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Aus der psychiatrischen und Nervenklinik zu Bonn.

Beitrag
zur Lehre von der Pseudosklerose (Westphal-
Striimpell), insbesondere iiber ihre Beziehungen
zu dem eigenartigen durch Pigmentierungen,
Leberzirrhose, psychische und nervise Storungen
ausgezeichneten Krankheitsbilde (Fleischer).

Von

A. Westphal.
(Hierzu Tafel T und 5 Testfiguren.)

Die durch die Arbeiten von C. Westphal und von v, Strimpell
begriindete Lehre von der Pseudesklerose hat in jiingster Zeit insbe-
sondere durch die Untersuchungen von Fleischerl) und Vélsch?)
sowie durch die Verdffentlichung von v. Hosslin und Alzheimer?)
mancherlei Erweiterungen und Bereicherungen erfahren. Auf den Inhalt
dieser Arbeiten, die eine vollstindige Uebersicht der Literatur geben,
werde ich nach Schilderung meines Falles niher eingehen. An dieser
Stelle sei nur hervorgehoben, dass durch die Beobachfungen von Fleischer
und Volseh ein merkwiirdiges, durch eigenartige briunliche Pigmen-
tierungen bestimmter Gewebe, insbesondere der Hornhautperipherie, durch
Leberzirrhose und Milztumor charakterisiertes Krankheitsbild festgestellt
wurde, dessen nervose und psychische Begleiterscheinungen denen der
Westphal-Striimpellschen Pseudosklerose sehr nahe stehen, wenn nicht

1) Ueber eine der Pseudosklerose nahestehende bisher unbekannte Krankheit
(gekennzeichnet dureh Tremor, psychische Storungen, briunliche Pigmen-
tierung bestimmter Gewebe, insbesondere auch der Hornhautperipherie, Leber-
zirrhose). Deutsche Zeitsehr. f. Nervenheilk. 1912. Bd. 44. H. 3.

2) Beitrag zu der Lehre von derPseudosklerose (Westphal-Striimpell).
Deutsche Zeitschr, f. Nervenheilk. 1911. B4, 42,

3) Ein Beitrag zur Klinik und pathologischen Anatomie der Westphal-
Strimpellschen Pseudosklerose. Zeitschr, f. d. gesamte Neurol. u. Psych.
1912, Bd. 8.
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mit ihr identisch sind. Durch die interessanten Befunde dieser Autoren
wird eine Reihe von Fragen aufgerollt, deren Beantwortung fiir die
Erforschung der Aetiologie des seinem Wesen nach noch véllig unklaren
Krankheitsbildes der DPseudosklerose von Bedeutung erscheint. Die
Untersuchungen fordern dazu auf, jedem Falle, in dem sich die be-
schriebenen Verdnderungen finden, besondere Aufmerksamkeit zu schenken.
Die anatomische Untersuchung Alzheimers des von v. Hésslin klinisch
beobachteten Falles von Pseudosklerose hat zum ersten Mal einen posi-
tiven Befund am gesamten Zentralunervensystem bei dieser Krankheit er-
geben. Alzheimers Befund wird der Ausgangspunkt fiir alle weiteren
histologischen Untersuchungen auf diesem Gebiete bilden, die von
grosster Bedeutung fiir die Entscheidung der Frage sind, ob es sich
um Verinderungen handelt, die konstant bei Pseudosklerose vorkommen,
fiir dieses Leiden bis zu einem gewissen Grade charakteristisch sind
oder ob die fraglichen Veriinderungen auch vermisst werden in Fillen
die Kklinisch dem Bilde der Pseudosklerose entsprechen. Von diesem
Gesichtspunkte ausgehend teile ich meine Beobachtung mit.

Am 2. Februar wurde die 26jihrige Maria E. in die Bonner Provinzial-
Heilanstalt aufgenommen. lhr Vater war Potator, die Mutter ist an Phthisis
pulmonum gestorben. Paf. hat als Kind Masern, Scharlach, Diphtherie und
Gesichtsrose iberstanden, ist dann gesund gewesen, hat gut gelernt und
sich auch sonst in normaler Weise entwickelt, Weihnachten 1908 in ihrem
24. Lebensjahre bemerkte Pat., die sich mitNdhen und Putzmacherei beschéftigte,
zuerst, dass ihr bei der Arbeit die rechte Hand zu zittern anfing,
bei lingerem Arbeiten und beim Zufassen zitterte mitunter auch die linke Hand,
in der Ruhe soll nur bei Aufregungen, und wenn sie sich beob-
achtet glaubte, Zittern aufgetreten sein. Pat. bemerkte ferner, dass
Ihr das Ausprechen mancher Worte Schwierigkeiten machte. Sie
klagte iiber zunehmende Miidigkeit, welche zeitweilig so stark gewesen sein
soll; dass sie das Gefiihl hatte, den ganzen Tag schlafen zu kénnen.
Mitunter traten Ohnmachtsanfdlle auf. Beim Liegen wurde sie durch
schmerzhafte Wadenkrimpfe beldstigt. Psychisch machte sich eine
Steigerung der gemiitlichen Erregbarkeit bemerkbar; so trat nach einer
Extraktion mehrererZdhne, bei der die Blutung 6 Stunden angedauert haben soll,
nachts ein heftiger Erregungszustand auf, in dem Pat. Gegenstinde ihrer
Umgebung demolierte. Junil909 wurde die Kranke indieNervenheilstitte Roder-
birken aufgenommen. Es wurde dort im rechten ArmgrobschligigesZittern beob-
achtet,,,dasselbe bestand inSchiittelbewegungen mit bald geringeren, bald stirkeren
Exkursionen. Es trat besonders stark auf beim Festhalten von Gegenstinden
und bei langerem Ausstrecken der Hinde; in der Ruhe war das Zittern bald
vorhanden, bald nicht vorhanden®. Im Laufe der Bebandlung ging cas Zittern
im réchten Arm allméhlich zuriick, um dafiir stirker und regelméssiger im linken
Arm aufzutreten. Stérungen des Ganges waren nicht bemerkbar. Mit Aus-
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nahme des Zitterns und einer etwas langsamen, leicht skandie-
renden Sprache wurden krankhafte Erscheinungen damals nicht
konstatiert. Die Diagnose wurde auf Sclerosis multiplex gestellt. Nach ihrer
Entlassung aus der Anstalt traten zu Hause psychische Stérungen- mehr in
den Vordergrund. Besonders verinderte sich ilir Charakter. Sie wurde in zu-
nehmender Weise trotzig und boshaft, fihlte sich iberall zuriickge-
setzt, erschien furchtsam und mlsstraulsch Mitunter traten &ngstliche
Erregungzustande auf, bei denen die Kranke meinte, es seien fremde Per-
sonen im Zimmer, die ihr nachstellten. Im weiteren Verlauf des Leidens er-
schien sie vorwiegend apathisch, sprach wenig, war nicht zum Aufstehen
aus dem Bett zu bewegen. Es machte der Umgebung den Eindruck, als ob
auch Intelligenz und Gedichtnis anfingen abzunehmen.

Am 1, Februar 1910 trat ein plotzlicher Erregungszustand auf, bei
dem sie sich mit einem Hammer gegen den Kopf schlug, sagte, sie wolle sich
das Leben nehmen. Wegen dieses Suizidversuches wurde Pat. am 2. Oktober
in die Bonner Anstalt Gberfiihrt.

Hier zeigt sie in den ersten Monaten der Behandlung ein sehr aunffalliges
psychisches Verhalten. Bei jeder Untersuchung fingt sie laut an zu
schreien. Bei Fragen ist sie nur schwer zum Antworten zu bringen, auch
spontan erfolgen nur selten sprachliche Aeusserungen. In der Regel liegt sie
unter der Bettdecke versteckt, ist anscheinend stupords, negativistisch,
verweigert zeitweiliz die Nahrung, Mitunter ist festzustellen, dass Pat, Vor-
ginge in jhrer Umgsbung beobachtet und iber dieselben den Wérterinnen be-
richtet, wihrend sie sich den Aerzten gegeniiber stets ablehnend verhdlt., Pat. .
schlaft viel, ist nicht zum Aufstehen zu bewegen. Erst im Januar 1911 wird
Pat. etwas freier und zugiinglicher, so dass eine genaunere Untersuchung moglich
wird. Die Klagen der Pat. beziehen sich hauptsichlich auf das Zittern, iiber
Kopfschmerzen, iiber das Gefiihl von Taubheit und Steifigkeit im linken Arm,
sowie iiber Schwiche im linken Arm und Bein in wechselnder Stirke. Es fallt
auf, dass alle spontanen Bewegungen der Pat. etwas langsam und schleppend
erfolgen,

BeiintendiertenBewegungen treten am deutlichstenimlinken
Arm Zitterbewegungen auf. Diese oscillaterischen Bewegungen
sind grobschlégig, erfolgen ziemlich langsam, gehen aber bei allen psy-
chischen Erregungen in einen lebhaften Schiitteltremor iber. Mitunter sind
neben diesen Zitterbewegungen ausfabrende, unkoordinierte ataktische
Bewegungen zu konstatieren. Das linke Bein fingt beim Versuch es
emporzuheben zuzitternan, beim Kniehackenversuch treten deut-
liche ataktische Bewegungen hervor. Der Gang der Pat. ist un-
sicher,schwankend, das linke Bein wird steif gehalten, beimGehen
nachgezogen. Die Patellarreflexe sind lebhaft 1 > r, Kein Fassklonus, kein
Babinski oder Oppenheim. Die Bauchdeckenreflexe sind auslisbar. DxePuplllen~
reaktion ist prompt, die Augenbewegungen sind frei, eine Verlangsamung der-
selben ist nicht zn konstatieren. Kein Nystagmus, Augenhintergrund
normal, DieCorneae sind beiderseits in einer sichelf§rmigen, ein
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wenig vom Skleralrand entfernten Zone, deren Konvexitdt nach
unten gerichtet ist, braungriinlich verfdrbt. Bei Untersuchung
mit dem Kornealmikroskop ist ersichtlich, dass diese Verfiérbung
durch Einlagerung eines kdrnigen, briunlichen Pigments hedingt
ist (Dr. Gallus). Das Fazialisgebiet ist frei von Stérungen. Nur beim
Sprechen fdllt mitunter ein leichtes Beben der Mundmuskulatur
auf. Die Sprache ist abgehackt, etwas skandierend und langsam
mit leichtem nasalem Beiklang. Die Sensibilitit, welche bei den ersten
Untersuchungen keine Abweichungen von der Norm zeigte, lisst bei spéteren
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Sehriftprobe.
Zitterbewegungen treten besonders an den unterstrichenen Stellen hervor.

wiederholten Untersuchungen eine Herabsetzung der Schmerzempfindung auf
der ganzen linken Korperseite erkennen. Bei langerer Zeit fortgesetzter Unter-
suchung geht die Hypdsthesie in villige Analgesie tiber. Auch die Gehdrs-,
Geruchs- und Geschmacksempfindung ist angeblich links gegen rechts herab-
gesetzt, Keine Lagegefiihlsstorungen, Kilte- und Warmeempfindung nichtgestort.

Februar 1911. Pat. klagt iiber zunehmendes Zittern in der linken Hand
und im Arm, so dass sie nicht mehr ein Butterbrot halten kann. Auch im
rechten Arm macht sich wieder Zittern bemerkbar und verhindert sie am Sticken
und Nahen.

Die Sehrift ist im Ganzen nur wenig zittrig, doch treten an einzelnen
Worten, besonders den ersten Buchstaben derselben mitunter ausgesprochen
zittrige Striche hervor (Fig. 1, s. die unterstrichenen Stellen). Viel Klagen
iiber Kopfschmerzen, die in linker Stirn und Schlifengegend ihren Sitz
haben. Beim Beklopfen des Schidels keine abnorme Schmerzempfindlichkeit.
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Es bestehen mannigfache Pardsthesien, besonders Taubheitsgefiihl im
vierten und fiinften Finger der linken Hand. Dieses Gefilhl des Abgestorben-
seins dehnt sich mitunter auf die ganze linke Hand und die Ulnarseite des
Vorderarmes aus. Zeitweilig werden Klagen iiber Sehstorungen beim Versuch
zu lesen vorgebracht. Die Buchstaben tanzen und verschwimmen ineinander,
eine Erscheinung, fiir die sich objektiv keine Ursache nachweisen lésst, Die
Nahrungsaufnahme ist gering, alles Essen schmecke ihr wie Stroh,

Marz1911. Pat.ist sehr widerstrebend, lehnt alle Untersuchungen unwillig
ab. An diesem Widerstreben scheitert die in Aussicht genommene Spinal-
punktion und die Blutuntersuchung der Pat. Das Aussehen der Kranken ver-
schlechtert sich zusehends. Die Haut schilfert in kleinen Schuppen ab,
besonders im Gesicht. Es bestehen zahlreiche Akneknétchen., Der Urin ist
frei von Eiweiss und Zucker, hat ein starkes Sediment phosphorsaurer Salze.

April 1911, Pat. macht einen schwer kranken Eindruck, geht
immer mehr in der Ernihrung zuriick, die Hautabschilferungen nehmen zu.
DerGesichtsausdruck hat etwasStarres,Unbewegliches bekommen.
Das Zittern bei intendierten- Bewegungen ist jetzt sowohl rechts
wie links vorhanden, aber links stirker., Neben oszillatorischem
Zittern mit weiten Exkursionen der ausgestreckten Arme, sind
ausfahrende ataktische Bewegungen sowohl in Armen wie Beinen nach-
weishar. Bei vGlliger Ruhe der Pat. hort das Zittern mitunter vor-
iibergehend auf, um bei dem geringsten dusseren Anlass wie z. B. Anreden
der Pat. wieder aufzutreten und bei psychischen Erregungen, Untersuchungen
derPat. usw. anIntensitit erheblich zuzunehmen, ImSchlaf hort dasZittern auf.

Beim Versuch zu gehen klagt Pat. {iber heftigen Schwindel, taumelt
und fillt dabei stets nach der linken Seite Der Gang ist jetzt ansgesprochen
spastisch-paretisch mit Spitzfussstellung, die besonders links
deutlich ist, Beim Gehen greift das Zittern auch auf Rumpfund Kopf
iber, nimmt bei jedem Schritt an Intensitit und Ausdehnung zu, so dass
schliesslich ein allgemeiner grobschligiger Schiitteltremor entsteht.
Ohne Unterstitzung ist das Gehen nicht mehr méglich., Die Patellarreflexe sind
lebhaft, 1. >r., ohne deutlich gesteigert zu sein, Bei passiven Bewegungen
sind Spasmen nicht mit Sicherheit nachweisbar. Kein Fussklonus, kein Ba-
binski. Dagegen ist das Oppenheimsche Zeichen links einigemale
deutlich nachweisbar. Die Bauchdeckenreflexe sind vorhanden, Pupillen-
reaktion, Augenhintergrund normal. Kein Nystagmus. Die be-
schriebenen Pigmentierungen der Cornea andauernd deutlich nachweisbar,
Die Sprache ist leicht skandierend, monoton, mit nasalem Bei-
klang. Das Abdomen ist fiberall druckempfindlich, besonders die Milzgegend,
ohne nachweisbare Verinderung der Abdominalorgane. Die linksseitige sensible
und sensorische Hypésthesie ist noch vorhanden. Im weiteren Krankheitsverlauf
(Mai, Juni, Juli 1911) nimmt die Abmagerung der Pat. weiter zu. Sie schlift
sehr viel, klagt selbst dariiber, dass sie an ,,Schlafsucht* litte. Zeitweilig
treten schmerzhafte, lingere Zeit andauernde tonische Krimpfe im linken
M. sternocleidomastoideus auf. Sie vermag den linken Arm nicht mehr
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iiber die Horizontale zu erheben, ohne dass deutliche Lahmungserscheinungen
nachzuweisen sind. Auch der rechte Arm ist so schwach und zittrig, dass sie
den Loffel nicht mehr zum Munde fiihren kann. Psychisch wechselt ein
apathisches oder negativistisches Verhalten mit plotzlichen Er-
regungszustinden ab. Bs fillt dabei auf, dass im Affekt die in der Ruhe
deutliche Sprachsttrung mehr zuriicktritt. Blase und Mastdarm andauernd ohne
Stgrung. Vom 25. August 1911 an werden bei der Pat. fieberhafte Temperaturen
bis 390 konstatiert. Die Unruhe, Erregbarkeit und das Zittern nehmen mit dem
Einsetzen des Fiebers an Intensitit noch zu, so dass eine genane kirperliche
Untersuchung der Kranken nicht moglich ist. Keine Roseolen, keine Durch-
falle. Die Herzaktion ist schwach und unregelmissig. Am 6. September reich-
liche blutige Stuhlentleerung. 7. September 1911 Exitus unter den Er-
scheinungen von Herzschwéche.

Sektionsbefund. 7.IX. 1911. (Sektion 5 Stunden post mortem ausge-
filhrt von Privatdozent Dr. Prym). Wir geben aus dem ausfiihrlichen Bericht
nur eine Zusammenstellung des Wesentlichen wieder:

Makroskopisch zeigen weder das Gehirn noch seine Hiute irgendwelche
auffallende Abweichungen von der Norm. Herdartige Erkrankungen
waren nirgends nachweisbar, die Gehirnsubstanz fiihlt sich nicht
abnorm hart an, lésst auch beim Schneiden keine ungewdhnliche
Hérte erkennen. Ebensowenig wies das Riickenmark auf den angelegten
Querschnitten krankhafte Verinderungen auf, nur fiel die Kleinheit seines Um-
fanges gleichmissig in allen Teilen auf.

An der Haut der Leiche finden sich keine abnormen Pigmentierungen, im
Gesicht zahlreiche blassbriunliche Flecken, Die Cornea zeigt beiderseits
am #usseren Rande einen im ganzen sichelformigen und leicht ge-
triibten briunlich verfirbten Ring. Die Verfirbung bhilt sich in
den seitlichen Abschnitten wenig vom Skleralcornealrand ent-
fernt. Die Sichel hat jhre Konvexitit nach unten.

Das Herz ist klein. Die Muskulatur des rechten Ventrikels sehr schlecht
entwickelt. Die Muskulatur links etwas briunlich., Die Klappen sind intakt.
Der Anfang der Aorta glatt und elastisch.

Die Milz sehr stark vergrossert. Masse 19—11—5 cm. Die Ober-
fliche vollkommen glatt, von mittlerem Blutgehalt, weicher Konsistenz. Trabekel
deutlich, Follikel nicht zu sehen. Mesenterialdriisen stark geschwollen, Sehnitt-
fliche weich und gerdtet.

Die Schleimhaut des Diinndarms im unteren Teil stark gerdtet. Im Ileum
sehr zahlreiche, scharf umgrenzte Geschwiire mit wallartigem Rand und zum
Teil gelblich nekrotlsehem Grund, meist 10 Pfg.-Stiick gross. Nach unten kon-
fluieren die Geschwiire, vor allem deutlich in der Ileocoecalgegend. Dickdarm
zeigt nirgends Geschwiire. Die Leber ist stark verkleinert. Maasse
24—14—9 om. Gallenblase gefiillt mit einer diinnfliissigen gelben Galle. Die
Schleimhaut intakt, Serosa spiegelnd. Die Oberflache der Leber zeigt
prominierende kleinere und grossere Felder, im Ganzen unregel-
missig glatthdekerig. Die Hocker sind stecknadelknopf- bis fast
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markstickgross. Dieselbe Felderzeichnung auch auf der Schnitt-
fliche; die einzelnen Felder prominieren deutlich. Die Abbildung (Figur 2)
lasst besonders deutlich bei Betrachtung mit der Lupe links die hockerige
Oberfliche der Leber, auf der rechten Seite die eigenartige Felderzeichnung er-
kennen. Zwischen den Feldern verlaufen schmale Bindegewebsziige; die Felder
zeigen in sich keine deutliche azindse Zeichnung, nur an einzelnen ist sie eben
angedeutet, Zentrum dunkelrdtlich, Peripherie blassgraurdtlich.

Fig. 2.

o

Die stark hickerige Oberfliche der Leber ist auf der Photographie links, die
eigenartige Felderzeichnung rechts auf der Sehnittfliche zu erkennen.

Nieren und Nebennieren ohne Besonderheiten, desgleichen die Geschlechts-
organe, der Uterus ist etwas kleiner als gewthnlich; 'der Zungengrund ist folli-
kuldr, Die Tonsillen von normalem Verhalten.

Mikroskopische Untersuchung des Zentralnervensysystems?).
Dasselbe war ganz in Formol konserviert worden. Firbung der zelligen

1) Bei der Anfertigung und der Durchsicht der mikroskopischen Priiparate
hatte ich mich der Hilfe meines Assistenten Herrn Dr. Sioli in dankenswerter
Weise zu erfreuen gehabt, der auch die Mikrophotographien anzufertigen die
Freundlichkeit hatte,
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Elemente mit Toluidinblau und Kresylviolett nach dem Nisslschen Prinzip
und einer Modifikation von Rancke (Celloidin- und Paraffinschnitte).

Die Pia erweist sich als nicht verdickt, ohne Neubildung von Bindegewebs-
kernen, ohne Infiltrationszellen; man findet in ihr méssige Mengen griinlichen
Pigments, teils frei, teils in Kérnchenzellen liegend.

Die Gefasswandzellen ohne auffillige Verdnderung, die adventitiellen
Scheiden frei von Infiltrationszellen, es finden sich in diesen Riumen An- .

Fig. 3.
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Mikrophotogramm zelliger Elemente aus dem Thalamus opticus.
Die punktierten Linien fithren auf charakteristisch verfinderte Gliakerne.

hdufungen von griinlichem Pigment (vergl. bei Scharlachfarbung). An der
‘Architektonik der Hirnrinde wird kein bemerkenswerter Unterschied gegeniiber
den entsprechenden Stellen normaler Priparate gesehen; es besteht kein Aus-
fall von Ganglienzellen in der Hirnrinde. An denselben ist eine charakieristische
Versinderung nicht nachweisbar. Die grossen Ganglienzellen bieten ein durch-
aus normales Bild der Nisslstruktur, und enthalten méssige Pigmentmengen.
Eine wesentliche Vermehrung der Trabantzellen besteht nicht., Die Kerne
der Gliazellen waren in der Rinde und im Mark zahlreich, aber nicht deutlich
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vermehrt. Unter diesen Gliakernen entspricht eine grosse Zahl an Form und
Firbbarkeit dem normalen Bilde, spérlich finden sich kleine pyknotische Kerne,
ziemlich zahlreich ferner Kerne, die in ihrer Grosse die normalen
Kerne libertreffen, und sehr wenig Chromatinsubstanz enthalten
und zum Teil in ihrer Form nicht ganz rund, sondern eckig und
bucklig erscheinen. Um einenTeil der letzteren waren kleine unregelméssig
angeordnete ,Stippehen® sichtbar. Vereinzelt finden sich Kernteilungen an den

Fig. 4.
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Mikrophotogramm zelliger Elemente aus dem Thalamus opticus.
Die punktierten Linien fithren auf charakteristisch veriinderte Gliakerne.

Gliakernen, Reste von Protoplasmateilen sind um die Gliakerne nicht sichtbar,
Sehr grosse ausgesprochen lappige oder Kerne mit stark gefalteten Kernmem-
branen fehlen, Eigentliche Riesengliazellen sind nicht vorhanden. Eigen-
artig verinderte Kerne finden sich in den Zentralganglien des
Grosshirns. Es handelt sich um Kerne, die in ihrer Grésse diber
das Normale um ein Vielfaches hinausgehen, ganz bizarre bucklig
verinderte oder mit lappigen Ausstiilpungen versehene Formen
zeigen, oder ausgesprochene Faltungen der Kernmembran auf-
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weisen. Diese grossen Kerne sind sehr chromatinarm, enthalten
nur ganz vereinzelte Pinktchen von Chromatinsubstanz neben
einem kleinen mitunter zackig geformten Kernkiorperchen. Bei
einigen von ihnen ist ein Teil der Kernmembran nicht sichtbar,
so dass sie wie ein gedffneter Sack aussehen. Um die meisten
dieser verdnderten Kerne finden sich moch spirliche, unregel-
méssig angeordnete ,Stippchen“; Protoplasmateile sind nieht
nachweisbar, Figur3 und 4 geben eine Anzahl dieser verinderten Gliakerne
auf Mikrophotogrammen, Figur 5 bel ¢ d und e nach Zeichnungen wieder. Die
Veréinderungen treten beim Vergleich mitnormalen Gliakernen (beiaund b)deutlich
hervor. Diese eigenartig gestalteten Kerne finden sich in der

Bei a und b an Grosse, Form und Chromatingehalt normale Gliakerne; bei

¢, d, e an Grosse, Form und Chromatingehalt abnerme Gliakerne aus den

Centralganglien des Grosshirns; bei ¢ grosser, chromatinarmer Kern mit ge-

falteter Kernmembrane, Stippchen in der Umgebung; bei d sehr grosser chro-

matinarmer Kern von ausgesprochen lappiger Form, bei e sehr grosser chromatin-
armer buckliger Kern nach Art eines geéffneten Sackes.

c

grauen Substanz des Thalamus opticus, des Linsenkerns und des
Nucleus caudatus. Unterschiede in ihrem Vorkommen konnen fiir die
einzelnen Teile dieser Ganglien nicht nachgewiesen werden, sie finden sich
jedoch nicht im Gebiet der weissen Substanz, auch nicht im Hirnschenkel, den
Briickenganglien und im Bindearm des Kleinhirns. Dagegen finden sich
im Bereich des Nucleus dentatus des Kleinhirns eine ganze An-
zahl dhnlicher, wenn auch nicht so ausgesprochen verdnderter
Kerne. Auf Markscheidenpriparaten-(nach Kulschitzky gefdrbt) finden
sich in den zum Teil deutlich erweiterten adventitiellen Scheiden der meisten
Gefisse der Rinde und des Marks Zerfallsprodukte in Form von Mark-
schollen und Tropfen, Kdrnchenzellen, sowie Anhaufungen
dunkelgeférbter, korniger Pigmentklumpen. Diese Zerfallsprodukte
finden sich stellenweis nur spérlich, an anderen Stellen in reichlicherer Menge,
besonders in den stirker erweiterten adventitiellen Riumen.

Um eine Anzahl der kleinen Gefisse des Marks erscheint das Gewebe ge-
lichtet. Diese hellen Stellen sind zum Teil schon makroskopisch sichtbar,
treten bei schwacher Lupenvergrisserung deutlich hervor. An diesen Stellen
sind die Nervenfasern weniger stark gefarbt wie die normalen Fasern, liegen
weniger dicht beieinander, erscheinen auseinandergedringt, eine Anzahl von
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Fasern lidsst Zerfallserscheinungen, Trennungen der Kontinuitit, Schollen und
Tropfenbildungen erkennen. Zu einem deutlichen Faserausfall ist es nirgends
gekommen. Blutungen oder entziindliche Evscheinungen sind nicht sichtbar.
Auf nach Marchi gefirbten Priparaten finden sich in Rinde und Mark des
Grosshirns keine Degenerationen. Die Firbung mit Scharlach (nach Herx-
heimer-Alzheimer) zeigt in der Hirnrinde das Vorkommen von Lipoid
in Gliazellen, Ganglienzellen und Gefisswand an verschiedenen
Stellen in wechselnder Menge. In den Zentralganglien ist das Lipoid nicht
auffillig vermehrt und steht besonders nicht in Beziehung zu den beschriebenen
vergrosserten Kernen. Ebensowenig finden sich im Nucleus dentatus und dem
iibrigen Kleinhirn erhebliche Mengen von Lipoid.

Bei der Untersuchung des Riickenmarks fallen besonders Blutungen
auf, die zahlreich im Halsteil desselben vorhanden sind, nach unten zu an
Zahl und Ausdehnung abnehmen. DieBlutungen bevorzugen die graue Substanz
der Vorder- und Hinterhorner, finden sich aber auch in der weissen Substanz
unregelmissig zerstreut. Die Blutungen liegen zum grossten Teil in der Um-
gebung von Blutgefissen oder in den adventitiellen Scheiden derselben, zum
Teil im Gewebe ohne nachweisbaren Zusammenhang mit Gefiissen. Die Gefiiss-
wandungen erscheinen nicht verandert. Es handelt sich um frische Blutungen,
die roten Blutkdrperchen erscheinen wohlerhalten (Figur 6). Nirgends Ablage-
rungen von Blutpigment. In der Umgebung einzelner grisserer Blutungen er-
scheint das Nervengewebe veriindert. Es finden sich zertrimmerte Nervenfasern,
Markklumpen und Tropfen, nirgends Kornchenzellen (Figar 6). Abgesehen von
diesen Blutungen ergaben die verschiedenen angewandten Firbemethoden keine
Abweichungen von der Norm an Nervenfasern, Ganglien und Gliazellen. Ins-
besondere ist keine Pyramidenseitenstrangdegeneration nachzuweisen,

Histologische Untersuchung der Leber, der Nieren, Neben-
nieren, der Milz und des Herzmuskels. (Priv.-Doz. Dr. Prym.)

Leber: Das Lebergewebe ist durch deutliche Bindegewebsziige in kleinere
und grossere Felder eingeteilt, die in keiner Weise der normalen acindsen
Zeichnung entsprechen. Die durch dasBindegewebe abgegrenzten Lebergewebs-
bezirke sind zum Teil kieiner als ein Acinus, zumeist aber entsprechen sie in
ihrer Grosse einer Anzahl von Acinis. Die Bindegewebsziige sind kernreich,
zam Teil mit Lymphozyten und Leukozyten etwas infiltriert (Typhus).

Die Lebergewebsbezirke selbst lassen auch in sich keine deutliche acintse
Zeichnung erkennen; wohl sieht man schmale kernreiche Bindegewebsziige,
meist den Gefdssen entlang, aber ohne dass man sich Acini konstruieren kann.
Mitunter trifft man auch weite diinnwandige blutgefiillte Gefisse im Quer- und
Lingsschnitt, um dieselben ein zarter Bindegewebsmantel. Seltener auch einige
dickwandige Gefisse (Arterien). Eine radiire Anordnung der Leberzellbalken
zu den Gefiissen nirgends festzustellen. Gelegentlich auch innerhalb der Be-
zirke vereinzelte Gallenginge im Léngs- und Querschnitt.

Die Leberzellen bieten ein eigentiimliches Bild dar: Sie sind fast alle
deutlich vergrissert, zeigen einen oder mehrere, oft dicht aneinander liegende
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grosse chromatinreiche Kerne mit einem oder mehreren grossen Kernkérperchen.
Das Protoplasma ist grob gekdrnt; ein Teil der Kerne, meist die grosseren,
sind intensiv gefirbt; deutliche Mitosen sind aber nicht zu finden. Die An-
ordnung zu Balken ist viel unregelméssiger als gewdhnlich. Ein Teil der
Leberzellen enthdlt meist grosse runde Liicken, die offenbar Fetttropfen ent-
sprechen, und zwar fillt auf, dass sich diese Fettablagerung im ganzen auf
einzelne durch das Bindegewebe abgegrenzte Lebergewebsbezirke beschriinkt.
Diese zeigen dann fast in simtlichen Zellen Fett, wihrend die Nachbarbezirke
fettfrei sind oder nur in einzelnen Zellen Fett aufweisen. Diese letzteren Be-
zirke bestehen im ganzen aus etwas kleineren Leberzellen, wenn man die Kern-
grésse als Massstab nimmt. Man kanu die Bezirke schon bei Lupenvergrisserung
deutlich unterscheiden, die fettreichen erscheinen durchléchert, die fettfreien
kompakt. In fast jedem Gesichtsfeld sieht man bei starker Vergrisserung einzelne
Leberzellen, die etwas feinkorniges brdunlichgelbes Pigment, meist um die
Kerne angeordnet, enthalten. DieEisenreaktion (Ferrocyankalinm und Salzsdure)
ist negativ. Die Kapillaren zwischen den Leberzellreihen sind von mittlerer
Weite, sie enthalten wenig Blut mit vermehrten Leukozyten. Die Kupferschen
Sternzellen sind sehr deutlich entwickelt. Die grosseren Gefisse sind meist
gut bluthaltig; die Gallenginge treten sehr wenig hervor, Neubildung von
Gallengéngen lésst sich nicht nachweisen.

Die Niere ist leicht hyperdmisch, besonders in der Marksubstanz. Im
Lumen der mittelweiten Harnkanilchen spirliche Eiweissgerinnsel. Im Epithel
der Schaltstiicke vereinzelt das gewdhnliche Pigment; irgend eine abnorme
Pigmentierung ist nicht vorhanden.

Im tibrigen bietet die Niere auch nichts Besonderes.

Die Milz ist blutreich, es finden sich stérende Formalinniederschlige.
Es ist daher schwer, abnormen Pigmentgehalt festzustellen. Die Follikel sind
nicht sehr reichlich, die Pulpa zell- und blutreich. Eine sicher abnorme Pig-
nmentierung ist jedenfalls nicht nachzoweisen.

Herzmuskel zeigt spérliches Pigment an den Kernpolen, sonst ohne
Besonderheiten. Die Muskulatur des Herzens etwas von Fettgewebe durch-
wachsen.

Nebenniere bietet nichts Besonderes; keine abnorme Pigmentierung.

Fassen wir den Krankheitsverlauf und den anatomischen Befund
unseres Falles kurz zusammen.

Bei einem jungen, nervos nicht belasteten Middchen, dessen Vater
Potator war, entwickeln sich im 24. Lebensjahre ohne nachweisbare
Ursache motorische Reizerscheinungen in Gestalt von Zittern, welches
sich zuerst an der rechten Hand bemerkbar macht, spiter ganz vor-
wiegend die linksseitigen Extremititen ergreift, um schliesslich in einen
allgemeinen Tremor iiberzugehen. Das Zittern tritt vorwiegend bei
Bewegungen auf, nimmt bei allen psychischen Erregungen an Intensitit
zu, verschwindet bei Ruhe mitunter vollstindig, Die Zitterbewegungen
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haben vorwiegend einen rein oszillatorischen Charakter, doch werden
auch ataktische Bewegungen beobachtet. [Es entwickelt sich im Laufe
der Krankheit eine spastisch-paretische Gangstdrung vornehmlich der
linken Seite, ohne dass eigentliche Lahmungserscheinungen nachweisbar
sind. Der Gang ist stark taumelig. Die Sehnenreflexe sind lebhaft,
kein Fussklonus. Kein Babinski. Zeitweilig ist im spiteren
Krankheitsverlauf links das Oppenheimsche Zeichen deutlich
vorhanden. Von anderen motorischen Reizerscheinungen traten mit-
unter schmerzhafte Wadenkrsmpfe und tonische Krimpfe im linken
Musculus sternocleidomastoideus auf. Die Sprache ist artikulatorisch
gestort, etwas skandierend, verlangsams, leicht nasal. Im Affekt tritt
diese Storung mehr zuriick. Die willkiirlichen Bewegungen der Extremi-
titen erfolgen etwas schleppend. Die Augenbewegungen sind frei, nicht
verlangsamt, kein Nystagmus, Augenhintergrund normal. Es besteht
beiderseits eine eigenartige braungriinliche Pigmentierung
des Skleralrandes. Die Haut zeigt Abschilferungen sowie Bildung von
Aknekngtchen. Urin ohne Zucker und Eiweiss. Gehirnnerven {rei,
aber eigenartig starrer Gesichtsausdruck. Von allgemeinen Zerebral-
erscheinungen sind Kopfschmerzen, starkes Schwindelgefiihl, Ohnmachts-
anfille (im Beginn der Krankheit), sowie eine auffallende Schlafsucht
bemerkenswert. Psychisch wechseln apathisch stupordse Phasen mit
angstlichen Erregungszustinden ab. Patientin ist sehr reizbar, trotzig,
negativistisch. Deutliche Intelligenzdefekte sind nicht nachweisbar. Es
bestehen mannigfache Paristhesien besonders im linken Arm, sowie eine
linksseitige (psychogene) sensible und sensorische Hypisthesie. Bauch-
deckenreflexe dauernd erhalten. Progressiver, an Intensitit der Krank-
heitserscheinungen deutlich zunehmender, nur mitunter leichte Remissionen
aufweisender Krankheitsverlauf. Starker Krifteverfall und Abmagerung.
Exitus nach ca. 21/,jshriger Krankheitsdauer an Typhus?) (Darmblutung).

Die makroskopische Untersuchung des Zentralnervensystems ergibt
keinen von der Norm irgendwie deutlich abweichenden Befund. Die
mikroskopische Untersuchung zeigt eigenartige Verinderungen an der
Glia zugehorigen Kernen, besonders in der grauen Substanz
der grossen Ganglien des Grosshirns und des Nueleus den-
tatus des Kleinhirns. Es handelt siech um erhebliche Ver-
grosserungen der auffallend chromatinarmen Kerne, welche
bizarre Verinderungen ihrer Form, lappenartige Aus-
stilpungen, Faltungen der Kernmembran, sackartige Bil-

1) In der Anstalt wurden zu der betreffenden Zeit vereinzelte sporadische
Typhusfille beobachtet. ‘
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dungen usw. erkennen lassen (Fig. 3 u. 4 u. Fig. 5¢,d,e). In der
Gehirnrinde sind ebenfalls auffallend viele grosse, chromatinarme Glia-
kerne sichtbar, jedoch ohne so charakteristische Formverinderungen zu
zeigen, wie die Gliakerne in den grossen Ganglien. In den erweiterfen
adventitiellen Scheiden der Gebirngefisse finden sich Zerfallsprodukie
von Nervenfasern (Markschollen und -Tropfen), Kérnchenzellen, sowie
mittels der Scharlachmethode nachweisbar lipoide Abbauprodukte an
verschiedenen Stellen in wechselnder, zum Teil nicht unerheblicher Menge.
Auch in den Ganglien und Gliazellen des Grosshirne sind lipoide Ablage-
rungen zu erkennen. In der Umgebung der kleinen Gehirngefisse ist
stellenweis eine deutliche Lichtung der Markfasern zu erkennen, ohne
dass es zu einem groberen Faserausfall gekommen wire.

In der grauen und weissen Substanz des Riickenmarks, am ausge-
sprochensten im Halsteil desselben, finden sich zahlreiche grossere
und kleinere frische Hiimorrhagien, um die Gefiisse und frei im Gewebe
liegend (Fig. 6). Die Pyramidenbahnen erscheinen intakt. An den
inneren Organen findet sich als auffallendster Befund eine hoch-
gradig verkleinerte, hockerige Leber mit zirrhosedihnlichen
Verinderungen, mit ausgedehnter Hypertrophie der Leber-
zellen und volligem Umbau des Lebergewebes.

Was die Diagnose des Falles anbetrifft, erwihnten wir, dass im
Beginn der Erkrankung von anderer Seite die Diagnose multiple Sklerose
gestellt worden war. Der weitere Verlauf der Krankheit, wie wir ihn
zu beobachten Gelegenheit hatten, zeigte jedoch, dass es sich wahr-
scheinlich nicht um dieses Leiden handelte. Das vollige Fehlen
von Nystagmus, das dauernde Intaktbleiben des Augen-
hintergrundes, das Erhaltensein der Bauchdeckenreflexe
sprach nicht fiir das Bestehen einer multiplen Sklerose. Das Zittern,
weleches in dem Krankheitsbilde die wesentlichste Rolle bildete, trat
wie bei der multiplen Sklerose fast ausschliesslich bei intendierten
Bewegungen auf, verschwand voriibergehend in der Rube, um bei den
geringsten fusseren Veranlassungen wieder sichtbar zu werden. Dieser
Tremor unterschied sich jedoch von dem Zittern, wie es fiir die Mehr-
zahl der Fille von multipler Sklerose kennzeichnend ist. Die Zitter-
bewegungen hatten vorwiegend einen rein oszillatorischen Charakter mit
weiten und langsamen Zitterexkursionen. Sie entsprachen im wesent-
lichen dem Bilde, wie es besonders v. Striimpelll) auf Grund seiner

1) v. Striimpell, a) Usber die Westphalsche Pseudosklerose und
diffuse Hirnsklerose an Kindern. Deutsche Zeitschr., f. Nervenheilk. 1898.
Bd. 12. b) Ein-weiterer Beitrag zur Kenntnis der Pseudosklerose. Ebendas.
1899. Bd. 14.



Beitrag zur Lebre ven der Pseudosklerose (Westphal-Striimpsll). 15

Beobachtungen als charakteristisch fiir das Zittern bei der Pseudo-
sklerose bezeichnet und in ausgezeichneter Weise geschildert hat. In
der Grosse der Exkursionen erreichten die Zitterbewegungen jedoch
nicht die an ,Schwimmbewegungen® oder ,Fliigelschlagen® erinnernden
Bewegungen, welehe die Patienten Striimpells zeigten. Neben diesem
oszillatorischen Zittern konstatierten wir bei unserer Kranken auch
durchaus an Ataxie erinnernde ausfahrende Bewegungen Die
neben dem Zittern in die Augen fallendste Erscheinung, die Sprach-
stérung, zeigte die Eigentimlichkeit, welche C. Westphall) bei
Seiner ersten Beschreibung des Leidens als wichtig hervorgehoben hat;
die Sprache erschien verlangsamt, skandierend, mit nasalem Beiklang,
liess jedoch das eigenartige, explosionsartige Hervorstossen einzelner
Silben und Worte, sowie das namentlich bei psychischen Affekten auf-
tretende Henlen vermissen. Auch die in den C. Westphalschen Fillen
konstatierte Verlangsamung der Bewegungen der Augen und der mimi-
schen Gesichtsmuskulatur konnten wir nicht beobachten, doch zeigten
sich die spontanen Bewegungen der Extremititen im allgemeinen etwas
verlangsamt und das Gesicht hatte den von fast allen Autoren hervor-
gehobenen charakteristischen starren wmaskenartigen Ausdruck. Der
Gang unserer Patientin zeigte das spastisch-paretisehe Verhalten,
wie es in der Mehrzahl der vorliegenden Beobachtungen von Pseudo-
sklerose beschrieben worden ist.  Auffallend war die vorwiegend
halbseitige Ausbildung der Stérung und das Missverhiltnis, in
dem der hochgradig gestorte Gang zu den geringen und nicht konstant
nachweisbaren Spasmen, den nicht hochgradig gesteigerten Sehnen-
reflexen, dem fehlenden Fussklonus stand.

Unter den allgemeinen Zersbralerscheinungen spielen neben Kopf-
schmerzen und Schwindel, sowie einer auffallenden Schlafsucht
psychische Storungen eine wesentliche Rolle in dem Krankheits-
bilde. Das apathische Verhalten, der Wechsel von stupordsen und
Erregungszustinden, das abnorm reizbare, widerstrebende, trotzige und
misstrauische Wesen, welches unsere Patientin zeigte, wird in fast allen
fritberen Schilderungen der Krankheit tbereinstimmend beschrieben.
Eine deutliche Abnahme der geistigen Fihigkeiten, die in vorgeschrittenen
Fillen von Pseudosklerose gefunden worden ist, konnten wir nicht
konstatieren; das Auffassungsvermogen und das Gedéchtnis unserer Kranken
schien bis zuletzt keine wesentliche Stérungen erlitten zu haben.

1) C. Westphal, Ueber eine dem Bilde der zerebrospinalen grauen
Degeneration #hnliche Erkvankung des zentralen Nervensystems ohne anatomi-
schen Befund nebst einigen Bemerkungen iiber paradoxe Kontraktion. Dieses
Archiv. 1883. Bd. 14. Heft 1. Gesammelte Abbandlungen, Bd. 2. 8,481,
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Als Nebenbefund erwihnen wir das Auftreten zahlreicher Akne-
knotchen, verbunden mit einer reichlichen Abschilferung der Haut und
eine anffallend starke Phosphaturie, da #hnliche Erscheinungen von den
ersten Beobachtern der Pseudosklerose, von C. Westphal und ven
v. Striimpell, beschrieben worden sind,

Eine besondere Erwahnung bedarf die von uns konstatierte links-
seitige sensible und sensorische Hypisthesie, die nicht zum
Krankheitsbilde der Pseudosklerose gehort., Die Beeinflussbarkeit dieser
Storung durch die Untersuchung, die Art ibrer Eontstehung und ibrer
Ausdebnung auf der am stirksten motorisch affizierten linken Kdorper-
geite, die auch Sitz mannigfacher subjektiver Pardsthesien und Schmerzen
war, kennzeichnet sie hinreichend als eine hysterische Affektion. Es
bhat sich alse in dem vorliegenden Falle eine hysterische
Sensibilitdtsstorung dem vielgestaltigen Symptomenkomplexe
der Pseudosklerose zugesellt. Weiteren Untersuchungen bleibt
es vorbehalten festzustellen, ob #hnliche hysterische Superpositionen
in dem uns beschiftizenden Krankheitsbilde haufiger eine Rolle
spielen. Ob die Schwere und die Eigenart der Gehstdrung unserer
Patientin, die nicht recht im Einklang mit der relativ geringen Aus-
bildung der objektiv nachweisbaren spastischen Erscheinungen stand,
ebenfalls im Sinne einer hysterischen Aggravation gedeutet werden muss,
wage ich nieht mit Sicherbeit zu entscheiden. Wie ich sehe, ist auch
Volseh (1l c. . 348) bei der Beurteilung der anscheinend bysteriformen
Natur der Kontrakturen seiner an Psendosklerose leidenden Patientin,
nicht fiber diese Bedenken hinausgekomsmen. Es bedarf keiner be-
sonderen Hervorhebung, dass es mir fern liegf, aus dem Vorkommen
einzelner hysterischer Symptome das ganze Krankheitsbild dem Begriff
der Hysterie zu subsummieren. Die Schwere und die ausgesprochene
Progredienz der krankhaften Erscheinungen, der Charakter der psychischen
Storungen, der sichere Nachweis des Oppenheimschen Zeichens in der
letzten Zeit der Beobachtung, sprach durchaus gegen eine solche An-
pahme, gegen die sich schon Oppenheim?) und v. Strimpell (L ¢)
mit Nachdruck gewandt haben, als von der Charkotschen Schule der
Versuch gemacht wurde, den Begriff der Pseudosclerose in den der
Hysterie aufgehen zu lassen.

Es ergibt sich, dass der von uns beobachtete Symptomenkomplex
in den wesentlichen Ziigen, dem Zittern, der Sprachstérung,
der Verlangsamungwillkiirlicher Bewegungen, den psychischen
Verinderungen, dem progredienten Verlauf mit dem Westphal-

1) Lehrbuch der Nervenkrankheiten. 1. Band. 1908.
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Strimpellschen Krankheitsbilde tibereinstimmt, nur eine Reihe von
Symptomen in weniger starker Ausbildung zeigt, wie die Fille dieser
Autoren, welche sich durch einen iiberaus langsamen Krankheitsverlauf
auszeichnen, wihrend unsere Patientin nach relativ kurzem Kranksein einer
interkurrenten Krankheit erlag. Wenn wir trotz diesen Ueberein-
stimmungen mit dem Bilde der Pseudosklerose, eine multiple Sklerose
intra vitam nur mit grosser Wahrscheinlichkeit, nieht mit Sicherheit
ausschliessen zu konnen glaubten, so geschah das, weil wir uns sagten,
dass die multiple Sklerose sich durch eine ganz besondere Vielgestaltig-
keit und Mannigfaltigkeit der Symptome auszeichnet, dass Augen-
symptome bei ihr auch einmal lingere Zeit fehlen kénnen, dass ferner
die Art der Sprachstdrung und das Zittern nicht absolut charakteristisch fiir-
die Psendoklerose sind. Kommt doch nach v. Striimpells Angaben (1. ¢.)
ein ozeillatorischesZittern auch bei multipler Sklerose vor, dessen Trennung
von dem der Pseadosklerose wohl nicht immer mit Sicherheit durchzu-
fiilhren ist. Auch die bei der Pseudosklerose beobachteten psychischen
Storungen finden sich mitunter in ganz dhnlicher Weise bei der multiplen
Sklerose. So beobachte ich zurzeit eine an dieser Krankheit leidende Pa-
tientin (temporale Abblassung der Papille, Nystagmus, spastische Paraparese
usw.), deren psychisches Verhalten, Apathie, abwechselnd mit Erregungs-
zustinden, grosse Reizbarkeit, storrisches negativistisches Verhalten usw.
ganz. den bei der Pseudosklerose zu beobachtenden Stérungen entspricht.
Auf Grund sbnlicher Erwigungen ist v. Hosslin (L. ¢.) vor kurzem zu
dem Schluss gekommen, ,dass es immer noch ausserordentlich schwierig
bleiben wird, die Psendosklerose klinisch von der echten mnultiplen
Sklerose zu unterscheiden“.

Die-aufeine Exrkrankung der Pyramidenbahn hinweisenden
Symptome, die in den neuesten Beobachtungen gefunden sind
(das Babinskische Zeichen von v. Hésslin, das Oppenheimsche
Symptom in meinem Falle), sind geeignet, diese diagnostischen
Schwierigkeiten noch zu vermehren. Bei dieser Lage der Dinge
schien mir der Nachweis der eigenartigen Pigmentierung der Cornea bei
unserer Patientin besonders bemerkenswert zu sein, zomal der Ophthal-
mologe Herr Dr. Gallus diesen Befund als einen ganz ungewdhnlichen,
singuliren bezeichnete und mich auf Verdffentlichungen in der ophthal-
miatrischen Literatur hinwies, die fiir den uns beschiftigenden Fall von
grosstem Interesse sind.

In der jiingst erschienenen Arbeit von Fleischer (I.e¢.) ist das
Wesentliche dieser Angaben enthalten, die ich zur besseren Orientiernng
hier folgen lasse:

Archiv f. Psychiatrie. Bd.5l. Heftl. )
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»lm Jahre 1902 hat Kayser?) aus der Tiibinger Universitits-Augenklinik
einen Fall von eigenartig braunlich-griinlicher Verfirbung der tiefen Schichten
der Hornhautperipherie beschrieben; zwel weitere derartige Fille sind von
Fleischer?) im folgenden Jahr beobachtet worden und ein anderer Fall stamms
von Salus?®) aus dem Jahre 1908. Auffallend war in allen diesen 4 Fillen ein
Zusammentreffen der Hornhautpigmentisrung mit einer schweren nervosen Er-
krankung, die als multiple Sklerese gedeutet wnrde. In einer Verdffentlichung
im Jahre 1909 hat Fleischer#) Zweifel an der Diagnose der multiplen Sklerose
in diesen Fillen gefiussert und suf Grund der Sektion des einen der beiden von
ihm im Jahre 1902 beschriebenen Fille, sowie auf Grund der weiteren Beob-
achtung des vov Kayser verbffentlichten Falles angenommen, dass der ganze
Symptomenkomplex, der in diesen Fillen gefunden wurde, nimlich Pig-
mentierung des Auges (im Falle 2 auch der Haut), die nervise Erkrankung,
ferner Diabetes, Leberzirrhose, Milzvergrosserung, die in 2 Fillen gefunden
wurde, eine bisher unbekannte Krankheit darstellt. Auf dem Ophthalmologen-
Kongress in Heidelberg 19105) hat Fleischer die Priparate des unterdessen
ebenfalls verstorbenen Kayserschen Patienten demonstriert, welche eine sehr
eigenartige Verteilung eines feinen, besondere Reaktionen zeigenden braunen
Pigments im ganzen Korper aufwiesen, Auaf Grund des klinischen und ana-
tomischen Befundes hat Fleischer damals eine eigenartige, dem Diabdte broncé
3hnliche mit einer schweren nervisen Erkrankung einhergehende Stoffwechsel-
stérung vermutet® . ... ,Das in allen diesen Fillen beobachiete Krankheits-
bild war ein sehr eigenartiges und gemeinsam was allen ein hochgradiger Tremor,
der sich auf den ganzen Korper erstreckte, ein starkes, schiittelndes Wackeln
im Rumpf und in den Extremititen, sich verstirkend bei Bewegungen oder bei
gemiitlicher Erregung der Patienten, schliesslich so stark, dass die Patienten
nur mithsam allein gehen konnten, dass sie den Loffel nicht zom Munde
bringen . . .. In zwsien der Fille ist ausser dem Tremor eine psychische Er-
krankung beobachtet worden, die in einem Fall zu zeitweiser, im anderen zu
dauernder Internierung gefihrt hat, in beiden Fillen von &hnlichem Charakter;
es bestand erhthte Reizbarkeit, Neigung zu Gewalttitigkeiten, in einem Falle
lappisches Wesen und Neigung zu Renommisterei, im anderen Wechsel zwischen
depressiven und hypomanischen Zustinden, allmihlich in beiden Fillen Ab-
nahme der intellektusllen Fihigkeiten, in einem Falle bis zu stuporsem Ver-
halten. — Ausser diesen vom Nervensystem ausgehenden Erscheinungen fand
sich dann eine zundchst ganz ritselhafte briunlich-griinliche Verfirbung der
Hornhautperipherie, die wie die weiters Beobachtung und anatomische Unter-
suchung in Fall 1 gezeigt hat, Teilerscheinung einer anf bestimmte Binde-

1) Klin. Monatsbl, f. Augenheilk. 40. Jahrg. 2. Bd.

2} Klin. Monatsbl. f. Augenheilk. 41. Jahrg, 1. Bd.

3) Med. Klinik. 1908. Nr, 14.

4) Miinch. med. Wochenschr. 1909, Nr. 22.

5) Bericht iiber die 36. Versammlung der ophthalmologischen Gesellschaft
in Heidelberg 1910.
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gewebsarten beschrinkten Pigmentierung des ganzen Kdrpers ist, bestehend in
der Ablagerung eines feinkérnigen briunlich-schwarzen Pigments in dem be-
fallenen Gewebe, im Auge auf der Descemetischen Membran und in der Glas-
membran der Chorioidea. — Ausser diesem Pigment hat dann die Sektion der
beiden sezierten Félle eine Leberzirrhose, die in einem Falle auch klinisch erkenn-
bar war, sowie eine geringe Milzvergrisserung, ferner chronische Nephritis
ergeben, wihrend als Substrat fiir die nervosen Symptome ausser zirkumskripter
Leptomeningitis, keinerlei anatomische Verinderungen sich finden liessen.
Schliesslich hat denn in dem einen Fall zeitweise Glykosurie, im anderen im
Endstadium ausgesprochener Diabetes bestanden, eigentimlich dadurch, dass
durch geeignete Kohlehydratzufuhr keine vermehrte Zuckerausscheidung eintrat®.

Eine Astiologie war in simtlichen Fallen nicht zu eruieren, und auch die
genaueste chemische Untersuchung des Pigments hat ein zweifelfreies Resultas
nicht ergeben. Fleischer kam zu dem Schlusse, ,,dass die verschiedenenkrank-
haften Erscheinungen der Ausfluss einer Ursache sind, und dass bei dem Sym-
ptomenkomplex es sich um ein einheitliches Krankheitsbild handelt, dessen haupt-
sichliche Symptome sind: der eigenartig schwere Tremor, psychische Stérungen,
eine eigenartige Pigmentierung des Korpers insbesondere auch der Hornhaut,
Leberzirrhose, im Endstadium Diabetes und das der Pseudosklerose nahesteht,

Wenn wir das von Fleischer entworfene klinische Bild dieser eigen-
artigen Krankheit {iberblicken, welches in der ausfiihrlich niedergelegten
Krankheitsgeschichte auch Angaben iiber eine Erschwerung der Sprache,
Erhohung der Sehnenreflexe, Fussklonus, Schwindelanfille usw. enthilt,
80 konnen wir nicht zweifeln, dass hier sehr nahe Beziehungen zur
Westphal-Strimpellschen Pseudosklerose bestehen.

Im Lichte dieser neuen klinischen Erfahrungen erschien
mir der Befund der eigenartigen Hornhautpigmentierung in
meinem Falle von ganz besonderem diagnostischen Interesse
zu sein und fiir die Annahme einer Pseudosklerose mit in die
Wagschale zu fallen. Es ist erklarlich, dass wir dem Ergebnis der
Sektion, Dbesonders dem Befunde am Zentralnervensystem und dem
Verhalten der Leber mit Spannung entgegensahen. Wir hoben schon
hervor, dass der makroskopische Befund am Zentralnervensystem kein
von der Norm abweichendes Verhalten, besonders auch keine auffallende
Konsistenzvermehrung der weissen Substanz (C. Westphal, v.Striimpell)
ergab. Die genaue mikroskopische Untersuchung des Zentral-
nervensystems zeigte das vollige Fehlen aller sklerotischen
Herde im Gehirn und Riickenmark, liess aber Verinderungen
der Gliakerne besonders in den grossen Ganglien des Gross-
hirns und des Nucleus dentatus des Kleinhirns an Grosse,
Form und Chromatingehalt erkennen, die im wesentlichen
den von Alzheimer (l.c.) in jingster Zeit bei der Pseudo-

2*
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sklerose gefundenen entsprechen, zum Teil die Befunde Alz-
heimers wie z. B. die eigenartigen ,Stippchen” in der Umgebung der
veriinderten Gliakerne bis ins Detail wiedergeben. Wenn auch die Ge-
staltverinderungen der Kerne nicht ganz die bizarren Formen der Kerne
des Alzheimerschen Falles erreichten, auch wohl die Zahl der ver-
dnderten Kerne geringer war, mehrkernige Elemente sich nicht fanden,
Riesengliazellen vermisst wurden, Abbauprodukte sich spéirlicher fanden,
so miissen wir bei der Beurteilung dieser Befunde besonders beriick-
sichtigen, dass in unserem Falle die anatomische Untersuchung
in einem relativ sehr friithen Zeitpunkt der Krankheit statt-
fand, wihrend es sich bei Alzheimer um ein weit vorgeschrittenes
Krankheitsstadium des gewdhnlich ausserordentlich chronisch verlaufenden
Leidens handelte, welches die quantitativen Unterschiede des anatomischen
Befundes sehr wohl zu erkldren imstande ist. Ferner ist zu bedenken,
dass unsere Untersuchungen ausschliesslich an in Formol gehiirtetem
Material stattgefunden haben, welches sichere Schliisse iber das Ver-
halten des Zellprotoplasmas nicht gestattete.

Qualitative Unterschiede gegeniiber dem Alzheimerschen
Fall bot meine Beobachtung in dem Vorkommen von relativ reich-
lichem Zerfall und Abbauprodukten von Nervensubstanz in den
erweiterten adventitiellen Scheiden vieler kleiner Gehirn-
gefisse und der Nachweis einer Lichtung des Fasernetzes um diese
Gefisse herum, wihrend sich bei Alzheimer Zerfallserscheinungen an
Nervenfasern und Kornchenzellenbildungen nur im Nervengewebe und
den adventitiellen Lymphriumen des einen degenerierten Pyramiden-
seitenstranges im Riickenmark fanden, das Gehirn aber frei von diesen
Bildungen war. Wir glauben aber diesen Befund in unserem Fall, was
seine Beziehungen zum Prozess der Pseudosklerose betrifft, nicht ohne
weiteres verwerten zu diirfen, da wir durch die Untersuchungen von
Alzheimer, Binswanger, Berger, Schrider!) u. A. wissen, dass
ganz dhnliche Verinderungen, Ansammlungen von reichlichen Kérnchen-
zellen und anderen Abbauprodukten sich nicht selten bei den ver-
schiedensten akuten Psychosen im Verlauf fieberhafter Hrkrankungen
als Resultat einer oft relativ kurzdauwernden Schidigung (Schrider)
nachweisen lassen. Mit Hinsicht auf unseren Fall erscheinen diese Be-
funde auffallend, da es bei ihm im Verlaufe des Typhus zu psychischen
Stérungen im Sinne einer akuten Psychose nicht gekommen war; auch
ist das Fehlen von vermittelst der Marchimethode nachweisbaren akuten
Zerfallerscheinungen, welche Schréder in seinen Fiallen von Psychosen

1) Anatomische Befunde bei einigen Fillen von akuten Psychosen. Lahr’s
Zeitschr. 1909. S. 66. Bd. 263.
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bei Typhus beschrieben hat, bemerkenswert. Ob die zahlreichen grésseren
und kleineren in der graven und weissen Substanz des Riickenmarkes
nachgewiesenen frischen Blutungen (Fig. 6) als Folgeerscheinungen des
Typhus aufzufassen sind oder ob sie in irgend einem Zusammenhang
mit dem Prozess der Psendosklerose stehen, muss dahin gestellt bleiben.
Schrioder fand bei seinen Fillen von Typhus keine Blutungen im
Zentralnervensystem und veriritt die Ansicht, dass das von ihm nach-
gewiesene Pigment nicht himatogenen Ursprungs ist. Ueber die Natur
“des in unserem Falle in den Gefissscheiden vieler kleiner Gehirngefésse
gefundenen Pigments, insbesondere {iber seine etwaigen Beizehungen
zum Blutfarbstoff vermag ich sichere Angaben nicht zu machen.

Die in unserer Beobachtung an den Gefissen gefundenen Verinde-
rungen fordern in Verbindung mit dem Nachweis von Blutungen dazu
auf, dem Verhalten des vaskuldren Apparates in Fillen von Pseudo-
sklerose, welche in friithen Stadien zur anatomischen Untersuchung
kommen, besondere Aufmerksamkeit zu schenken, zumal auch andere
neue Erfahrungen auf eine toxisch-infektidse Grundlage des Leidens hin-
zaweisen scheinen. Die von Siemerling!) und Ricke in jiingster
Zeit am Gefiasssystem bei der multiplen Sklerose erhobenen Befunde
verleihen diesen Untersuchungen ein besonderes Interesse.

Zusammenfassend lisst sich @iber den Befund am Zentral-
nervensystem unseres Falles sagen, dass sich neben akuten
Verinderungen, deren Bedeutung fiir den krankhaften Prozess
nicht sicher gestellt ist, sich eigenartige Verinderungen an
den Gliakernen finden, die in gualitativer Hinsicht den Be-
funden Alzheimers entsprechen, aber quantitativ weniger
ausgebildet sind als die von diesem Forscher nachgewiesenen
Verinderungen.

Es ist gewiss bemerkenswert, dass einem Krankheitsbilde, welches
klinisch mit dem der multiplen Sklerose so weitgehende Aehnlichkeit
besitzt, nach den bisherigen Befunden ein Krankheitsprozess zu Grunde
liegt, der sich wie bei der multiplen Sklerose vorwiegend an den glivsen
Elementen abspielt und das ganze zerebrale Nervensystem mit Bevorzu-
gung einzelner Teile (Alzheimer) ergreifen kanu. Von nicht geringerem
Interesse wie der Befund am Zentralnervensystem scheinen mir besonders
die an der Leber unserer Patientin gefundenen Verinderungen
zu sein. Es handelt sich (conf. Sektionsprotokoll) nach den im hiesigen
pathologischen Institut ausgefibrten Untersuchungen, die Herr Priv.

1) Zur pathologischen Anatomie und Pathogenese der multiplen Sklerose
(vorldufige Mitteilung). Dieses Archiv Bd. 28 H. 2.
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Dr. Prym auszufithren die Freundlichkeit hatte ,um eine zirrhose-ghn-
liche Veranderung der Leber mit ausgedehnter Hypertrophie der Leber-
zellen und volligen Umban des Lebergewebes. Der Prozess entspricht
insofern nicht einer gewshulichen Zirrhose, als das ganze Bild makre-
skopisch und mikroskopisch zu regelmissig erscheint. Wahrscheinlich
handelt es sich um eine in frither Jugend oder wahrscheinlicher im
Embryonalleben erfolgte Schiidigung des Lebergewebes, die dann zu
diesem eigentiimlichen Umbaun geffihrt hat.* Der Befund an der Leber
ist nach Ansicht von Herr Geheimrat Ribbert ein ganz ungewdhnlicher
und erinnerte ibn an gewisse Leberverinderungen, die er frither experi-
mentell durch Aethervergiftung bei Hunden hervorgernfen hatte. Die
Bedeutung dieser Leberverinderungen wird ersichtlich bei Berlicksichti-
gung der jingsten Veioffentlichungen von Fleischer (1 c¢) und
Vilsch®). Letsterer Aufor hat in einer cingehenden Arbeit dis bisher
bekannten anatomischen Befunde an der Leber bei Pseudosklerose zu-
sammengestellt und tber einen sehr bemerkenswerten eigenen Befund
bei einem kliniseh und anatomisch zweifellos dieser Krankheit zugehorigen
Fall berichtet, dessen Schildernng ich hier folgen lasse: ,Die Leber war
verkleinert, mit dem Zwerchfell verwachsen; Oberfliche sehr uunregel-
missig, hickrig durch Knoten von Erbsen- bis Wallnussgrisse; anf dem
Schnitt sieht man braunrote nefzfdrmige Strassen blutreichen Binde-
gewebes, Gewicht 780 g (Bchrumpfleber)®. Mikroskopisch ergah sich
folgender Befund: ,Es handelt sich einerseits um ziemlich lockeres,
blutreiches vermehrtes Bindegewebe, das wie bei der atrophisehen
Zirrhose angeordnet ist, anderseits um makroskopisch braunrotes, mikro-
skopisch fetifreies hyperplastisches Lebergewebs in Form vom Knofen:
die Knoten sind entstanden durch Proliferationsvorginge an den Leber-
zellen, wihrend eine Wucherung der Gallenginge zuriicktritt und fiir
Transformation in Leberzellen keine Anhaltspunkte vorhanden sind.
Der Befund konnte sehr wohl einems Entwickelungsstadium der (primiren}
Leberzirrhose enisprechen wund die relative Massenhaftigkeit der neu-
gebildeten Kuoten wirde in dem jugendlichen Alter der Kranken ihre
Erklirung finden, Der Befund konnte aber auch als Regenerations-
resultat nach einer primir degenerativen Erkrankung des Leberparen-
chyms gedeutet werden, sei es nach einer akuten (gelben?) Leberairophie,
sei et nach einem chronisch verlanfenden (toxischen?) Prozess.®

Wir reihen diesem Unfersuchbungsergebnis die Befunde an der Leber
in den Fleischerschen Fallen an. Im ersten Fall dieses Autors war

1) Beitrag zur Lehre von der Pseudosklerose (Westphal.Striimpell).
Deutsche Zeitsohr. fiir Nervenheilkunde. 42. Bd. 1911
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die Leber ziemlich klein, die Oberfliche, sowie die Schnittfiiche leicht
hockrig, die Hocker durch schmale weissliche Bindegewebsstreifen von-
einander geschieden, teils graubraunrot, teils mehr gelblich.

Mikroskopisch fand sich feinkorniges Pigment im interazingsen Binde-
gewebe, in feinen Reihen angeordnet, sowie in der Wand von Gefissen.
— Das interazingse Bindegewebe war vermehrt, stellenweise kleinzellig
infiltriert, die Leberzellen zeigten herdweise Degenerationserscheinungen,
indem sie von grossen Vakuolen erfiilllt waren, an solchen Stellen fand
Ersatz des zu Grunde gehenden parenchymatdsen Gewebes durch ein
zellreiches, junges Bindegewebe statt (Granulationsgewebe).

Im zweiten Falle, der nicht mikroskopisch untersucht worden ist,
erschien die Leber hockrig und bucklig, die Kousistenz vermehrt, auch
die Schnittflichen hockrig, indem zwischen einem grauen Netzwerk von
Bindegewebe die Enden des erhaltenen Lebergewebes hervorguellen. In
allen diesen Fillen fand sich neben der Leberzirrhose eine deutliche
Vergrosserung der Milz?). Sehr bemerkenswert erscheint es nun, dass
auch in dem von v. Hosslin und von Alzheimer in jiingster Zeit be-
schriebenen Fall bei der 21jihrigen Kranken eine Leberzirrhose und
vergrosserte Milz gefunden wurde und dass von den ilteren Fillen in
dem 2. Falle C. Westphals ,die Leber blutreich, an einzelnen Stellen
gelblich verfirbt, die Milz etwas vergrgssert, die Kapsel gerunzelt war,“
und dass v. Striimpell (I. ¢.) bel seinem allerdings sicher syphilitischen
Kranken ,eine beginnende Leberzirrhose” als bemerkenswert hervorhob.
Diesen Leberbefunden bei sicher vorkandenen Pseudosklerosen mochte
ich eine Beobachtung Antons?) anreihen, die mir, was das klinische
Bild betrifft, Beziehungen zur Pseudoselerose zu haben scheint. Es
handelt sich um ein hereditir syphilitisches Kind, welches an einer
eigenartigen Bewegungsstorung erkrankte; ausfahrende Bewegungen an
Armen und Beinen, besonders bei intendierten Bewegungen, Aufreissen
der Kiefer, Zwangslachen, Sprachstérung, Stérungen der mimischen Ge-
sichtsinnervation, Steigerung der Sehnenreflexe, Krampfanfille, psychische
Storungen, Diabetes charakterisierten das Krankheitsbild. Bei der Sektion
fand sich ein ganz eigenartiger Befund an der Leber, ,auffillige
knotige Lappenbildung im ganzen Leberbereiche, Hocker von
Stecknadel- bis Bohnengrosse, also der Befund der juvenilen knotigen
hypertroptischen Leberzirrhose.“

1) Der grosse Milztumor in unserem Fall kann wegen der Komplikation
mit Typhus fir die Symptomatologie der Pseudosklerose nicht verwertet
werden.

2) Dementia choreoasthenica mit juveniler, knotiger Hyperplasie der
Leber. Miinch, med. Wochenschr. 1908, Nr. 46.
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Anton weist ferner auf einen in der Klink Sommers beobachteten
Krankheitsfall hin, dessen klinische Symptome bis in alle Details mit
seinem Tall {bereinstimmten. Bei Stellung der Diagnose dachte
man in dieser Beobachtung Sommers an multiple Sklerose.
Die mikroskopische Untersuchung des Zentralnervensystems
ergab einen negativen Befund. Es fand sich aber eine eigen-
artige Leberverdinderung, welche als ,stationiir gewerdene,
grossknotige Zirrhose im anatomischen Sinne ohne die Symptome
der Leberzirrhose“ gedeutet wurde (Bostrdm). Schliesslich erwihnt
Anton noch eine Verdffentlichung Homénst), welche 3 Geschwister
betrifft. In allen diesen 3 Fillen bestand progressive Demenz, doch
nicht Paralyse. Weiterhin schwere Bewegungsstorungen, besonders in
Rumpf- und Kérperbalance, Aufreissen des Mundes, zittrige, ausfzhrende
Bewegungen, ausserdem noch rasche Ermiidbarkeit. Auch hier ergab
die Sektion ,sogenannte juvenile Leberzirrhose.* Diese von Anton
beigebrachten Beobachtungen sind fiir die uns beschiftizende Frage von
Interesse, weil sie, wie sein eigener Fall, in ihren klinischen Symptomen
Beriibrungspunkte mit der Pseudosklerose darbieten und simtlich eine
eigenartige Leberzirrhose im jugendlichen Alter erkennen
lassen. — Die Untersuchung des Zentralnervensystems ergab in den
Fallen Antons und Homéns jedoch grébere Veriinderungen (Gefiss-
verinderungen, Erweichungsherde usw.), weleche sie nach dem heutigen
Standpunkt unserer Kenntnisse von den Befunden bei der Pseudosklerose
unterscheiden, wihrend der Fall Scmmers, soweit aus den kurzen An-
gaben ersichtlich ist, wahrscheinlich in die Gruppe der Fille von Pseudo-
sklerose mit Leberzirrhose gehort. lch bin auf diese Verféinderungen
an der Leber etwas ansfiihrlicher eingegangen, um zu zeigen,
einen wie wichtigen und der Deutung die grossten Schwierig-
keiten bereitenden Befund sie in Verbindung mit den Ver-
dnderungen der Milz in einer relativ grossen Zahl der bis-
her zur Obduktion gelangten Falle von Psendosklerosen
bieten.

Vom Kklinischen Gesichtspunkt aus betrachtet, ergibt sich aus
unseren Ausfiihrongen, dass es erforderlich ist, in allen Fillen, bei
denen die Diagnose Pseudosklerose in Frage kommt, dem Verhalten der
Leber und der Milz intra vitam besondere Aufmerksamkeit zu schenken.
Es ist moglich, dass durch den Nachweis von Verinderungen
an diesen Organen, in Verbindung mit dem Nachweis der
eigenartigen Pigmentierungen, besonders der Cornea, ev.

1) Dieses Archiv. Bd. 24.
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auch durch den Befund von Glykosurie, in zweifelhaften Fiillen
der Diagnose der richtige Weg gewiesen werden kann.

Welches ist die Ursache dieser schweren Veriinderungen der Leber
(und der Milz)? Das ist die Frage, welche im Mittelpunkt des Interesses
steht. Der Gedanke, dass toxische oder infektigse Einfliisse hier &tio-
logisch von wesentlicher Bedeutung sein konnen, dringt sich einem
beim Zusammenhalten des anatomischen Befundes mit den klinisehen
Erscheinungen zunichst auf. Von diesem Gesichispunkte aunsgehend,
schien mir eine Untersuchung der Leber meines Falles auf giftige Stoffe
von Wichtigkeit zu sein. Der Abteilungsvorsteher am hiesigen chemischen
Institut, Herr Professor Kippenberger?), hatte die grosse Liebenswiirdig-
keit, in Gemeinschaft mit Herrn Dr. Thiemann die ihm von mir iiber-
sandten Stiicke der Leber in umfangreichen Untersuchungen eingehend
auf metallische Gifte zu untersuchen. Als Resultat seiner Unter-
suchungen teilte mir Herr Professor Kippenberger mit: eigentliche
Gifte sind nicht vorhanden. Er isolierte Kupferverbindungen ent-
sprechend annihernd 0,002 g Kupferoxyd; das war ganz wenig mehr
als nach Kippenbergers Erfahrungen in der Leber erwachsener
Menschen sich fast immer vorfindet. Dabei hebt Kippenberger her-
vor, dass er unter dem Eindruck stehe, dass von manchen Medizinern
das haufige Vorkommen von Kupferverbindungen in der menschlichen
Lebermasse iiberhaupt bestritten wiirde. )

Besonders wichtig erscheint der Nachweis Kippenbergers, dass
Silberverbindungen auch nicht in Spuren vorgefunden sind,
mit Himsieht duf die Untersuchungen Fleischers (I c.) iiber die Natur
des Pigments der Pseudosklerose, die diesen Forscher nach vielen Er-
wigungen zu dem Schlusse fiihrten, dass das Vorhandensein von Silber-
pigment, welches ibm im Verlauf seiner Untersuchungen zuerst wahr-
scheinlich geworden war, doch nicht mit Sicherheit zu erweisen war.
Es zeigen demnach sowohl die bisher vorliegenden chemischen wie die
pathologisch-anatomisechen Untersuchungen, dass wir uns bei der Er-
forschung des Wesens der eigenartigen Verinderungen der Leber sowie
der Pigmentbildungen bei der Pseudosklerose noch auf einem vollig
dunklen Gebiete bewegen, in welches vielleicht durch gemeinsame
Arbeit auf diesen verschiedenen Wissensgebieten Licht gebracht werden
kann. Auch die klinische Forschung hat uns bisher bei dem Suchen
nach der Aetiologie des Leidens im Stich gelassen. Um nur einige

1) Ich spreche auch an dieser Stelle Herrn Prof. Kippenberger und
Herrn Dr. Thiemann meinen besten Dank fiir diese miihevollen Unter-
suchungen aus.
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Momente hervorzuheben, scheinen hereditire Einflisse in den Be-
obachtangen C. Westphals eine Rolle zu spielen (in dem 1. Fall sollen
Vater und 4 Geschwister des Kranken an ,,Veitstanz“ gelitten haben!);
im 2. Fall, welcher sich an einen Typhus anschloss, bestanden Psychosen
und Epilepsie in der Aszendenz. Aueb v. Frankl-Hochwartl) erwihnt
in seiner eingehenden Arbeit hereditire Veranlagung als atiologischen
Faktor, er fand ausserdem zweimal Typhus in der Vorgeschichte, einmal
Bleivergiftung und einmal Lues. In den Fillen von Vélsch soll eine
Tante an ,nervisem Zittern“ gelitten haben. v. Hdsslin konnte, wie
anch ich in der vorliegenden Beobachtung, schweren Alkoholismus bei
dem Vater feststellen. Wieder in anderen Fillen hatte sich das Leiden
bei vorher anscheinend ganz gesunden Individuen ohne nachweisbare
aussere Veranlassung entwickelt. FEs ergibt sich schon aus der Ver-
schiedenartigkeit der oben angefiihrten Schidlichkeiten, dass wir wohl
in keiner von ihnen die eigentliche Ursache der Krankheit zu suchen
haben. Kine besondere Betrachtung erfordert die Syphilis.
In erster Linie hat v. Striimpell in seinen beiden Arbeiten tber die
Pseudosklerose auf die Moglichkeit einer ursichlichen Bedeutung der
Lues mit Nachdruck hingewiesen. In seiner ersten Beobachtung (l. c.
S.128) soll die kleine Patientin, Tochter eines herumziehenden Schau-
budenbesitzers, nach Angabe ihres Vaters wegen ,Kondylomen an den
Geschlechtsteilen“ behandelt worden sein. Um einen sicheren Fall von
‘Syphilis (Sattelnake, Narbe im Kehlkopf, beginnende Leberzirrhose)
bandelte es sich in seinem spiter veroffentlichten Fall (I. e. S. 355). In
dem v. Striimpellschen Fall von diffuser Hirnsklerose ), einer Krankheit,
die Eklinisch und vielleicht auch pathologisch-anatomisch (Alzheimer)
Beziehungen zur Pseudosklerose zu haben scheint, spielte hereditire
Syphilis (Vater litt an Tabes) sehr wahrscheinlich eine Rolle. Diese
Angaben sprechen doch eine recht eindringliche Sprache, besonders
wit Hinblick auf die schweren zirrhotischen Leberverinderungen, die in
der Melrzahl der neuen Beobachtungen gefunden worden sind. Nach
unseren heutigen Kenntnissen von der hereditiren Syphilis kann der
Umstand, dass in der Mehrzahl der bisher vorliegenden Beobachtungen,
die fast ausschliesslich kindliche oder jugendliche Individuen betreffen,
sich weder anamnestisch, moch klinisch oder pathologisch-aratomisch
Lues nachweisen lisst, nicht ohne weiteres gegen die syphilitische
Natur des Leidens verwertet werden. Es ist ein dringendes Er-
fordernis bei kiinftigen Beobachtungen von Pseudosklerose

1) Zur Kenntnis der Pseudosklerose, Wien 1903.
92) Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilkunde. Bd. 12. S. 190.
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Liquor und Blut sorgfialtig nach der Wassermannschen
Methode (in Verbindung mit den Reaktionen von Nonne-
Apelt und der Untersuchung der zelligen Elemente des
Liquors) zu priifen, da nur auf diesem Wege sichere Anhalts-
punkte iber die #tiologische Bedeutung der Syphilis, ins-
besondere der wobl vornehmlich in Frage komwmenden
hereditiiren Form derselben zu gewinnen sind. Praktisch werden
diese Untersuchungen wegen des Widerstrebens, der Affekterregbarkeit
und des Zitterns der an Pseudosklerose leidenden Kranken hiufig
Schwierigkeiten machen oder scheitern, wie das leider auch in unserer
Beobachtung der Fall war. Bei der Haufigkeit der Syphilis kénnte das
anscheinend sehr seltene Vorkommen der Pseudosklerose gegen die An-
nahme, dass die Syphilis vielleicht eine wesentliche itiologische Rolle
bei ihrer Entstehung spielt, angefihrt werden. Ich glaube nicht, dass
dieser Einwand gerechtfertigt wire. Nachdem durch v. Striimpells
Untersuchungen wieder die Aufmerksamkeit auf die merkwirdige Krank-
heit gelenkt worden ist, haben sich die Mitteilungen iiber das Leiden
so vermehrt, dass zahlreichere Beobachtungen fiir die Zukunft wohl
zu erwarten sind, wie auch v. Striimpell!) mit Hinweis auf die
neuen Yerdffentlichungen franzosischer Autoren (Francotte, Babinski)
hervorhebt.

Fir die Auffassung der uns beschiftigenden Krankheit ist die Be-
antwortung der Frage, ob der von uns u. a. beobachiete durch Leber-
zirrhose, Pigmentierungen usw. ausgezeichnete Symptomenkomplex mit
der Pseudosklerose (Westphal-Strimpell) wesensgleich ist, oder ob
es sich um verschiedenartige krankhafte Prozesse handelt, von Be-
deutung. Eine sichere Antwort hierauf ist zurzeit bei unserer Un-
kenntnis der in Betracht kommenden &tiologisehen Faktoren nicht
mbglich. Die bisherigen Untersuchungsergebnisse jedoch, welche darauf
hindeuten, dass infektidse (toxische) Einfliisse dem Leiden zugrunde
liegen, scheinen mir darauf hinzuweisen, dass es sich nicht um essentiell
verschiedenartige krankhafte Vorgiinge bei den beschriebenen Symptomen-
komplexen handelt, sondern dass nur die Angriffspunkte des krank-
machenden Agens bei den verschiedenartigen Verlaufsweisen differente
sind. Wenn wir uns die bekannten Wirkungsweisen von toxischen
Substanzen, z. B. des Alkohols oder Bleis vergegenwirtigen, welche
das zentrale Nervensystem, die peripherischen Nerven, imnere Organe,
das Blutgefisssystem gemeinschaftlich, in elektiver Weise oder in

1) Historische Notiz tiber die Pseudosklerose. Deutsche Zeitschr. f. Nerven-
heilkunde. 16. Bd. 1900. S. 497.
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den verschiedenartigsten Kombinationen ergreifen konnen, so erscheint
die Annahme, dass es sich bei der Pseudosklerose um #hnliche Ver-
hiltnisse bei einer uns noch nicht bekannten Noxe handeln konnte,
durchaus plausibel. Es wiirde nach dieser Anffassung von der Intensitit
der schiidigenden Einwirkung oder auch von der grosseren oder ge-
ringeren Widerstandsfihigkeit bestimmter Systeme oder Organe ab-
hingen, ob sich nur nervise oder psychische Stérungen oder Verbin-
dungen derselben mit Veriinderungen innerer Organe (Leber, Milz),
mit Stoffwechselstérungen (Diabetes, skorbutihnlichen Affektionen usw.),
sowie mit abnormen Pigmentierungen bei der Pseudosklerose finden. Von
besonderer Wichtigkeit scheint mir mit Hinsicht auf die Verdffent-
lichungen von Anton (l.c¢.), Petren (. ¢.) u. a. eine genaue Unter-
suchung der Gehirngefisse bei der Pseudosklerose zu sein, um festzu-
stellen, ob diese nicht hiufiger verindert gefunden werden, als es nach
den bisherigen Befunden der TFall zu sein scheint. Dass Gefissverinde-
rungen bei der Pseudosklerose vorkommen, zeigt eine Beobachtung von
Fr. Schultzel), welcher Verinderungen derselben (verdickte Gefisse)
erwihnt. Durch Einwirkung auf die Gehirngefisse und hierdorch be-
dingte arteriitische Prozesse konnten Blatungen, Enzephalomalazien her-
vorgerufen werden, wie sie in den Fillen von Anton beschrieben sind,
80 dass es unter dieser Voraussetzung nicht besonders auffallend wire,
wenn pathologisch-anatomisch neben den Alzheimerschen Befunden
auch einmal gribere herdartige Verinderungen bei der Pseudosklerose
gefunden wiirden, ganz dhnlich wie sich z. B. bei der Encephalopathia
saturnina neben feinen Verinderungen am Zentralnervensystem wmitunter
auch Herderkrankungen infolge von Gefdssverinderungen entwickeln
konnen.

Es wird Aufgabe weiterer Untersuchungen sein, festzustellen, ob
Fille wie die von Anton beschriebenen zur Pseudosklerose gehoren
oder, wenn sich diese Annahme als nicht richtig herausstellen sollte,
die unterscheidenden Merkmale hervorzuheben.

Der klinische Verlauf der Fille Auftreten im kind-
lichen und jugendlichen Alter) macht es in Verbindung
mit den eigenartigen, auch auf eine friihe, vielleicht sehon
embryonale Entstehungszeit hinweisenden zirrhotischen Ver-
inderungen an der Leber wahrscheinlich, dass die suppo-
nierten Schidlichkeiten vorwiegend, vielleicht ausschliess«
lich ihre Wirkung auf noch in der Entwiecklung begriffene
Organe ausiiben, so dass, wenn durch weitere Befunde sich diese

1) Fr. Schultze, Lehrbuch der Nervenkrankheiten. S. 236.
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Annahme als richtig erweisen sollte, sie eine Vermittelung zwischen
den sich gegeniiberstehenden Auffassungen von der exogenen oder endo-
genen Entstebung des Leidens darstellen wiirde.

Die Entwicklung der Lehre von der Pseudosklerose zeigt in deut-
licher Weise, wie sich unsere Kenntnisse {iber ein Leiden mit der zu-
nehmenden Verfeinerung der klinischen und histologischen Untersuchungs-
methoden vertiefen und erweitern, so dass die schon von C. Westphal
und von v. Striimpell vermutete organische Grundlage der Pseudo-
sklerose jetzt wohl als gesichert betrachtet werden darf.

Erklirung der Abbildung (Tafel I).

Pig. 6. Frische Blutung in einem Hinterhorn des Cervikalmarks, Zerstorungen
in dem umgebenden Nervengewebe.



