gewordeneen Glieder Platz. ZShneknirschen, Trismus, 
, ,Cris  h y d r o c e p h a l i q n s s " ,  Eingezogenheit tier Bauehdecken mit einer 
muldenNrmigen AnshShlung derselben bis an die Wirhelsgule, Breehreiz etc. 
wiesen in den letzten Tagen auf einsn aeuten Naehschnb der E~ltz/indung in 
den Hirnhguten bin, und qualvoll, zum Skelet abgemagert, vcrsehied die kleine 
Paticntin am 8. November 1880 nach Nitternacht in den Armen ihrer Nuttcr~ 
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die sic einen Tag frfiher aus dem Spitale agonisirend in die Mitre der Familio 
- -  zum Sterben - -  hinaustrug. 

Ich sollte nun das I~esultat des H i rnbe fundes -  da die Oeffnung 
des KSrpers und des Rfickenmarkscanals nicht gestattet wurde, und 
ich reich zufolge der vorwiegend cerebralen Erkrankung aueh so be- 
gnfigen k o n n t e -  hier schon anf/igen. Doch glaube ich erst die intra 
vita~n gestellte Diagnose mit Argumenten stiitzen nnd dann den Be- 
weis ffihren zu sollen, dass selbst die mangelhafte Autopsie meine An- 
nahme geniigend rechtfertigte. Ohne mir etwas anzumassen, erlaube 
ich mir doch darauf hinzuweisen, dass fiber die yon Charco t* )  mit 
seiner meisterhaften Stylistik als , ,par  e x c e l l e n c e  p o l y m o r p h e  ~' 
gcscbilderte Krankheit die Acten noch lange nicht geschlossen sind, 
und dieselbe sowohl naeh seiner Nosogenie als Semiotik ein so 
wechselreiches bunt es Bild bieten kann, dass ihre unzShligen Combi- 
nationen rtur dann in das richtige Licht gestellt werden, wenn deren 
cerebrale, medullfi~re, spinale, dann wieder cortieale, basale, ganglio- 
n'Sre, periependym~re Formen, ihre Localisation in den grauen oder 
weissen Schichten, ihre circumscripte oder mehr zur l)iffundirung ten- 
dirende Entwickelung in normalen oder schon invaliden Centren so- 
wohl ffir sich allein, als in ihren gegenseitigen Beziehungen fast in-  
d i v i d u e l l e  B e r t i c k s i c h t i g u n g  erfahren. 

Der yon mir beobachtete Fall ist sowoh l  i n d i v i d u e l l  ber f ick-  
s i e b t i g t  a l s  S p i e l a r t  der ,,en masse ̀ ( mSglichen ModalitSten, wie 
a u c h  a l s S u m m i r u n g  e i n e r V i e l h e i t  der  s c l e r o s i r e n d e n P r o -  
c e s s e  sehr instructiv, denn trotz ihrcr excentrischen Gestaltung 
schimmern die Grundelemente der klinischen PersSnlichkeit der mul- 
tiplen Herdsclerose fiberall durch, und die reiche Farbenmischung 
verleiht dem Relief des Bildes einen lebhaften Ton, ein marquantes 
Gepr~ge. 

Wenn wir ,,ad g e n e s i m "  der Erkrankung zurfickgreiien wollen, 
die mit grosser Wahrscheinlichkeit bis in's intrauterine Leben der kleinen 
Patientin sich zurfickffihren l~sst, so ist diese zu fi'fihe Entstehung 
an und ffir sich - -  bis lleute wenigstens - -  als exceptionell zu be- 
trachten, wiewohl ich denke, dass in der B~ilde sich die Fi~lle dieser 
Art - -  klinisch und pathologisch-anatomisch mehr verfolgt - -  be- 
tr5chtlich vermehren dfirften. Bis jetzt ist die Auslese in der darauf 
bezfiglichen Literatur sehr dfirftig, denn wenn ich yon jenen Con- 

*) Charoot. Gazette des H61oitaux 1868. No. 12, 13. 
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sistenzvermehrungen des Bindegewebs- und Gef~ss-Apparates im Cen- 
tralnervensysteme abstrahire, welche allerhand hyper~rophische, in- 
durative und derartige Zusti~nde zur Folge haben und als Sclerose 
des Grosshirns bezeichnete werden, und bless auf jene reflectire, 
welche sich in die von C h a r c o t  geschilderte, nunmehr allgemcin 
acceptirte Krankheitsspecies einreihen lassen, dann finde ich eigent- 
lich nur in der Zusammenstellung yon Dr. ten  Ca te  t t O d e m a k e r * )  
eine Sammlung yon F~llen ganz neuen Datums, welche Belego ffir 
den Ausbruch des Leidens im frfihesten Kindesalter - -  aber doeh nur 
bis zum ersten Lebensjahre z u r f i c k -  bieten; E r b  (lee. cit.) erwlihnt 
noch in seinem Lehrbuche relaiiv wenige F~lle, die sogar nur zwi- 
schen dem 7. und 8. Jahre sich feststellen liessen. Ich glaube nlit 
dem schon im Eingange citirten Falle der Rosa D e i m  - -  wenn fiber- 
hanpt den bless klinischen Kriterien e inv i t a l e s  Recht nicht abge- 
sprochen wird - -  mit genfigender Wahrscheinlichkeit dafiir argumen- 
tirt zu haben, dass dies Leiden auch c o n g e n i t a l  entstehen kann, 
obschon die Manifestation dutch positive Merkmale erst nach meh- 
reren Monaten geschah. 

Diesmal aber glaube ich annehmen zu mfissen, dass die schon 
am v i e r t e n  T a g e  n a c h  der  G e b u r t  a u f g e t r e t e n e n  k l o n i s c h e n  
K r a m p f f o r m e n ,  sowie deren weitere Folgen nu r  Z w i s c h e n g l i e -  
de r  im V e r l a u f e  der  K r a n k h e i t  waren, welche im Mntterleibe 
b e g o n n e n ,  sich im 51eugeborenen fortsetzen. Ffir diese M8gliehkeit 
spricht auch die wohl begrfindete Ansicht yon H a r t d e g e n * * ) ,  dass 
, i r a  7. M o n a t e ,  we die C o n f i g u r a t i o n  des G e h i r n e s  in i h r e r  
A n l a g e  f e r t i g  w i rd  (', eine Sclerose beginnen kann, and dann seine 
Hypothese, dass , d a s  fOta le  W a c h s t h u m  auch  in p a t h o l o g i -  
scher  R i c h t u g  ein i n t e n s i v e r e s ,  r a s c h e r e s  sei  a l s  zu i r g c n d  
e ine r  P e r i o d e  des E x t r a u t e r i n l e b e n s  ~̀ 

Und wenn man einmal zugeben muss, dass aueh die Windungen 
des Gehirns yon solchen in disseminirten Herden auftretenden ~ ein 
embryonales Gehirn betreffenden - -  chronisch interstitiellen entz/ind- 
lichen Processen ergriffen werden kSunen, and diese zu allerlei regel- 
losen, zufitlligen histologischen Ver/inderungen die Basis abgeben, 
dann ist man bemfissigt, auch allen daraus folgenden Consequenzen 
einen Platz in der Symptomatologie einzur~umen. 

*) ton Cate t tSdemaker .  Deutsohes Archly fiir klin. Modiein. 1879. 
MSrzhoft XXV. 

*") A. Har tdegen.  Diases Arcl)iv. XI. Bd. 1. tIeft. VI. Aufsatz. 
S. 129. 
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Die jetzt schon zweimal nacheinander yon mir beobachteten Fiille, 
in danan n e b s t  tier t o t a l e n  I m m a b i l i t l i t  alas K S r p e r s  a ine 
v o l l s t l i n d i g a  A n a r t h r i a  - -  in dan fr/ihesten Pariaden des S~iug- 
l i n g s a l t e r s -  zu e r m i t t a l n  war ,  walehe stationlir durch's ganze 
Leben so fartbcstand, weisen schon darauf hin, dass in den gemisch- 
tan sprachliehen und Bewegungsbahnen der grauen Rindensehichten 
solche Umgestaltungan gaschahen, walche den Mangal, Ausfall, Yer- 
lust einiger in der bio-physialogischen Anlage varhanden gewesenen 
matorischan und logo-matorischen Centren verursachten, so dass die- 
selben noeh var dam Eintreten ihrer functionellen Ausbildung den 
ihnen ablieganden Aufgaben nieht antspreehen konnten. 

In tier mir zu Gabota stehendan Literatur habe ich zwar diesen 
absoluten Defect tier littaralen Lautbildung, diase Beschr~inkung der 
sprachlichen Aeusserungsforman nirgends als ein Merkmal der uns 
besah'Mtigenden Krankheit angeftihrt gefunden, und doch kann ieh 
nicht van jenem Gedanken lassen, auch diesem k r a n k h a f t e n  Ur- 
z u s t a n d a  b e s t i m m t e r  R e g i a n a n  dar  G r o s s h i r n r i n d e  ein Ge- 
wicht beizumessen und densalben - -  wanigstans bai cangenitalen 
F i i l l e n -  als  g l e i a h w a r t h i g a s  Gl ied  in die S y m p t o m e n v e r -  
k e t t u n ~  a i n z u s c h a l t a n ,  umsamehr, well in dam ftinfschichtigen 
Typus der zelligen Nervenalemente dar Grasshirnrinde vorwaltend die 
B etz 'schen*) motorisehen Riesenpyramidenzellen schan zufalge ihrer 
gruppen- und insalfSrmigen Anardnung laicht sclerotisch verkfimmert, 
ausser Function gesetzt, gedacht warden, und daher ainige oder alle 
Bawegungscentren, welehe vor der R a I an d o' SCllen Furche liegen, die 
Sprachinsel mit ainbegriffen, il~ra ina 5Varden unterdriickte Thi~tigkeit 
giinzlich einstellen kSnnen. 

Sotlte noch dazu die S t r i eke r ' s che**)  Auffassung riahtig sein, 
dass , a n  den W o r t ~ - a r s t e l l u n g e n  S c h a l l b i l d e r  k e i n e n  An- 
tha i l  nehmen" ,  , i n  i h n e n  auch  ke ina  G e s i e h t s b i l d a r  e n t h a l -  
tan sind '~, dann brauehte man sieh mit der Feststellung des GehSrs- 
und Gesichtssinnes gar nieht zu befassan, denn solche Sinnespercep- 
tianen und ihre Erinnerung sind auf die Wortbildung nicht yon Ein- 
fluss. Indass, ob bless das  F e h l e n  der  bei der  G e b u r t  s ehan  
f e r t i g a n  S p r a c h c e n t r e n  das tatale Ausbleiben der symbolischen 
Wortzeichen veranlasste, oder ob auch die Bahnen der Sinnesperaep- 
tianen und speciell j ene  F a s a r z f i g e ,  wa lche  , ,das ge i s t ige  Pr t i -  

*) B~tz, An~tomischer N~chweis zweie~ Gehirnceutren. Centralblatt 
1874. No. 37, 38. 

**) S t r i c k e r ,  Studien fiber die Sprachvorstellungen. S. 20. 
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fen,  V e r g l e i c h e n ,  U r t h e i l e n "  und die d u r c h  d iese  , , v e r m i t -  
t e l t e n  B i l d e r  und B e g r i f f s z e i c h e n "  - -  K u s s s m a u l * ) -  zu- 
und a b f f i h r e n ,  im Anschlusse abo r ig ine  mit verrammelt waren, 
liisst sich trotz des bedeutenden Fortschrittes unserer gangbaren 
Theorien fiber die Sprachkraft nicht einmal ann~.herungsweise be- 
stimmen. 

iNatfirlich ist in den charakteristischen Fallen der Erwachsenen, 
in welchen tin S c a n d i r e n  de r  S p r a c h e ,  m o n o t o n e E i n f S r m i g -  
k e i t ,  M o d u l a t i o n s s t i ) r u n g e n  o d e r  B r a d y l a ! i e  vorkommen, auch 
die Art und Weise der Functionshemmung nicht schwer zu ermitteln. 
Da aber dieses Kind veto ganzen Lautregister bless fiber das A ver- 
ffigte und auch dieses nicht spontan hervorbrachte, sondern sein 
s c h l u c h z e n d e s  Weinen  eigentlich damit einleitete und beendete; 
da ferner bekanntlich zur Hervorbringung dieses Lautes nicht einmal 
eine Articulationsbewegung nSthig, vielmehr die ErSffnung der Mund- 
spalte allein genfigend ist, so war es natfirlich zu keiner Zeit be- 
stimmbar, ob allein die centralen Ketten der Wortbildung und Ffi- 
gung in ihrem complicirten Mechanismus unterbrochen, oder ob nur 
die Zeiger dieses Uhrwerks stehen geblieben waren? Ich vermuthe 
aber, dass sowohl die o r o - l i n g u a l e n  C e n t r e n  - -  F e r r i e r * * )  - -  
als auch der b a s a l e  L a u t a p p a r a t  - -  K u s s m a u l  (l. c : ) -  in 
einem unfertigen Zustande schon von dem Krankheitsprocesse ergrif- 
fen waren, und daher trotz der vorhandenen Stimmmittel deren Lei-' 
stungen ffir immer vernichtet wurden. 

Ffir diese Annahme plaidirt auch die Thatsache, dass das Kind 
hie taub war, sogar ,)die Ohren  s p i t z t e  `(, beim Namensruf das 
KSpfchen nach der Seite des Tones verschob, auf ihm bekanntere 
Stimmen aufpasste, und folglich die Stummheit nicht yon einem Ge- 
hSrsdefecte herrfihrte. 

Ira Zusammenhange damit will ich in Kiirze an den sogenannten 
Geisteszustand, an den Grad der Intelligenz dieses M~tdehens einige 
Reflexionen ankniipfen. Der Form nach vielfach der Idiotie ~i~hnlieh~ 
konnte ich diesen Zustand dem Wesen naeh doch nicht jenen , ,bio-  
o d e r  a n t h r o p o g e n e t i s c h e n  s e c u n d l i r e n P s y c h o s e n " - - K a h l -  
baum***) - -  anreihen, die en bloc mit dem 57amen 'des Idiotismus 

*) Kussmual ,  Stiirung~n der Sprache. S. 13. 
**) D. Fer r ior ,  Die Localisatiou der Hirnerkrankungen. Deutsch yon 

Pierson.  S. 96. 
***) Kahlbaum,  Volkmann ' s  Sammlung klin. Vortr~ge No. 176. 

S. 1146. 
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bezeichnet werden. Meines Daffirhaltens write hier eher yon einer 
e l e m e n t a r e n ,  e m b r y o n a I e n  I n t e l l i g e n z  (?) die Rade, die als 
solche wtihrend der ganzeu Lebensdaucr bloss rudiment~ire Zeichen 
yon mehr weniger latenten Geisteskr~iften erkennen liess, da dicse 
aus vielen ~iusscren und innercn Grfinden nicht zum Durchbrucho ge- 
langen and ihre immanente Schw~tche nicbt ver~indern konnten. 

Allerdings hatte alas Kind bloss minime geistige Yorstellungen, 
abar daffir konnten ja mehrere Umst~inde verantwortlich gemacht 
werden. 1. Well es bei seiner Regungslosigkeit nicht einmal durch 
die primitivsten tactilen Eindrficke sich Rechenschaft yon seiner Um- 
gebung verschaffen konnte, 2. wail seine Aussenwelt jene ~ier Wande 
warcn, innerhalb welcher es seine triste Existenz fortfi'istete, ohne 
jedwede Berfihrung mit Personen oder Objecten, die ausserhalb dieses 
ang beschr~inkten, umgrenzten Kreises lagen, und 3. hauptsachlich, 
wail, wo keine Mimik, Gesticulation oder sonstige Bewegung die Re- 
gungen des Geistes illustrirt und dabei eine vollstlindige Alalie im 
Spiele ist, dutch diese absolute Ausdruckslosigkeit nach jeder Rich- 
tung ein objectives Urtheil fiber einen subjectiven Zustand kaum er- 
mOglicht ist. 

Damit will ich nicht in Abrede stellen, dass etwa diese ange- 
borene Demenz auch unter die i d i o t o i d e n  krankhaften Zust~inden 
subsumirt werden kSnne, nur dagegen mSchte ich Bedenken iiussern, 
dass die bis jetzt geschilderte cerebropsychische Leistungsunf~ihigkeit 
als simpler B15dsinn aufgefasst werde, da die organische Gehirn- 
Insufficenz doch andars gestaltet war, als es gemeinhin zu sein pflegt, 
und dementsprechend auch das Aussehen, die K~irperformation, Ge- 
sichtsbildung ganz abweichend yon denen der gewShulichen Idio- 
ten war. 

Wie as die Krankengeschichte zeigt, war die Entwickelung der 
Kleinen wie versp~tet, verlangsamt, zurfickgeblieben, lhr ganz sym- 
metrischer Seh~del liess a priori bei dem 7j~hrigen Bestande der 
Krankheit die Annahme ausschliessan, als sei eine Agenesie oder 
Ap]asie des Gehirnes als Veranlassung zu beschuldigen. Aueh die 
der Idiotie eigenthfimlichen Missstaltungen der Extremit~iten, Atro- 
phien ainzelner KSrpertheile u. s. w. fehlten. 

Bei dem Bestande einiger unverkennbar bulbiirparalytischen Sym- 
ptome, als welche die Schling- und Schluckbeschwerden gleich nach 
der EntwOhnung gelteu konnten, und wovon vielleicht auch das Fehlen 
des Lautmechanismus theilweise abhing, dachte ich vorfibergehend an 
das Vorhandensein der , S c l d r o s e  l a t d r a l e  a m y o t r o p h i q u e "  yon 
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C h a r c o t ,  aber trotzdem, dass naeh S e e l i g m f i l l e r ' s * )  Behauptung 
diese a m y o t r o p h i s c h e n  P r o e e s s e ,  g e r a d e  im f r f i h e s t e n  K i n .  
d e s a l t e r  bei lateral-sclerotischen Affeetionen, e ine  a n e r k a n n t e r -  
m a s s e n  yon  den S e i t e n s t r a n g b a h n e n  auf  das  ve r l~ tnge r t e  
Mark  w e i t e r k r i e c h e n d e  T e n d e n z  b e s i t z e n ,  was einigermassen in 
diesem Falle geschehen zu sein semen, musste ich schnell davon wieder 
abkommen, einmal, well der Decursus morbi jones Leiden in 1--3 Jahren 
gew6hnlich schon zum Tode ffihrt, und dann in diesem rascheren 
Tempo die als Mittelglieder bekannten Difformitiiten der H~nde und 
Ffisse, Muskelatrophien, Contracturen und Ankylosen bis zu den End- 
stadien der Krankheit immer fehlten. 

Hier will ich schon einer Hypothese Ausdruek verleihen, welche 
ich natfirlich absolut mit Grfinden nicht stfitzen kann. Ware es nicht 
m6glich, dass in diesem merkwfirdigen Falle die Hirn- und Rficken- 
markssclerose dutch Jahre gleichsam getrennt vorhanden waren, und 
die inzwischen intacte Medulla oblongata erst allm~tlig in die Erkran- 
as- und descendirend einbezogen wurde, wodurch schliesslich der sub 
finem doch beschleunigte tiidtliche Ausgang bef6rdert wurde? 

Z u d e n b u l b ~ t r e n E r s e h e i n u n g e n m u s s o f f e n b a r a u c h j e n e  
s e l t e n %  mit  e i ne r  f a s t  h y d r o p h o b i s e h e n  A n g s t  g e g e n a l l e r -  
lei  F l f i s s i g k e i t e n  c o m b i n i r t e  P o l y u r i e  gerechnet werden, die 
in diesem Falle wenigstens yon der allgemeinen Symptomatologie nieht 
losgel6st warden konnte, obsehon ieh eine solche weder ffir sich be- 
stehend, noch in diesem correlaten Verhiiltnisse in der mir bekannt 
gewordenen reichen Casuistik dieser Erkrankung auffinden konnte. 
Ob die Adipsie auch in irgend einer Verbindung mit den krankhaft 
veriinderten Nervenkernen des Glosso-pharyngeus oder den feinsten 
Verzweigungen des Vagus stand, h~ttte sieh nur dureh die allerfeinste 
mikroskopisehe Untersuehung aufhellen lassen; dass aber der Dia- 
b e t e s  i n s i p i d u s ,  der Jahre lang anhielt, auf eine tiefere histolo- 
gisehe Strueturver~nderung der Oblongata hinwies, konnte um so eher 
angenommen werden, als Sena to r**)  den Si tz  d i e s e r  T h e i l -  
e r s e h e i n u n g  yon N e u r o p a t h i e n  in das  ver l~ inger te  Mark 
v e r l e g t ,  und zwar auf den Bodeu des IV. Ventrikels etwas fiber jene 
von Claude B e r n a r d  ersehlossene Stelle, deren experimentelle Rei- 
zung die Meliturie erzeugt. 

*) Seel igmii l ler ,  Sclerose der Seitenstrgnge des R. 5I. bei Kindern 
ders. Familie. Deutsche reed. Woehenschr. 1876. No. 16, 17. 

**) Senator.  v. Ziemssen's  spee. Path. u. Therap. Bd. XIV. 2. S. 261. 
A_rchiv f. Psyehiatt ie.  XII. 1. Heft. 1~ 
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Fiir  den n e r v S s e n  U r s p r u n g  s p r i e h t - - a u s s e r  dem unleug- 
baren urslichlichen Zusammenhang " n o c h  t ier  r e l a t i v e  U e b e r -  
s c h u s s v o n E r d - u n d  K a l k p h o s p h a t e n  i n d e m  s p e c i f i s c h  s e h r  
l e i c h t e n  H a r n e ,  weil nach D i c k i n s o n  diese letzteren haupts~tchlich 
bei Erkrankungen des Nervensystems ausgeschieden werden. Uebri- 
gens ist es nicht unwahrscheinlich, dass auch die vasomotorischeu 
Nervenbahnen und manche Verbindungsf~den an der grossen Strecke 
der Rfickenmarkssi~ule an dieser krankhaften Hyperseeretion eines 
diluirten Harnes die Mitschuld tragen miissen. 

Mit einiger Wahrscheinlichkeit liisst es sich auch erkliireu, dass 
das Kind deshalb nie schwitzte, und es trotz des immer offenen 
Mundes nie an dauerndem Speichelfluss litt, weil die Secretion 
des Schweisses und Schleimes durch die massenhafte Excretion yon 
wi~sserigem Harne theilweise ersetzt wurde, und dis vermehrte Niereu- 
function substituirend ffir dis verschiedensten ausscheidenden Driisen- 
thi~tigkeiten anderer glanduli~rer Gebilde eingriff. 

Ohne auf die noch immer sehr dunklen Vorgi~nge des Stoff- 
wechsels im centralen Nervensystem einzugehen, die gewiss yon regu- 
latorischem Einfiusse auf die Oeconomie des Organismus sein mfissen, 
will ich nur der eigenthfimlichen Thatsache gedenken, dass t r o t z  
d i e s e r  f i b e r t r i e b e n e n  A u s s c h e i d u n g  k e i u e C o u s u m p t i o n  der  
K r a f t e  - -  wenn man fiberhaupt solche bei dem Mangel jedweder 
musculi~ren Energie den normal entwickelten Bfindeln der wohl con- 
tourirten Fleisehmassen zumuthen kann -- ,  k e in e  m e r k l i c h e  Ab- 
m a g e r u n g  dureh eine lange Reihe yon Jahren eintrat. Bezfiglich 
der Erklarung dieses fast r~tthselhaften Umstaudes schliesse ich re ich  
ganz der Anschauung you Siegmund Mayer*)  an, der zufolge ,,die 
E r n ~ h r u n g s p r o c e s s e  i n N e r v e n ,  Muske ln ,  d i e v o n i h r e u C e n -  
t r e n  g e t r e n n t ,  w e r d e n  n i c h t  a u f h S r e n ,  s o n d e r n  n u r i n  Bah-  
hen  g e l e n k t w e r d e n ,  die  d e n Z w e c k e n  d e s G e s a m m t o r g a n i s -  
mus n i c h t  me h r  u n t e r t h a n  s ind ,  g e r a d e  so wie in f u u c t i o -  
n e l l e r  B e z i e h u n g  ein d e r a r t i g e r  Muske l  nu r  g e l a h m t  ist  
ffir die n o r m a l e n ,  den Z w e c k e n  des  O r g a n i s m u s  d i e n e n d e n  
B e w e g u n g e n ,  i m U e b r i g e n  a b e r s o w o h l s p o n t a n s i c h  b e w e g t  
(L i~hmugsosc i l l a t i onen )  etc. Dis nutritive Einheit schwindet nun 
allgemach, e r s t  s t e l l t  s ieh  an S t e l l e  de r  A t r o p h i e  b los  Al lo-  
t r o p h i e  ein ". 

Diese Hypothese seheint mir um so plausibler, da jenes I n t e n -  

*) Siegmund Mayer. Hermann's  Handbuch der Physiologie des Ner- 
vensystems. I. Theil. S. 210. 
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t i o n s z i t t e r n ,  welches das Ca rd ina l symptom der multiplen Herd- 
sclerose bildet und in meinem Falle sich allemal tadellos entwickelte, 
so oft irgend ein Affect die verschleierten Grundelemente des Willens, 
der nicht reif werden konnte, tangirte, bei n0rmalen den Zwecken 
des Organismus irgendwie dienlichen Leistungen hie zu Stande kam, 
ganz spontan aber und auch als reflectorische Ausdrueksbewegung 
unter den mannichfachsten Erscheinungen der fibrilli~ren Oscillationen, 
~Iuskel-Vibrationen, f ( i rmlichen S c h f i t t e l - T r e m o r e s  pass iv  
auftrat. 

Da dieses Kind durch die progressiven Folgen der angeborenen 
Krankheit aufjener Stufe der Entwickelung zuriickblieb, we noch k ei n 
Impul s  des Wollens existirt, und nach den vergleichend anatomi- 
schen, embryologischen Analogien und Forschungsergebnissen S olt-  
mann 's*)  die Functionen der Rindencentren sich nicht begrenzen 
konnten, weil eben die D i f f e r enz i rung  der  mo to r i s chen  Ge- 
biete e r s t  nach der Gebur t  und beim Menschen vielleicht noch 
langsamer, wie bei den niederen Thieren vor sich geht, so ist es 
klar, dass zufolge dieser degenerativen fStalen Ausscbaltung be- 
stimmten Functionen dienender Grosshirnrindenzonen die yon den 
leitenden Stellen abh~tngigen, yon ihnen gleichsam getrennten Muskeln 
der Bewegungs- und Sprachwerkzeuge allotrophiseh wurden, zu Lah- 
mungen der gewollten Bewegungen die Bedingungen schufen und nur 
zur AuslSsung spinaler Reflexactionen Fiihigkeiten besassen, wie auch 
zu solchen reflectorischen Ausdrucksbewegungen sich bequemten, 
welche ohne Eintritt yon Sinneseindrficken im Bewusstsein aueh in- 
stinctiv erfolgen, da ja Aeusserungen der Gemfithsznst~nde naeh 
Ferr ier**)  ihr eigenes Centrum unterhalb iener des bewussten 
u pr~formirt innehaben in abwSrts yon der Rinde 
gelegenen Centren, welche, a l l e rd ings  bless  bei normalem Bau 
oder  Z u s t a n d e  des Gehi rns ,  in innigster Beziehung zu den, der 
bewussten Wahrnehmung dienenden Hirntheilen, stehen. 

Das active, selbst automatischer Muskelleistungen unf~thige, wil- 
lenlose Kind hatte nie selbststi~ndige Contactempfindungen sich bilden 
kSnnen, daher auch keine anderen Empfindungen reproducirt, als 
solche, welche durch sensorische Vermittelung der origin~ren Hirn- 
anlagen angeregt wurden; darum wurden diese, manchmal wechsel- 
fieberartig schfittelnden Zitteranflille immer bei angeborenen instine- 

*) Soltmann. Jahrbuch dor Kindorheilkundo. Bd. IX. 
**) Day. Ferr ier ,  Die Funotionen des Gohirns. Deutsch yon Obor- 

stoinor. S. 46. 
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tiven Affecten und reflectirten Emotionen ausgelSst, und d a tu m  sehe  
ich reich v e r a n l a s s t  eln A f f e c t z i t t e r n  e b e n b f i r t i g  an S e i t e  
des I n t e n t i o n s z i t t e r n s  a u f z u s t e l l e n ,  da dies letztere nur bei 
dam vorhanden gewesenen Willen, bei dem wohldurehdachten, ge- 
planten, aber nicht ausffihrbarem Wollen der Erwaehsenen, jenes aber 
als auf einer niederen Stufe stehend auch bei Si~uglingen, Neugebo- 
renen vorkommen und zeitlebens so verbleiben kann, wenn die yon 
F e r r i e r  (l. c.) als n o e t i k o - k i n e t i s c h  bezeichneten Leistungen 
eventuell schon in utero gleich oder schnell naeh der Geburt dureh 
Entwickelungshemmungen alterirt oder destruirt werden. 

Ob fibrigens diese s c h f i t t e l n d e n  S c h w i n g u n g e n ,  zu welehen 
sich parallel das in vielen Beziehungen iiquivalente K o p f w a c k e l n ,  
S c h a u k e l n  des Ha l se s  am Rumpfe  gesellte, auch bei etwaigen 
Willkiirbewegungen vorgekommen wiiren, l~tsst sieh schon deshalb 
nicht entscheiden, weil hie Locomotions-, Coordinations-, Aequilibrial-, 
Positions-Wechsel stattfanden, und mithin bei der steten horizontalen 
Ruhelage und der maschinenmltssigen EinfSrmigkeit der getragenen 
Haltung ohne iiussere Anregung keine wie immer gearteten Oscilla- 
tionen oder stossweise Zuckungen bemerkt werden konnten. Anderer- 
seits aber giebt es auch Erb*) zu, dass , d i e s e s  Z i t t e r n  auch  bei 
j e d e r  G e m f i t h s b e w e g u n g  und A u f r e g u n g  s o f o r t  e r s c h e i n t " .  

Nebenbei waren nicht nur a l l e  c u t a n e n ,  s o n d e r n  i n s b e s o n -  
de re  d i e S e h n e n r e f l e x e  h o c h g r a d i g e r h 5 h t ;  man k o n n t e  die 
Ex t remi t~ t t en  der  R e i h e  nach  und succe s s iv  auch  den gan-  
zen K S r p e r  in den Zus t and  der  B r o w n - S ~ q u a r d ' s c h e n  Spi-  
n a l e p i l e p s i e  a r t e f i c i e l l  v e r s e t z e n ;  ja selbst das yon W e s t p h a l  
(1. c.) jfingstens in die Diagnostik eingeffihrte Symptom der , ,para-  
doxen  M u s k e l c o n t r a c t i o n "  fehlte nicht, welches Phl inomen in 
meinem Falle natfirlich ganz unabhi~ngig yore Willen sein musste. 

Es ist bemerkenswerth, dass W e s t p h a l  in einigen Fii.llen, welche 
dieses Symptom darboten, die Wahrscheinlichkeitsdiagnose auf ce- 
r e b r o s p i n a l e  f l e c k w e i s e  g r a u e  D e g e n e r a t i o n  stellte, obwohl 
keiner zur Autopsie gelangte, und auch mir in diesem fortgesehritte- 
neren Grade der Erkrankung, nebst den anderen pathognomonischen 
Zeichen zu 5fteren Malen diese curiose, wirklich , , p a r a d o x e "  Er- 
scheinung hervorzurufen gelang, was reich, trotz manehen Schwankens, 
endgfiltig in meiner Auffassung iiber die Richtigkeit der Diagnose 
bekri~ftigen musste. 

Yon den pnidominirenden Charakteren der fest gegliederten Se- 

*) Erb 1. c. S. 97. 
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miotik dieser asystematisehen Erkrankung fehlte fast keiner, denn 
auch der dem allgemeinen Zittern analoge N y s t a g m u s ,  der in 
diesem Falle weder choreatisch noch toxisch, oder senilen Ursprungs 
sein konnte, das  d i v e r g i r e n d e  S c h i e l e n  - -  mit oder ohne Di- 
p l o p i e ,  liess sich diesmal natiirlich nicht e r u i r e n -  waren dau- 
ernd vorhanden. Sonderbarer Weise gesellte sich aber zu diesen 
st~trkeren Begleitzust~inden auch ein wieder ganz apartes Vorkomm- 
niss, welches sonst ein Phi~nomen der Tabes oder der progressiven 
Paralyse bildet, namlieh die U n g l e i c h h e i t  der  P u p i l l e n  mi t  
trii .ger R e a c t i o n  d e r s e l b e n  gegen  L i e h t e i n d r f i e k e .  Dadureh, 
dass der Stern des einen Auges abwechselnd kleiner und griisser 
wurde, fiel dieser Umstand den Eltern des Kindes schon frfihzeitig 
auf, und wiihrend der ganzen Beobachtungszeit konnte ieh die My- 
op ie  des e inen  Auges  h e r s t e l l e n ,  wenn ich irgend ein Object, 
welches die Aufmerksamkeit der Kleinen erweekte, einige Minuten 
yon ihr seitlich beobachten liess. Die A c c o m m o d a t i o n s f l i h i g k e i t  
b e i d e r  Auge n  wa r  bei den u n i l a t e r a l e n  F i x a t i o n e n  a u s s e r  
a l l em Zwei fe l  g e s t e l l t ,  wi~hrend die P u p i l l e n  aueh  e in ze ln  
au f  das  e i n f a l l e n d e  L i c h t  k a u m  s ich  ver i~nder ten .  (Vergl. 
Vincent*) ,  Erb**). 

Seitdem fibrigens S chultze***) sich berechtigt erachtet, Misch- 
und Uebergangsformen zwischen der multiplen Sclerose des Central- 
nervensystemes und der Dementia paralytica anzunehmen, dieselbe 
sogar mit entsprechenden pathalogisch-anatomischen Belegen stfitzt 
und /ihnliche F~tlle der Litteratur (yon C laus ,  Schf i le  und S i e m e n s )  
citirt, ist es fiir reich ganz erwiesen, dass neben dem vollendeten 
Bilde der classischen multiplen Sclerose auch e[n allgemein paraly- 
tischer Znstand gleichzeitig vorhanden war, die welt verbreitete de- 
generative Erkrankung des Centralnervensystems jedoch nicht ein 
frfiher wohl entwickeltes Organsystem, nicht ein valides Gehirn befie], 
sondern ein in der Anlage krankhaft alterirtes, in seiner Entwicke- 
lung gehemmtes total zu Grunde richtete, sodann durch Unterbrechnng 
einiger Bahnen secund~re StSrungen im Gesammtgebiete der Rficken- 
marksstriinge veranlasste, und dadurch zu solcher Entartung des or- 
ganisch einheitlichen Hirn-und Rfickenmarkscomplexes fiihrte, welche 

*) u  cent. Des phdnombnes oculo-pupillaires darts l'ataxie loeomotriee 
progressive et la paralysie gdndrale des alidngs. Paris 1877. 

**) Erb. Deutsches Archiv fiir klinische Medicin. XX[V. Bd. I. Heft. 
S. 28--35.  

***) Dieses Archly XI. 1. S. 2!6,  



182 Dr. Ladislaus Poll~k~ 

man als angeborene Zustiinde ohne Weiteres als prim~re Demenz 
und Idiotie anzusprechen pflegt. 

Natfirlich ist nichts schwieriger zu entscheiden, als die Frage, ob 
eine im Mutterleibe entstandene Erkrankung durch heredititre Belastung, 
neuropathische Diathese sich ausbildete, oder mechanisch-dynami. 
schen, tranmatischen Einwirkungen ursprfinglich zuzuschreiben sei; 
doch kann ich reich des Gedankens nicht erwehren, dass hier ein der- 
artiger Insult w~.~hrend der Schwangerschaft der Mutter den Impuls zu 
lentescirenden entzfindlichen Vorgi~ngen abgegeben habe, well ich weder 
in einer nunmehr 17jithrigen Civil-und Spitalspraxis--darunter auch 
9 Jahre an der Irrenstation des hiesigen allgemeinen Krankenhauses, 
noch an der Salp6tri6re, wiihrend meines Aufenthaltes in Paris, 1878, 
in den verschiedensten jugendlichen Lebensaltern unter den vielen 
Idioten aller Arten ein dem yon mir jetzt beschriebenen nur im Ent- 
ferntesten ahnliches Beispiel gesehen habe. Der ganze Habitus der 
Krankheit und der Individualit~tt stach yon der alltliglichen Form 
des Idioteu ab, weshalb ich reich auch nie in meiner Ansieht beirren 
liess, dass trotz der Coincidenz vieler, die Diagnose ersehwerenden 
aparten Verwicklungen hier doch eine im intrauterinalen Leben acqui- 
rirte multiple, zur Diffundirung in einzelnen Bezirken tendirende 
Sclerose vorliege, welehe zu psyehisch-intellectuellen Defeeten soleher 
Art ffihrte, wie sie der Dementia paralytica des reifen Alters eigent- 
lich zukommen. Ob nicht eine paralytische Demenz auch in dem diim- 
mernden Geiste des gerade in der Evolution befindliehen Gehirnes 
der Neugeborenen oder Si~uglinge vorkommen k6nne, liesse sieh ohne- 
hin nieht rundwegs verneinen, wenn wir die selbstgew~thlte Begriffs- 
bestimmung des irreseins auch auf jene frfiheste Entwicklungsperiode 
unserer seelischen Zusti~nde fiertragen wfirden, die als angeborene 
Mitgift und Erbschaft unserer Psyche im Keime sich schon organisiren 
und entfalten. 

Oer > ,p rodromale  6 t a t  c o n g e s t i v e " ;  die  , , a p o p l e c t i f o r -  
men I n s u l t e " ;  das  A f f e c t z i t t e r n ,  das  B a l a n c i r e n  und  
S c h a u k e l n  d e s K o p f e s  u n d d e s H a l s e s ;  d i e e r h 6 h t e n S e h n e n -  
r e f l e x e ;  die , , p a r a d o x e  M u s k e l c o n t r a c t i o n "  W e s t p h a l ' s ;  
das I n t a c t s e i n  a l l e r  S e n s i b i l i t i i t s a r t e n ;  die u n g e s t i i r t e n  Bla -  
sen-  u n d M a s t d a r m f u n c t i o n e n ,  die b u l b a r e n E r s c h e i n u n g e n  
waren ja schwerwiegende, vollwichtige Beweise genug, um das typi- 
sche Bild der dissemJnirten Herdselerose des Hirns nnd Rfickenmarks 
leicht fixiren zu k6nnen, ohne an andere , ,dureh I n d u r a t i o n  und 
A t r o p h i e  des c e r e b r a l e n  Gewebes  c h a r a k t e r i s i r t e n  p a t h o -  
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l o g i s c h e n  Z u s t i i n d e "  zu denken, welche nach H a m m o n d ' s * )  
wahrheitsgetreuer Aeusserung , ,w~hrend  des  L e b e n s  n i c h t  e in-  
real  mi t  e i n i g e r  W a h r s c h e i n l i e h k e i t  e r k a n n t  w e r d e n  k 6 n -  
nan ,  und  s e l b s t  ihm nu r  aus  p o s t m o r t a l e n  B e s e h r e i b u n g e n  
b e k a n n t  s i nd" .  

Auch E u 1 e n b u r g's**) iiberzeugend formulirte Ansieht, dass,, d i e s e 
K r a n k h e i t  wl ihrend  i h r e s  l a n g e n  Y e r l a u f e s  an a l le  m(ig- 
l i c h e n  c h r o n i s c h e n  Sp ina l -  und C e r e b r a l - A f f e c t i o n e n  (an 
S c l e r o s e  tier S e i t e n s t r ~ n g e ,  der  H i n t e r s s t r i ~ n g e ,  an p ro-  
g r e s s i v e  B u l b ~ r p a r a l y s e ,  selbst an paralytisehe Demenz u. s. w. 
z e i t w e i s e ,  a b e r  doeh  an k e i n e  e i n z e l n e  d e r s e l b e n  aus -  
s c h l i e s s l i c h ,  und noch  w e n i g e r  a n d a u e r n d  e r i n n e r t  (̀ finder 
dutch meinen Fall seine vollste Bestlitigung, da in diesem night nur 
auf die verschiedensten, deft angedeuteten Processe hinweisende Sym- 
ptome, sondern alle denselben speciell zugeschriebenen Eigenthtimlich- 
keiten concomittirend sich einstellten, und darum durch diesen Cofiffect 
das Wesen des Grundprocesses einigermassen verhfillten. 

Da die ganz dunklen Anfangsstadien dieser ira Mutterleibe acqui- 
rirten Krankheit sich einer jeden Untersuchung entziehen, kann ich 
auf die chronologische Reihenfolge der Degenerationsacte natfirlich 
nieht eingehen; doch gtaube ieh auf Grund der Anamnese und der 
Selbstbeobachtung behaupt~n zu k~innen, dass wenn auch synchronisch 
das Rfiekenmark miterkrankt war, diese Affection yon geringer Be- 
deutung sein musste, primar und pr~valirend abet die vielfach unter 
einander associirten Centren des Grosshirns, und zwar beider Hemi- 
sphitren, Structur- und Functionsverli.nderungen erlitten. 

Denn selbst wenn man zufolge des sehr sehmalen, d[innen, etwas 
verhitrteten Balkens, der nur durch dfinne Fiidehen, die auch graulich 
gestreift waren, mit den beiden Hirnhi~lften zusammenhing, naeh 
B r o w n - S 4 q u a r d  die zwei Hemisphliren als gesonderte Hirne be- 
trachten wollte, ist es nach den neuesten experimeatell physiologi- 
schen und pathologisehen Untersuchungen mit ziemlicher Gewissheit 
anzunehmen, dass 1. , ,nut  nach  Li~sionen der  m o t o r i s c h e n  Zone  
s e c u n d a r e  D e g e n e r a t i o n e n ,  zu denen  au ch  die S c l e r o s e n  
g e h S r e n ,  e i n t r e t e n "  ( F e r r i e r  (l. c.); 2. d a s  Z i t t e r n  eine 
fast nur den cerebralen Formen zukommende Localisation bedeutet; 

*) Hammond 1. c. S. 282. 
**) E u l e n b u r g ,  Lehrbuch 

S. 536. 
der Nervenkrankheiten. IL Theil. 
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Ordens t e in* ) ,  Hammond**) und 3. alle diese Tremores, Oseil|a- 
tionen, insbesondere aber die durchgehends erhiihten Sehnenreflexe 
auch dadureh entstehen konnten, dass die yon Setsehenow***) nach- 
gewiesene , , r e f l e x h e m m e n d e  Th~i t igke i t "  des Grosshirns er- 
loschen war. Ffir eine derartige FunctionsstSrung zieht derselbe Autor 
auch die Reizung der Lobi optici heran, und riehtig waren auch die 
dem Gefiihle naeh "~erhi~rteten, etwas derben, grau marmorirten kleinen 
Lobi in diesem Falle krankhaft entartet, weleher Umstand allein nicht 
nur den angeborenen Mangel jedweder Ortsbewegung, sondern in seiner 
Zunahme auch die Coordinationsfehler in der bilateralen Contrae- 
tionsgleichzeitigkeit der cireul~tren Muskelfasern der Iris zu erklliren 
vermag. 

Um so plausibler ist die Annahme der secundliren Miterkrankung 
der verschiedenen Rfickenmarksstr~tnge, well durch ein Uebergreifen 
der Degeneration auf Markfaserbfindel der tlirnsche~kel und Brficken- 
arme, naeh abwi~rts erst die Pyramiden, dann die F leehs ig ' s chen  
Pyramiden-Seitenstrangbahnen und Pyramiden-Yorderstrangbahnen 
schleichend erkranken konnten~ wahrend z. B. die Seitenstri~nge 
essentiell wenig betroffen waren, da sonst die der Tabes  spas-  
m o d i c a  ( C h a r e o t ) ,  S e i t e n s t r a n g s e l e r o s e  (Erb)angehiir igen 
Symptome der allmi~lig sich ausbreitenden Gliederstarre, Muskelrigi- 
ditlit, Sehnencontracturen, Gelenkanchylose gewiss viel frfiher auf- 

getreten waren, als in diesem Falle, wo sie gleichsam in der proago- 
nischen Periode debiitirten. Da aber die allgemeine Sensibilit~tt und 
wenn auch nicht Hyperalgesie, aber jedenfalls Hypersensibiliti~t nur 
in der allerletzten Zeit partiell abnahmen, kann man fiiglich suppo- 
niren, dass weder die Hinterstrange noch HinterhSrner an der bTeu- 
rogliaproliferation theilnahmen, und aueh die graue Centralmasse da- 
yon ver~chont sein musste. 

Ob fibrigens alle diese Fasersysteme nach B u e h w a l d ' s  (l. c.) 
Anschauung durch nnmerkliche Diffundirung des Krankheitsprocesses 
sieh an der Sclerose mehr oder weniger betheiligten; ob nach der 
Richtung der sich "~ielfach verstriekenden Faserzfige einzelne Strecken 
frfiher oder sp~tter, mehr oder weniger eonsecutN erkrankten, hi~tte 
selbst nach der kritischen Analyst der topischen Fleckbefunde nur 

*) Ordonstoin,  Sur la paralys, agit. et la scldrose en plaques gdnd- 
ralitde. Th~se. Paris 1867. 

**) Hammond 1. c. S. 919, 928. 
***) Setschcnow, Physiologischo Studion iibor dio Hemmungsmecha- 

nismon. Borlin 1863, 



Congenitale, multiple Herdsclerose des Centralnervensystems etc. 185 

einen pathologisch-anatomischen Werth und kSnnte zur klinischen 
Auffassung dieses Krankheitsbildes kaum mehr als die Ffille und 
Reichthum des Symptomencomplexes beitragen. Da mir jedoch die 
Oeffnung des Rfickenmarkcanales nicht gestattet wurde, und ich auch 
dann nur eventuelle makroskopische Ansichten mir verschafft hatte, 
da mir sowohl die n~thigen Hfilfsmittel als auch Kenntnisse der mi- 
kroskopischen Technik fehlen, wollte ich Ausdehnung, Umfang und 
Fortschritte der progressiven chronischen Myelomeningitis superficialis, 
longitudinalis und transversalis aus der Ex- und Intensitat der Erschei- 
nungen annaherungsweise bestimmen. 

Wenn namlich das Weiterkriechen der Sclerosirung vom Rficken- 
mark nach aufwarts erfolgt und die Existenz dieses Theiles des Cen- 
tralnervensystems bedroht worden ware, so hatten wahrscheinlich 
alle anderen, auch anatomisch schwer  yon einander - -  ktinstlich - -  
trennbaren Systeme daran sich betheiligen mfissen, und ware das Le- 
ben dutch die facherartige, radiate Ausbreitung nach aufwarts zufolge 
der gehemmten Zuleitung der peripheren Eindrficke sensoriell, sensitiv- 
und insbesondere auch vegetativ, was bier his zum Ende nicht g| 
schah, stufenweise zu Grunde gegangen, und die motorische Insuf- 
ficienz nur als Schlussact in Scene getreten seifi. 

Da die nach langem Zureden gestattete Section eigentlich bless 
auf eine flfichtige Besichtigung des Gehirns sich beschrankte, will 
ieh zum Schluss noch tiber den hSchst interessanten m a k r o s k o p i -  
s c h e n  H i r n b e f u n d  berichten, der alle meine Erwartungen weit 
fibertraf und meine Voraussetzungen reichlich bestatigte. 

Autopsie. 

Sch~,deldach regelrecht geformt, auffallend glis weiss, Kopfknochen 
alle normal. Die Zacken dor Suturen fast verstrichon; insbesondoro bilden 
Coronal- und Pfeilnaht wenig geschl~ngo]te, furchig vortiefte, durehsiehtigo 
Can~lchen. Das Stirnbein und die HShlen der Seitenwandbeine sind bedeu- 
tend dfinner und durchsiehtiger als das Hinterhaupt und die Schl~fenbeino. 
Die Diplo~-Sehichten sind fast iiberail gleichartig schimmernd, leicht brfiehig. 

Dura mater insbesondere in den vorderon Absehnitten stark verdiekt, an 
vielen Stellen an dem Knochen adh~rirend; die tt~lfte des Sinus longitudinalis 
an das Seh~deldaeh angehoftot; der hintore Theil ausgebuchtet, onth~lt viol 
dunkel gef~rbtes, coagulirtes Blur, Duragef~sse weir, geschl~ngolt, mit locke- 
ren Blutgerinnsoln darin, an der Basis eerebri ziemlieh viel blutig tingirtos, 
klares Fluidum. 

Pia mater ist an der Convexitas corebri stark getriibt, opak; an den 
Seitenthoilon und am Gehirngrund milchig, neblig angehaucht, bedeutend 
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dfinner und durchsichtiger. Vorn ist sio schwer y o n  der Gehirnoborfl~oho 
trennbar; am Oceiput und an don Mediantheilen fiberall loicht ablSsbar. 

Schon beim oberfi~chliehen Einblicko in die Fissura pallii fie1 neben der 
bedeutenden Weite derselben am Grundo dersolben eine mit grauon KnStchon 
und Knoten und elliptischen Flecken versehono, grau-weisse Masse auf, weleho 
die Stelle des normalon Corpus callosum einnahm. Eigentlich sah das Gebildo 
eher wio der Wurm dor Kleinhirnhemisphi~ren aus, dessen Ringo fast knorpel- 
hart anzuffihlen waron. An Stelle des Genu und Splenium corporis callosi 
spitzto sich dieses, den Balken substituironde Gobild~ nach vorn und hinton 
in ein gefranstes, grau punktirtes sehmales Streifchon zu, welche an ihron 
boiden Enden mit dfinnen F~serchen nach abwi~rts sich umbogen und frei hin 
und her flimmerten. Da ich wegen der seidenfadenartigen Dfinno derselben 
die spiiter faktisch erfolgte Zerreissung befiirchtete, untersuchte ich friiher die 
Hemisph~renoberfltiche, welche, was ihre topographisehe Configuration an- 
langt, ganz normale Lappenbildung, Windungen und Furchon aufwies. 

Die Gyri sind wohl etwas schm~ler, platter, aber an beiden Seiten sym- 
metrisch vertheilt und keine abweiohenden Formen darbietend. Auffallend ist 
nur deren Consistenz und F~rbung, da insbesondere die Frontalabschnitto his 
zum Lobulus paracentralis und dot ganzen L~ngo des Sulcus postcentralis 
und die Parietalwindungen bis zur Sylv i ' schen Furche, das Operculum und 
die Re i l ' s che  Insel mitinbegriffen, theilweise mit convex hervorgewSlbten, 
knopfartigen grauen HSckerchen, theilweise abet mit concav ausgeh6hlten, 
dellenartig vertieften Flecken so eingesprengt sind, dass dadurch die Convexi- 
t~t des ganzen vorderen Theiles des ttirnmantels das Aussehen gewann, als 
wenn ein variolSser Process in seinen verschiedenen Phasen dot Effiorescenz 
bis zur Narbenbildung sich daran vollzogen h~tte. Die driisig sich empor- 
hebenden Plaques sind mit der Pia innig verwaehsen und derb, hart anzu- 
fiihlen; fiber den ausgehtihlten Fleeken ist die Pia wie angespannt, abet dooh 
eingesunken, so dass ihre Oberfiitche wio wellig sich ausnimmt. 

An den medianen Flgchen, die weit ab yon einander stehen, sind in den 
vorderen Theilen kleinere, apfelkern- bis linsengrosse, ovoide Flecke siehtbar, 
die abet ziemlich gleichfSrmig vcrtheilt sind und mit einem reif~hnlichen, 
diffusen Beschlag unter sich verbunden zu sein seheinen. 

Bei oberfiiichlichen Ein- und Durchschnittcn der Corticalsubstanz liegen 
die moisten tier Plaques oberfiiichlich, nur die am Fusse tier 3. Stirnwin- 
dung und um den Klappdeckel sich befindliohen dringen mit fast keilfSrmi- 
gen zugespitztcn Fortsiitzen his in die Marksubstanz. Insbesondere hat das 
B r o c a'sche Sprachfeld, obwohl an beiden Seiten, nicht nur links, ein der- 
artiges infarcirtcs Aussehen. 

Ohne reich in viele Wiederholungen einzulassen, bemerke ich, dass das 
ganze Tegment der Seitenventrikel und deren Wandungen, sowio auch das 
Corpus striatum in hervorragenderer Weise als der Thalamus optious ein so 
geschecktes, grau punktirtes Aussehen hatten; auch war ihre unebene Ober- 
fiiiehe durchgehends h~irter als gewShnlioh anzufiihlen. Dieselben selero- 
tischen u fanden sioh auch an den Basaltboilen, we besonders 
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die Lobi optiei verkiimmert, ganz grau tingirt und kernhart sieh yon ihrer 
Umgebung abheben. Auch die Tractus optici, das Chiasma waren in ihrem 
Verlaufe mit grauen Piinktchen und Streifchen durchsetzg. 

Die yon der Pos t -go lando ' schon  Furcho nach rii&wgrts gelogenon, 
wio auch die temporMon Lappen, somit der oeoipitale und tier abh~ngigo 
S0itentheil des Grosshirns war beinahe als normal zu betrachten, obwohl hie 
und da auch hier ldeine oblonge, oberflg~chlicho grane Flockehen sich bemerk- 
bar machten. 

Der graue Gehirnstamm ist tiefer gran gef~rbt als die Rindenoberfl~cho. 
Nut sind die an den Pedunculis cerebri, am Pens, und insbi~sondero die an 
den Pyramiden der l~lodulla oblongata prominirenden Flecko fast dot Faserung 
dieser Theilo angepasst, horizontal, longitudinal und transversal so naho an 
einander gelagert, dass man fast an eine Diffusion des Processes, an ein 
Confluiren der Plaques denkon musste. W~hrond aber die peripheren Theilo 
derselben resistent anzuf/ihlen sind, waren die his in's Centrnm dieser Gebildr 
sieh einsenkenden Flecke yon golatin6ser, weieherer Struetur, als wenn sio 
erst frisch entstanden w~ren. 

Selbst der Boden des 4. u ist mit scharf contourirten sandkorn- 
artigen, graulichen Piinktchen l~esiiet, nnd diese H6ckerchon sind selbsL tier 
Palpation zug~inglich, sehr augenfiillig. 

Da mir die weitere LeichenSffnung versagt war, konnto ich das Rficken- 
mark nicht einmal makroskopisch besichtigen. Doeh muss ich bemerken, dass 
bei dem Abschneiden des verlS~ngerten Marks die ganze horizontale Schnitt- 
fl~che, zumeist jedoch in den weissen Str~ngen, Durchschnitte yon kleineren 
I-Ierden und grauen Streifchen ergah, was allein zur Annahme bereehtigt, class 
die in der tlirnmasse mit freiem Ange nnd dutch Betasten leicht siehtbaren 
und greifbaren Indurationen ~lteren nnd jiingeren Datums aueh deft in vor- 
schiedenor Richtung, Tiofo und Zahl anwesend sein mfissen. 

DasKleinhirn war ganz immun; weder oberfl/iehlich, noch central waron 
Consistenz, oder Farbenversohiedenheiten zu eruiren. 

Die Seitenventril~el waren bedeutend erweitert; ihre AuskIeidung etwas 
rauh, mattweisslich, schimmernd; ihr Inhalt ein leicht flockiges, Lrr Serum, 
nach dessert Abfluss alas Hirnvolumen bedeatend sich verkleinerte; leider unter- 
liess ich sowohl frfiher als jetzt die Gewichtsbestimmung, doch das Zusammen- 
fallen and Hinsinken der W61bnng der Grosshirnh~lften, die jetzt einen ge- 
ringeren Raum in den flgsden einnahmen, haben die Massdifferenzen geniigend 
erwiesen. 

Nach der oberon, unteren, seitlichen nnd medianen Ansieht, wie auch 
nach den oberflgohlicheren und tieferen horizontMen und verticalen Ein- und 
Durchschnitten wollte ieh naohtr~glich das indurirte Rudiment der Commissura 
maxima in seinen Yerbindungen verfolgen, um mir ein Bild seines Zusammen- 
hanges wenigstens im Grossen entwerfen zu kgnnen, jedoch trotz der zartesten 
Behandlung blieben mir die zwei tIirnkugeln und das Fragment des Balkens 
mit gezackten Seitenrgndern nnd pinselartig zerfahrenen, flimmernclen End- 
anh~ngseln in drei getrenntenStiickon in don Hgnden, und so konnte ieh yon 
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ihrem Zusammonhang mit don adnexen Theilon, die unterdesson auch oino Form- 
vor~ndorung erfuhron, nichts ormitteln. Der grau gof~rbtoBalkon war starkgo- 
ringolt, und die R~udor diosor Ringo waron leisten- und kammartig gewulstot, 
als wenn sio den Loib dos Wurmos, dora or ~hnlich sah, in mohroro Theilo 
gogliodort h~tten. Die Sopta dor so entstandenon F~chor waron his an die 
untere Fl~cho zu vorfolgon. Im Ganzen gow~hrto dot Anblick diesos Balkon- 
rudimentes viole mir unerkl~rt gebliobonon Eigonthiimlichkoiton, donn dot 
eigontlicho Loib hatto das Aussohon, als worm or kfinstlich goh/irtot odor go- 
gorbt gowosen w[tre, wiihrond seine Soiton- und Endthoilo weich, zottig, char- 
pieartig zorfasert sic herwioson, koino bostimmte Abgronzung und Fiigung 
hatten und donselbon gloichsam schwebond in dor lllitto erhielten. 

Was deu Balken betrifft, so war jedenfails eine ,,Missbildung" vor- 
handen, und ich muss es tief bedauern, dass ich denselben zur wei- 
teren analytischen mikroskopischen Untersuchung nicht ffir einen 
faehkundigen Neurologen aufgehoben habe, der gewiss hi, here Details 
und Aufkllirungen fiber dessen Structur hlitte geben kSnnen. Aber 
ich muss racine Schwliche eingestehen, dass der erste Eindruck dieses 
sclerotischen Processes reich so sehr fiberraschte, dass ich die ,,Mit- 
a f f e c t i o n " ,  welche allerdings nicht ohne Bedeutung fiir die ganze 
krankhafte Anlage sein mochte, dariiber ganz vergass und erst bei 
der literarischen Bearbeitung, speciell mit Rficksicht auf die Frage 
der Idiotic, meinen Aufzeichnungen mehr Einfiuss auf die Auffassung 
des Processes vindicirte. 

Gross-Wardein, Ende December 1880. 


