
IX. 

Ein Fall yon gleichzeitiger Erkrankung des 
Gehirns und der Leber. 

Yon 

Oberarzt Dr. Sehi i t t e  (Osnabrfick). 

In der hiesigen Provinzial-Heil- und Pflegeanstalt kam ein junges 
Madchen zur Beobachtung~ dessen Krankheitsbild ebenso wie der Sektions- 
befund so eigenartig und selten ist, dass sich eine nlihere Besprechung 
woh] verlohnt. Es waren n!imlich gleichzeitig im Gehirn und in der 
Leber schwere Ver~inderungen vorhanden, die in einem gewissen Zu- 
sammenhang stehen~ wie spater an der Hand der Literaturangaben 
er6rtert werden soil. Ira folgenden bringe ich zuniichst die Kranken- 
geschichte: 

Ida L.~ Tochter eines Lokomotivfiihrers~ geboren am 9. Dezember 1885~ 
s~amrnt yon gesunden Eltern und ist die glteste yon 9 Geschwistern~ yon denen 
noch 4 leben; zwei Geschwister waren tot geboren~ eine Schwester sell im Altar 
yon 16 Jahren an einem tterz- und Leberleiden gestorben sein~ ein Bruder an 
Diphtherle und einer an Magendarmkatarrh. Lues der EItern ist nioht nach- 
zuweisen. Der Grossvater mfitterlicherseits war starker Trinker. Ida L. hat 
sich in der Kindheit geistig und kSrperlich gut entwickelt und lernte gut in der 
Sehule. Im 16. Lebensjahre erkrankte sie an hoehgradiger Bleichsucht und er- 
heblichen~ langandauernden Schmez'zen im ganzen R/icken. Die Menstruation 
blieb ein halbes Jahr lang aus~ trat dann wieder ein~ blieb aber unregelmgssig. 
Bald darauf erlitt S{e angeblich einen starken Schreck, ;uuf den die Eltern die 
jetzige Erkrankung zuriiekffihren. Eine syphilitisohe In'fektion ist sehr unwahr- 
scheinlich~ die L. sell allerdings mit einem Unteroffizier verlobt gewesen und 
yon einem Besuche bei seinen Eltern in sehr elendem Zustand zurtickgekehrt 
sein; indessen hat sie nach Aussage der Mutter wghrend des Besuohes Streit 
mit ihrem zukiinftigen Sehwiegervater gehabt und sell damals Sehon nieht ganz 
gesund gewesen sein. Im 19 Jahre begann ihre Erkrankung sich bemerkbarer 
zu maehen. Es trat eine Schwiiohe und. Steifigkeit des rechten Beines ein~ die 
aber nach etwa 14 Tagen fast ganz zurfickging. Dann erlitt sie im 21.Lebens- 
jahre einen Krampfanfall und zeigte sich naeh demselben in ihrem ganzen 
Wesen vergndert. Sic vermoehte keinen ordentrlicben Brief mehr zu sehreiben~ 
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die Sprache ver~nderto sich und wurde undeutlioh; zeitwoiso konnte die Kranko 
fiborhaupt nicht spreohen. Anstands- und Schioklichkeitsgeffihl gingen voll- 
kommen verloren, sie liess Urin und Stuhlgang ohne Seheu in Gegenwart fremder 
Leuto und verunreinigte h~ufig Bett und Zimmer. Zu jeder Tiitigkoit wurdo 
sie unf~hig. Wenn auch ab und zu eine geringe Besserung eintrat, so folgte 
ihr doch bald wioder eine Verschleehterung. 

Als ich im Jahre 1908 die Kranke sah, machte sie einen kSrperlieh sehr 
reduzierten Eindruck. Sio war stark abgemagert, sass mit offenem Munde da, 
hatte starken Speichelfluss und lachte verst~ndnislos vor sieh bin. Die Sprache 
war damals schon stark gestSrt, die Worte wurden ruckweise hervorgebraeht, 
dor Ton war oigentfimlich klanglos. Die Pupillen reagierten got; die Patellar- 
sehnenreflexe waren yon mittlerer St~rke. Der Gang war leicht spastisch, die 
Sensibilit~t bei dem teilnahmlosen Verhalten der Pationtin nicht n~iher zu 
prfifen, aber anscheinend ohne grSbere StSrungen. Die lntolligenz war orheb- 
lich verringert. 

Gegen Woihnaohten 1909 sollen dann die GehstSrungen erheblich zuge- 
nommen haben. Am 1. April 1910 wurde die L. in dasStadtkrankenhaus und yon 
dort am 20. April 1910 in die hiesigo Provinzial-Hoil- und Pflegeanstalt fiberffihrt. 

Beider Aufnahme war die L. orientiert, wnsste, we sie sich befand und 
gab vergniigt 1Echelnd an, sie sei hierher gebracht worden~ weft sie verriickt 
geworden sei und seit Ostern nieht spreehen kSnne. Zu n~heren Angaben fiber 
diesen l%nkt war sic indessen nieht f~hig. 

Ueber ihr Alter, Geburtstag und ihre Familienverh~ltnisse gab die L. 
richtige Auskunft; das Datum des Aufnahmetages konnte sie nicht nennen~ 
dagegen den Wochentag und die Jahreszahl. Im allgemeinen war sie /ibor 
politische und geographische Verh~]tnisse wenig orientiert. Sie nannte den 
Namen des Kaisers und wusst% dass er in Berlin wohnt, meinte aber~ dass 
Berlin am Nil liege. Nachher gab sie an, dass der Nil in Afrika fliesso. In 
Deutschland gebe es 7 KSnigreiche; doeh konnte die L. kein einziges mit Namen 
nennen; auch yon ihrer Heimatprovinz Hannover wusste sie nichts. Einige 
deutsche Flfisse nannte sie riehtig~ war aber fiber ihren Verlauf nioht orientiert. 
Von der Bibel wusste sic wenig Bescheid~ tier Unterschied zwischen Evan- 
gelischen und Katholiken war ihr nicht bekannt. Die Zahl der Tage im Jahre 
betrage 361, dann verbesserte sic sieh und sagte 366, das Sehaltjahr habe 
367 Tage. Die Namen der einzelnen Monate und die Anzahl ihrer Tage nannte 
sic riehtig. Xleinere RechnUngen fiihrte sic moist gut aus, auch konnte sic 
Geldstfieke richtig benennen und zusammenz~ihlen. 

Wahnideen odor Sinnest~usehungen waren nieht nachweisbar. Ueber ihre 
Erkrankung konnte s[e selbst ausser der oben erw~ihnten Aeusserung nichts 
sagen,  sio erinnerte sich, im hiesigen Stadtkranl~enbause gewesen zu spin, 
wusste aber nicht mehr, zu welcher Zeit. 

Die k S r p e r l i c h e  U n t e r s u o h u n g  ergab folgendes Resultat: Die L. ist 
mittelgross~ grazil gebaut, das Pettpolster fast~ ganz geschwunden. 

Der Sch~del bietet keinerlei Besonderheiten, ist auf Druek oder Beklopfeh 
nirgends .sehmerzhaft. Di'e Pupillen sind mittelweit~ gleieh~ reagieren prompt 
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auf Liohtoinfall und Akkommodation. Die Augenbewegungen sind fl'ei. Es be- 
steht kein Nystagmus. Die Untersuehung dos Augenhintorgrundes bietet keine 
goriinderungen. Die Gcsichtsmuskulatur ist beiderseits gleich innerviert. 

Dot Mund steht halb often, es 15uft bestgndig Speichel ab. Die Zghne 
sind sehr defekt, die Stellung unregelmgssig. Die Zunge kommt gerade und 
ohno Zittern hcraus: zeigt keinc Narben. Die Uvula h~ingt in der Mittellinio; 
die GaumenbSgen hebon sich beim Anlauten gleichmiissig. 

Der Thorax ist flach, Lungen und Herz bieten keine nennenswerto Ver- 
iindernng. Im Leib findet sich keine abnorme Resistenz oder Druckempfind- 
lichkeit. Der Urin ist frei yon Zucker~ zeigt cino leichte Eiweisstr/ibung. 

Die Patellarsehnenreflexe sind beiderseits gleich lebhaff. Die geflexe der 
Fusssohlen~ des Biceps und Triceps sind in normaler Stiirke vorhanden, die 
Bauehdeckonreflexe nicht zu erzeugen. Beiderseits besteht Fussklonus; das 
Babinskische PhS~nomen fehlt, ebenso dcr Oppenhcimsehe Reflex. 

Die Prfifung der Sensibi[itgt st5sst wegen des apathischen Verhaltens der 
Patientin auf die grbssten Schwierigkeiten, es maeht aber den Eindruck, als 
ob Berahrungs- und Schmerzempfindlichkeig besondera an den unteron Extremi- 
tiiten stark herabgesetzt sind. Das Lagegcffihl ist nicht zu priifen. 

Das Rombergseho PhS~nomen ist deutlich ausgesprochen; der Gang ist 
ataktisch und spastiseh-paretiseh. Bei intendierten Bewegungon besteht deut- 
lieher Tremor. 

Die Sprache ist tonlos, die einzelnen Worto werden ruekweiso, mit grosser 
Anstrengung hervorgestossen. Die Antworten erfolgton nur langsam. 

Iu der Polge trat eine fortsehreitende Versehlimmerung ein. Die Kranke 
weinte viol und sehrie bisweilen laut~ doch weehselto die Stimmung raseh und 
schlug in unmotivierte Heiterkeit um. Die Kranke wurde immer hinfS~lliger, 
musste stets gefiittert werden und ring an sich durchzuliegen. Zun~iehst ver- 
fiel sic rapide, das SchluekvormSgen wurde immer sehleehter, so dass sie nut 
wenig flfissige Nahrung zu sich nehmen konnte. Die Sprache versagte ganz, 
es konnten nur mit M/ihe nnartikulierte Laute hervorgestossen werden. An- 
seheinend verstand die I(ranke aber~ was zu ihr gesagt wurde, erkannte aueh 
ihre AngehSrigen bei ihren Besuohen wieder. Der Gang wurde fast unmSglich, 
sic konnte nur mit Unterstiitzung wenige Sehritte gehen. Es bestand spastische 
Parese in den oberon und unteren Extremitgten, besonders im rechten Arm. 
Die Arme waron im Ellenbogengelenk rechtwinklig gebeugt, die Beine waren im 
H~ift- nnd Kniegelenk gebeugt. Die Reaktion der Pupillen blieb erhalten, der 
Augenhintergrund war dauernd normal. Die Patellarsehnenreflexe waren lob- 
haft, tier Pussldonns war danernd vorhanden, w~ihrend alas Bab insk i sche  
Ph~inomen stets fehlte. 

Mehrfaeh wurden kurz dauernde Zuekungen im reehten Arm und in der 
reehten GesiehtshS~lfte beobachtet. 

Zuletzt win'de das SehluokvermSgen immer sehlechter, es trat Hautgangdin 
an don unteren ExtremitSten auf. Ausserdem stellte sich ein vSllig irregulg~res 
Pieber mit Temperaturen bis zu 39 oein. 

Am 24. M~irz 1911 erfolgte nach mehrtggiger Agone der Exitus. 



Ein Fall yon gleiohzeitiger Erkrankung des Gehirns and der Leber. 337 

Die Herausnahme des Gehirns und Rfickenmarkes wurde 5 Stunden naeh 
dem Tode, die Sektion der fibrigen KSrperhShlen naoh 20 Stunden ausgeffihrt. 
Das Ergebnis war folgendes: 

Leiche eines jnngen M~dehens mit grazilem Knochenbau und ~iusserst 
schlechtem Ern~ihrungszustand. An den unteren ExtremitS_ten 7 namentlieh am 
linkon Unterschenkel und Fuss ausgebreitoto Exeoriationen und gangriinSser 
Zerfall der Haut. 

Die Lungen sind nieht mit dem Brustkorb verwachson. Das Gewebe ist fiber- 
all lufthaltig, im rechtonUnterlappen broncho-pneumonischeEntzfindungsherde. 

Im Herzbeutel keine Fliissigkeit. Perikard glatt, Gef~sse stark injiziert. 
Das Herz ist kleiner als die Faust der Leieh% wiegt 153 g. Die Muskulatur 
ist schlaff, auf dem Durehschnitt gelblieh gefiirbt~ brfichig. Trikuspidalis, 
Bikuspidalis, Aorten- und Pulmonalklappen sind zart und bieten keino Ver- 
iinderungen. Die Intima dor Aorta ist glatt 7 ohno Flecke. 

Die Schilddrfise ist nieht vergrSssert~ auf dem Durchsohnitt ohne Be- 
sonderheiten. 

Die Thymus ist nicht aufzufinden. 
Nach ErSffnung der BauchhShle zeigen sich die D~irme veto grossen Netz 

bedeckt. Das Peritoneum ist fiberall blass und gl~inzend. 
Die Milz ist vergrSssert, auf dem Durohschnitt dunkelrot. Die Konsistenz 

ist sohr weich. Gewicht 420 g. GrSsse 15 : 11 : 3~5 cm. 
Die linke Niere ist auffallend platt gedrfickt. Die Kapsel ist leieht 

abziohbar. Auf dem Durehschnitt erscheint die Rinde gelblich getriibt. Nieren-- 
beckon nicht erweitert, blass. Nebenniero ohne Besonderheiten. Die rechte 
Niere nnd Nebonniere bieten dieselben VerhS~ltnisse. 

Der Magen ist nieht erweitert, enth~lt wenig sauer rieehende Flfissigkeit. 
Die Schleimhaut ist blass. 

Gallenwege durchg~ngig. 
In der Blase wenig tr/iber Urin~ Schloimhaut leioht gerStet. Uterus klein 7 

ohno Besonderheiten. Ovation yon BohnengrSsse~ sehr hart. 
Die Leber wiegt 1225 g, die GrSssenverh•ltnisse betragen 25 : 19 : 6 cm. 

Die Konsistenz ist stark vermehrt. Die Oberfliioho ist auffallend hSekerig, die 
einzelnen HScker sind haselnuss- bis wallnussgross; auf dem Durchsehnitt sieht 
man deutlieh, dass sic durch breiteBindogowebsstr~ngo yon einander abgegrenzt 
sind. Das Parenehym der Leber ist gelblich gefiirbt. Die Gallonblase ist prall 
mit dunkelgrfiner Gallo geffillt. 

Das Pankreas bietet ~iusserlich und auf dem Durohschnitt keine Be- 
sonderheiten. 

Im Diinn- und Dickdarm kein abnormer Inhalt~ die Schleimhaut zeigt 
koinorlei VerEnderungen. 

Die Dura ist mit dem SchS~deldach nicht verwachsen. Das ScMdeldach 
ist nicht verdickt, bietet keine Besonderheiton. Im Sinus longitudinalis findet 
sioh wenig fl~ssiges Blut. Die Innenfliiche der Dura ist glatt und spiegelnd. 

Bei der Herausnahme des Gehirns entleert sich viol Mare Flfissigkeit. Die 
Pia ist in ganzer Ausdehnung, besondors an der Konvexitiit leicht getrfibt~ sonst 
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bietet das Gehirn makroskopisch ninhts Besonderes; ebensowenig das Rficken- 
mark. Das Hirngewicht betri~gt 1010 g. 

Die Brust- und Bauchorgano wurden zur n~heren Untersu~hung dem 
Pathologischen Institut in Ghttiagen iibersandt. Der yam tterrn Privatdozenten 
Dr. W. F is c h e r iibersandte Beriehtl), fiir den ich auah an dieser Stetle meinen 
Dank aussprech% lautet folgendermassen: 

In der Lunge zahlreiche typisehe broueho.pneumonisahe Iterde. 
Herz: feintropfige u des Myokards. An der Aorta keine Zeichen 

syphilitisoher Gefgsserkrankuug. Die vergrhsserte Milz zeigt mikroskopisch 
m~ssig ausgepr~gto Ersaheinungen entztindlicher Natur. 

Die Ver~nderungen der Leber sind durahaus ungewhhnliche. Das Bild 
entspriaht noah am ehesten dem, win es bet der sogenannten knotigen Hyper- 
iolasio gefunden wird. Entspreahend den narbenartigen, eingesunkenen Stellen 
in der ganzen Leber finder sir Bindegewebe mit Gallengg, ngen und ziemlich 
geringf(igiger Wucherung van solchen. Entziindtiche Ver~nderungen unit zwar 
chronisohor Natur sind hier obenfalls anzutreffen. Das zwischen diesen Narben- 
zfigen liegende Leberparenohym zeigt die verschiedenartigsten Bilder: toils 
ausgesprcoheue Bypertrophie der Lappen und Zellen~ teils hoohgradigen l~ett- 
gehalt. Am merkwitrdigsten sind die inmitten yon Lebergewebe liegenden~ 
ganz unregelm~ssig begrenzten Herde mit vgtliger Nekrcse tier Legerzellen. 
Am l%ande solcher Iterde finder sieh stets eine ausgesproehene Infiltration mit 
polymorphkernigen beukozygen; diese finden sieh aueh noah zwischen den 
Leberzellbalkeu in dam nekrotischon Gewebe. Gallengangswueherungen fehlen 
am Rande dieser nekrotisehen Herde durahaus. 

Irgendwelcho Bilder, die mit den bet gammhser Nekrose und iiberhaupt 
bet syphilitisehen Lebervergnderungen und -Sahrumpfungen vorkommenden 
fibereinstimmen, wurdon niaht gefunden; es fehleu aueh Gefgssver~nderungen 
und Riesenzetlem 

Es haudelt sich offenbar um einen Prozess~ der zu schubweise einsetzenden 
Nekrosen der Leber fiihrte. Die zirrhotisahen Vergnderungen der Leber sind 
vermutliah ale geparationssstadien solaher Prozesse zu deuteu. Die Bilder, 
wie sic bisweilen bet zur geilung kommenden Fhollen yon akuter Leberatrophie 
beobaehtet werden~ sind in einigen wesentlichen Punkten yon den in diesem 
Fatle vorhaudenen abweiehend. Ftir die hnnahme eines toxischen Prczesses 
irgendwelaher Natur spricht in diesem FMIe auah die systematische gerfettung 
s~mtliaher Nierenepithelien. 

Die histologisaheUntersuchung der nervhsenZentralorgane ergab folgendes 
tl, esultat: 

Pin und Araehnoidea Mud an vielen Stellen bindegewebig verdickt and 
mit spindelfgrmigen Fibroblasten versehen. In den Maschen tier Arachuoidal- 
b~lkehen finden sich Lymphozyten in mh~ssiger Mange und einzelne Khrnchen- 
zellen. Die Gefgsse der Pia bieten moist keine Besonderheiten~ gelegentlioh 

I) Eiue weitere Bearbeitung des Befundes wird durah Herrn Privatdozent 
Dr. F i s che r  erfolgen und an anderer Stelle verhffenflinht werden. 
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ist die Wand verdiokt, die Zellen der Adventi~ia vermohrt, auch findon sioh 
spfzlicho Lymphozyton in den adventltiellen R~umen. 

In der Hirnriade finden sioh z. T. sehr erheblieho Vefiinderungon, die 
am stiirksten in den Stirnwindangen beiderseits ausgesprochen sind. Makro- 
skopiseh sind diese Partien dutch ein glasiges Aussehon ausgezeichnet, bieten 
aber sonst niehts Bosonderes. Boider  mikroskopischen Untersuchung dagegen 
stellte sich heraus, dass yon der normalen Rinde nur noch wenig vorhandon 
war. An Marksoheidenpr~iparaten (Kulsoh i t zkysehe  FSxbung) sind die Tan- 
gontialfasern vSllig verschwunden. Dos suporradiiiro Flechtwerk ist stark ge- 
liohtet, bald mohr bald weniger, ebenso sind die hSheren Sohichton des Fleeht- 
werkes vollst~indig markfaserfrei, wS.hrend tiefer in der Rinde, besondors auch 
im Mark sieh Fasern /iberall fiade% aber in stark herabgesetzter Menge. Die 
Ganglienzellen sind in diesenPartien fast ganz zugrundegegangen. Nur einzelno 
sind erhalten, aber erheblioh vor/indert, sio haben ihro Form verloren, der Kern 
ist undeutlich, randstS, ndig, die fgrbbare Substanz des Zellloibes diffas zorfallen~ 
die Forts/itze undeutlieh. Ausserdem ist die normale Lagerung verloren ge- 
gangen, die Zellen stehen sohief odor quer. 

Dieso gindonpartien sind eingenommon vo'n einem bald diehteren, bald 
mehr weitmaschigen Gliagewebe; dieses enthiilt eino Menge yon Zellen mit 
kleirien dunkelgef/irbten Kernon und wenig Protoplasma~ daneben sind aber 
ouch Zellen mit grossem Protoplasmaleib und breiton, lappigen, protoplasma- 
tischen Forts~itzen vorhanden. Von vielon Zellen, besonders yon den kleineren 
gohen deutliche Gliafasern aus, die vielfaoh in enger Beziehung zu den Gef/issen 
stehen. Ab und zu sieht man in den Gliazellen auch Karyokinesen. im Mark 
ist die Glia ebenfaUs erheblich vermehrt, wenn aueh nieht so reichlieh wie in 
tier Rind% es finden sioh viole kloine Spinnenzellen, die hiiufig die Gef/isse 
umgeben, daneben grSssere Zellen mit kleinem Kern und viol Protoplasma, die 
anseho[nend zu den amSboiden Zellen gehSren. Stellenweise sind die Zellon 
in grosser Mengo entlang den bier nioht besonders zahlreichen nnd auoh sonst 
,nioht ver~nderten Gef~ssen angeb~uft und meist mit Abbauprodukten boladon. 

Neben den Gliaver~nderungen fiillt welter die vorh~iltnism~ssig grosse 
Zahl yon Gef~ssen in der Rinde auf. Diese zeigen z. T. eino erhebliohe Wand- 
verdiokung. Die Adventitia und Media sind verdickt. Hyaline Entartung dor 
C~ef~ssw~ndo kommt nur ausnahmsweise vor. In den hShoron Rindonsohichten 
erscheinen nioht wenige Gef~sso auoh giinzlich verSdet. Gef~.ssnoubildung und 
Sprosszellenbildung fehlt. In den Lymphsoheidon liogen h~iufig Lymphozyten, 
seltener KSrnchenzellen. Hier wio fiberall fehlt jedo infiiltration mit Plasma- 
~ollen. Dagegen f~llt bier sowobl wio im Mark vielfaoh die Menge grfiner 
seholliger Abbauprodukte in der Adventitia auf. 

"Diese Ver~ndorungen betreffon besonders dos Stirnhirn und sind boider- 
seits in gleicher Intensit~t vorhandon. Ab und zu kommen Portion vor, in 
~lenen die Gliawucherung mehr zurfioktritt, und Ganglienzollen in grSsseror 
Anzahl vorhanden sind. Doeh sind ouch hier die Zollen sohwor ehronisoh er- 

l~rankt. Der Kern liegt exzentrisoh, ist homogen gof~rbt und gesohrumpff, 
w~hrend dor Zellleib gleiohm~.ssig diffuse feinste KSrnung zeigt, vorgrSssert 

22 '  
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odor aueh gleiohmEssig verklsinert erscheint und mit dfinnen: oft abnorm dunkel 
gefErbten Fortsfi~tzen versehen ist. Andero Zellen besitzen eine wabige Struktur. 
Auch in diesen weniger betroffenen Partien des Stirnhirns maeht sieh ein deut- 
licher Schwund yon Narkfasern bemerkbar~ die Tangentialfasern sind nirgend~ 
vorhanden. 

Bedeutend besser als im Stirnhirn ist die Erhaltung der ginde in den, 
Zentralwindungen. Hier ist der normaleAufbau der ginde deutlich zu erkennen, 
doch ist iiberall ein Ausfall von Gangtienzellen vorhanden, der fleckweis starker 
anftritt. Die vorhandenen Zellen sind in allen Sehichten z. T. erkrankt~ am, 
boston sind die grossen Pyramidenzellen erhalte% doeh finden sich aueh sonst 
Zellen, die keine pathologisehen Veriinderungen erkennen lassen~ wenn ihre 
Zahl aueh nieht gross ist. Die Veriinderungen bestehen in Verlagerung, ferner 
in Verkleinerung und Schrumpfung des Zellleibes: AnflSsung der f~rbbaren 
Substanz im Leib und den Ports~tzen~ besonders in tier Umgebung des Kernes 7 
der vielfaeh an den Rand der Zetle ger/ickt ist. Oft erseheinen auch die Kerne 
undeuttich~ nicht fund und verkteinert. Andere Zellen sind blass~ die Forts~tze 
gesehwunden, ebenso die fiirbbare Substanz. In anderen wieder zeigt sich eine 
wabenartige Struktur. Wie gegagt~ sind in keiner Sehicht diese Ver~nderungen 
besonders lokalisiert. Vielfach liegen in der Umgebung der Ganglienzellen 
zahlreiche amSboide sog. Trabant-G]iazeIlen. Aueh in der Umgebung der 
Gefiisse finden sieh in P~inde und Mark amSboide Zellen, wenn aueh nicht in 
soleher Menge wie in den Prontalwindungen. 

Die Pin liisst anoh hier eine leiehte Yerdieknng erkennen. Der subpiale 
Gliafilz ist iiberall verdiekt. Die zellige Gila weist hyperplastisshe Ersehei- 
nungen auf~ die Zellen sind vermehrt. Faserproduzierende Zellen sind in der 
tieferen Rinde nieht sieher naehzuweisen. Es finden sieh~ wenn anch bei weitem 
nicht in dora Masse wie im Gyrus frontalis Wnoherungserscheinungen in den 
Gliazellen. Besonders im Nark zeigt sieh griinscholtiges odor kSrniges Pigment. 
Die t3ef~sse sind hior nieht vermehrt: die Wand erseheint nur ausnahmsweise 
etwas verdiekt, Wuoherungserscheinungen an den Gef'~sswandzellen sind nicht 
vorhanden. Stellenweise lagern sieh im Nark reichlieh amSboide Gliazellen. 
den Gef~ssscheiden an. Markseheidenpr~parate ergaben, dass die Tangential- 
fasern stellenweise geIiehtet sind. In den hSheren Teilen des Flechtwel"kes. 
und den gadiiirfasern besteht ein leichter Faserausfall. 

B i e l s e h o w s k y s c h e  Pibrillenprgparate zeigen kSrnigen ZerfalI der Fi- 
brillon im Zelleib und den Forts~tzen, stellenweise sind die Fibrillen vSllig 
gesehwunden, an anderen Zellen wiederum sind sic auffallend gut erhalten. 

Die hior beschriebenen Ver~nderungen der Zentralwindungen sind in alle~ 
untersuchten Rindenpartien vorhanden und weehseln nut in der Intensitiit. 
tIerdartige Veriinderungen wie im Stirnhirn waren nirgends aufzufinden. Am 
wenigsten betroffen war dasOeeipitalhirn, doeh liessen sieh auoh bier bald mehr~ 
bald weniger~ die besehriebenen Ver~nderungen der Ganglienzellen~ die Wuohe- 
rungsvorgiinge der Glia und ein leiehter Ausfall vonMarlffasern naehweisen. 

Die basalen Ganglion lassen iiusserlich keine Besonderheiten erkennen. 
Die Zellen im Nucl. candatus~ lentiformis nnd Thalamus options bieten meisf~ 
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r ganz normales Aussehen. Ein Toil derselben aber ist geschrumpft, der 
Kern exzontrisch gelagert~ die Chromatinsubstanz vermindert und feinkSrnig 
verteilt. Gelegentlich finden sich auch Trabantzellen. Die Gliakerne ~sind ver- 
mehrt, aber nicht so erheblich wie in der Hirnrinde. Die Gef~sse bieten nichts 
Besonderes. Blutungen oder Erweichungen fehlen ganz. Die Markf~sern er- 
sehoinen etwas gelichtet. 

Am Kleinhirn ist die Pin etwas verdiekt Aeusserlich ist auch bier nichts 
Abnormes vorhanden. Die KSrnerschicht ist nicht verg, ndert. Die P u r k i n j e -  
schen Ze]len sind an manchen Stellen ganz ausgefallen~ an anderen erscheint 
der Zellleib wie aufgebl~iht und ist diffus bl~ulich gefiirbt. Es muss aber hervor- 
gehoben werdon~ dass eine ganzo Reihe yon Zellen ein durchaus normales 
Aeussere bieten. Eine Vermehrung der Gliafasern war hier nicht zu konsta- 
tieren~ die Gliakerne sind zweifellos vermehrt. Die Markfasern sind sowohl in 
tier KSrnersehicht, wie im Mark leicht gelichtet. 

Die Untersuehung der Medulla oblongata hat keine nennenswerten Ab- 
weiehungen ergeben. 

Das giiekenmark ist yon normaler Konfiguration. Die Pin ist leieht ver- 
diekt. Die Vorderhornzellen sind an Zahl nicht vermindert nnd bieten keinerlei 
Besonderheiten. Die Gila ist nieht nennenswer~ vermehrt, ebensowenig die 
Gefiisse, deren Wandungen zart und nieht infiltriert sind. In den Seitenstdingen 
,und an der Peripherie des t~iiekenmarkes erseheinen die Markfasern stellenweise 
etwas geliehtet, doeh kann yon abgrenzbaren Systemdegenerationen keine 
t~ede sein. 

Sowohl der Krankheitsverlauf als auch besonders der pathologiseh- 
anatomische Befund bieten sehr viel Interessantes. . Ein 16j~hriges 
M'Xdehen, das sie h bis dahin in jeder  Beziehung gut entwiekelt hat, 
e rkrankt  angeblieh infolge eines heftigen Sehrecks, bekommt einen 
Krampfanfall  und verfiillt kSrperlieh sehr. Dabei stellen sieh allerlei 
StSrungen der Bewegliehkeit ein, sie kann nur mit Miihe gehen und 
ist nieht mehr f~ihig zu sehreiben. Die Spraehe verandert  sieh~ die 
Intelligenz nimmt ab~ das Geffihl ffir Sehiekliehkeit  geht vNlig verloren. 
Im Alter  von 24 Jahren~ also 8 Jahre naeh dem ersten Auftreten der 
Erkrankung~ musste die Aufnahme in die hiesige Provinzial-Heil-  und 
Pflegeanstalt erfolgen~ weil eine hausliehe Pflege infolge des zunehmenden 
Verfalls der Kranken nieht mehr mSglieh war. Es erwies sieh, dass 
bereits ein nieht unerheblieher Sehwaehsinn bestand, wenn aueh alas 
geistige Kapital  durehaus noeh nieht so verringert war~ als es bisweilen 
den Ansehein hatte. Die hervorsteehendsten Krankheitssymptome waren 
ferner: sehwere StSrungen beim Spreehen und Sehlueken., spastisehe 
Paresen in den Extremitaten, besonders im reehten Arm~ Kontrakturen 
und Zuekungen in der reehten GesiehtshgAfte und im reehten Arm. 
Dabei war die Reaktion der Pupillen gut erhalten~ die Augenbewegungen 
waren frei. Die Patellarsehnenreflexe waren andauernd lebhaft,  es 
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bestand beidet'seitiger Fussklonus~ das Babinskisehe Ph~inomen fehlte 
stets; bei intendierten Bewegungen trat deutlicher Tremor auf. Die 
Sensibillt~t erschien im weiteren u der Erkrankung wesentlich 
herabgesetzt~ es machte aber den Eindruck~ als ob die Unf~higkeit tier 
Patientin, ihre Aufmerksamkeit hal der Untersuchung zu bewahren~ 
hieran in erster Linie die Schuld trug. Zeiahen einer Lebererkrankung 
wurden intra vitam nicht wahrgenommen. Im Urin land sich kein Zueker~ 
dagegen eine leichte Eiweisstr(ibung. Der Tad erfalgte im Alter yon 
25 Jahren und 3 Monatan~ also fiber 9 Jahre naeh dam ersten Auftreten 
der Krankhaitserseheinungen. 

Die Diagnose wurde intra vitam nicht gestellt. Wean es auch yon 
vornherein klar war~ dass es sich hier um ein schweres~ fortschreitendes 
Leiden des Gehirns handelte, so passten doch die bekannten Krankheits- 
bilder zu wenig zu dem erhobenen Befunde, als dass eine bestimmte 
Yarstellung yen der Namr des Leidens mSglich gewesen wfire. Die 
germutungen, dass es sieh um multiple Sklerose oder um eine juvenile 
Paralyse oder Hirnlues handele, mussten als unhaltbar wieder aufgegeben 
werden. Anamnestisch ist Syphilis nicht fastzustellen. 

Die Erkrankung der ~]teren Schwaster~ die an Herz- und Leberleiden 
varstorben sein soil, war nach den Erz~hlungen der Mutter wesentlich 
verschieden van dem bei der Ida L. baobachteten Symptomenkomplex. 
Diese Feststellung war notwendig, well ein familiares Vorkommen der 
Krankheit beobachtet wird. Bei Besprechung der Literatur wird yon 
diesem Punkta noeh welter die Rede sein. 

Die Sektion ergab als wesentlichste Yeriinderungen eine eigentfimlich% 
der sogen, knotigen Hyperplasie ~ihnliehe Erkrankung der Leber. Ferner 
bronchopneumonisehe Herde in der Lunge, u des Myokards, 
entzfindliehe Erseheinungen der Milz und Verfettung der l~ierenepithelien. 

Was den Gehirnbefund anbetrifft, so war das Gehirn~ abgesehen yon 
einer leichten Leptomeningitis ~nsserlich nicht ver~indert. Das Gewieht 
yon 101Og ist zu niedrig gegeniiber dem mittleren normalen Hirngewicht 
yon 1227g bei einer erwaehsenen Frau; der Ver]ust kam nicht auf eine 
bestimmte Partie des Gehirns, vielmehr erschien dieses im ganzen ver- 
kleinert. Mikroskopisch fund sich besonders das Stirnhirn veri~ndert~ 
und zwar bestand hier ein ausgedehnter Untergang der nervSsen Elemente 
in der Rinde~ Schwund markhaltiger Fasern in der Rinde und Mark: 
Degeneratiolt~ Atrophie und gi~nzlicher Ausfall yon Ganglienzellen~ ferner 
sehr erhebliehe Wucherung der gli0sen Elemente. Es besehr~nkten sich 
diese Ver~nderungen aber nicht auf das Stirnhirn, wenn sie aueh gerade 
hier eine Intensit~it erreicht hatten~ wie sie in dan iibrigen Teileu des 
Gehirus auch nicht annahernd vorkam. Eine besondere Erkrankung der 
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Gef~isse war nicht vorhanden, nur im Stirnhirn land sich Verdiekung 
der Wand. Eine Endarteriitis ]uetica fehlte g~nzlich. Nur gering waren 
die Ver~nderungen im Linsenkern, ein Verhalten~ das sehr im Gegensatz 
steht zu den gleieh zu erSrternden Wahrnehmungen anderer Beobaehter. 
Aueh das Kleinhirn war nut wenig betroffen. SeJar auffallend war es, 
dass das R~iekenmark fast keinen abnormen Befund bot~ nur die Seiten- 
str~inge waren stellenweise etwas geliehtet. 

Der Gedank% dass eine gemeinsame Seh~digung, vorl~tufig unbe- 
kannter Natur, alle diese VerSnderungen hervorgerufen habe, und dass 
insbesondere die seltene Lebererkrankung und der abnorme Gehirnbefimd 
in gewisser Beziehung zu einander stehen k~Snnten, liegt nahe. Und in 
der Tat lasst das Studium der einschl~gigen Literatur eine Reihe yon 
F~illen auffinden, die nach dieser Riehtung hin sehr bedeutsam erseheinen 
und mannigfaehe AeJanliehkeiten ergeben, wenn aueh andererseits manehe 
Versehiedenheit besteht. 

Die Nteste derartige VerSffentlichung, die mir bekannt geworden ist~ 
stammt yon Hom6nl). 

Er konnte bei drei Geschwistern - -  zwei m~nnlich, eins weiblich - -  
beobachten, dass im Alter yon 20~ 12 und 20 Jahren sich eine Schwachung 
der Intelligenz resp. des Gedachtnisses verbunden mit Schwindel, all- 
gemeinem Ermiidungsgeffihl und Unsicherwerden des Ganges bemerkbar 
machte. Spater kamen erhebliche SprachstSrungen hinzu~ ferner Steifigkeit 
in den Muskeln und Kontrakturen. Aueh das SchluckvermSgen war im 
Endstadium gest6rt. Bei zweien der FNle trat auch zeitweilig ein leichter 
Tremor auf~ besonders in Armen und H~nden~ bei einem aueh leichte 
Krampfanflille. Die Pupillenreaktion war etwas tr~tge. Ferner bestand 
eine allgemeine Herabsetzung der Sensibiliti~t. Alle drei F~tlle zeigten 
einen hohen Grad yon Infantilismus. Der Tod erfolgte nach 31/2~ 6 und 
7jlthriger Dauer de:" Erkrankung. Die Autopsie ergab bei allen dreien 
einen fibereinstimmenden Befund. Die Pia war stellenweise adherent, 
das Gehirngewicht verringert. Die Gefi~sse an der Basis zeigten einzelne 
sklerotische Flecken. In der Mttte der Linsenkerne fanden sich Er- 
weichungsprozesse, die in einem Falle bis zur Cystenbildung vorgeschritten 
waren. Ausserdem fand sich eine diffuse Lebercirrhose und in 2 F~llen 
eine MilzvergrSsserung Mikroskopisch erwiesen sictl besonders im Lobus 
frontalis die myelinhaltigen Fasern, besonders die Tangentialfasern ver- 
mindert; die grossen Pyramidenzellen zeigten unbedeutende atrophische 

1) H o m 6 n ~ Eine eigent/imlich% bei drei Geschwistorn auftroloende typische 
Krankheit unter der Form einer progressiven Demontia~ in Verbindung mit aus- 
gedehnten Gefiissver~inderungen (wohl Lues hereditaria tarda). Diese Zeitschr. 
1892. 14. Bd. 1. H.~ S. 191. 
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Veranderungen, die Gefltsse waren im ganzen Gehirn, besonders aber 
im vorderen Tell verdiekt: in einem Falle bestanden zahlreiche k]eine 
H~tmorrhagien. In den Gefassen der Hirnbasis bestanden zahlreiche 
kleine umschriebene endarteriitische Verlinderungen. Pons, Medulla und 
Rfickenmark boten nichts Abnormes. 

Hom6n sieht die Gefftssver~inderungen: die sich auch in anderen 
KSrperregionen fanden, als des Prim~re an und vermutet a]s Ursaohe 
eine herediti~re Lues mit sehr spatem Auftreten~ die aber gewisser- 
massen nur als disponierendes Moment wie z. B. bei Tabes in Frage 
komme. 

Ein zweiter Fall yon gleichzeitiger Erkrankung der Leber ned des 
Gehirns ist yon Anton 1) verSffentlicht. Es traten bei einem Kinde grosse 
Ermfidbarkeit, choreatische Bewegungen, Unruhe der Zunge, gellendes 
zwangsartiges Lachen, Inkoordination der Bewegungen~ besonders aft den 
Rumpfmuskeln~ zunehmende Versehleehterung der Sprache und Zueker- 
gehalt des Harnes auf. In psyehischer Hinsicht machten sich Wil]en- 
losigkeit: Tr~gheit~ rasche Ermiidung, erotisches Wesen und Reizbarkeit 
geltend~ wiihrend die Verstandest~tigkeit keine gr0beren Defekte erkennen 
]iess. Gegen Ende des Lebens traten Krampfanfalle auf. Anatomisch 
fend sich eine starke Verdickung der Gefiisse an der Basis~ im Marke 
des Stirnhirns sowie im Kleinhirn, ferner eine Erweichung der linken 
oberen Stirnwindung~ symmetrisehe Linsenkernerweichungen~ VerschmMe- 
rung der Briiekenarme, Atrophie des Pons und in Fleeken angeordnete, 
kleinzellige Infiltrationen im Kleinhirn. 

Die Leber bot das Bild der sogenannten juvenilen knotigen hyper- 
trophischen Cirrhose. 

Weitere einsehl~gige FMle sind yon O r m e r o d  ~) und yon Gowers  a) 
verSffentlicht. 

[ n d e r  ersten Beobachtung handelt es sich um einen 10 ji~hrigen 
Knaben, dessert Gesiehtsausdruck stupide war. Es bestand Hypertonie 
aIler Extremit~tten und Kontrakturen. Die Sektion ergab Lebereirrhose 
und eystische Degeneration der Linsenkerne. Auch in Go wet  s Fall wurde 
eine Lebercirrhose (und eystische Degeneration) gefunden; des Gehirn 
soll gesund gewesen sein. 

1) G. A n t on : Dementia chorea-asthonica mit juvenilor knotiger Hyper- 
plasie der Leber. M(inch. reed. Woehenschl. 1908. Nr. 467 S. 2375. 

2) Ormerod ~ Cirrhosis of the liver in a boy with presence of fatalnervous 
symptoms. St. Bartholomew's Hospital l~oports, ]890. XXVI. p. 57. 

3) Gowers: On tetanoid chorea and its association with cirrhosis of the 
liver, gev. of Neurol. and Psychiatry. Sept. 1906. 
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Wilson 1) hat kiirzlich alle hierher gehSrigen Falle zusammenge- 
stellt und eine Symptomatologie dieser Erkrankung ausgearbeitet. Er 
verfiigt tiber 4 yon ihm selbst beobachtete FMle sowie zwei weitere, die 
ihm yon anderer Seite mitgeteilt sind~ fernere 6 FMle sind die oben 
angefiihrtenvonHom6n~ Anton,  O r m e r o d u n d G o w e r s .  Nachseinen 
Feststellungen beginnt die Erkrankung im jugendliehen Alter~ der jtingste 
Kranke war beim Einsetzen der ersten Symptome 10 Jahre alt~ der Mteste 
26 Jahre, das Durchschnittsa|ter 15 Jahre. 7 yon den Kranken waren 
mannlichen, 5 weiblichen Geschlechts. Wilson unterscheidet zwei 
Typen, einen akuten odor subakuten und einen chronischen. 3 FMle 
dauerten 4~ 6 resp. 13 Monate und zeigten zeitweise eine hoho und 
unregelmassige Temperatur. Die chronisehen Erkrankungen dauerten 
21/2--7 Jahre, durchschnittlich 4 Jahre. 

Als ein sehr frfihes Symptom sieht Wilson den rhythmischen Tremor 
der Extremitaten~ bisweilen auch des Kopfes und Rumpfes an. Tonische 
und klonische Krampfe kommen ebenfalls gelegentlich vor. Dazu ge-  
sellt sich eine ausgesproehene Hypertonie der Muskulatur und spater 
Kontrakturen. Eine wahre Lahmung besteht aber nicht~ hSchstens gegen 
Ende der Erkrankung~ wenn der Prozess die Pyramidenbahnen erreicht 
hat. Ansserdem findet sich Dysphagie und Dysarthrie, spt~ter vSllige 
Anarthri% deren Ursaehe Rigiditat der entsprechenden Muskeln ist. Die 
psychischen Symptome schwanken~ es besteht eine gewisse Einengung 
des Horizontes. Erregbarkeit und Zwangslachen~ Wahnideen und Sinnes- 
tauschungen fehlen. Erscheinungen yon seiten der Leber sind selten. 
Nystagmus ist nicht vorhanden: die Pupillen reagieren normal~ die 
Sensiblitat ist erhalten, ebenso die Sehnenrefiexe. Das Babinsk ische  
Phanomen und Fussklonus fehlen. Zuletzt verfallen die Patienten kSrper- 
lich sehr und werden vSllig hilflos. 

In 10 Fallen wurde die Autopsie gemacht~ in 3 alteren Fallen 
wurde im Zentralnervensystem kein besonderer Befund erhoben. 7 real 
dagegen fand sich eine bilaterale symmetrische Degeneration des Putamens 
und in geringerem Masse des Globus pallidus. Die Befunde wechseln yon 
Verfarbung und schwammiger Beschaffenheit des Kernes bis zur vSlligen 
ZerstSrung und AuflSsung desselben. Bisweilen ist Nucleus caudatus 
geschrumpft, abet niemals geht der Zerfall so welt wie im Linsenkern. 
Der Thalamus opticus bleibt intakt, hSchstens wird er in seinem late- 
ralen Tell dutch Ausfall der Tractus strio-'thalamici gesehadigt. Die 
inhere Kapsel ist in reinen Fallen intakt; die aussere Kapsel ist bis- 

1) Wilson~ Progressive lentieular Degeneration. A familial nervous 
disease associated with cirrhosis of the liver. Lancet~ 27. April 1912. Nr. XVI[, 
p. 1115. 
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weilen degeneriert~ vorherrschend im mittleren odor hinteren Drittel. 
Meningitis gehSrt nicht zu dem Befund~ ebensowenig eine Zellinfiltration. 

Mikroskopisch finder sich im Nucleus lenticularis eine Wucherung 
und Zerfall der Neuroglia, enorme Zunahme der Gliakerne; Nervenzellen 
und Fasern fallen aus. Eine Endarteriitis obliterans fehlt~ die Gef~sse 
sind bisweilen verdfinnt, hyalin und brfichig, um sie herum entstehen 
ttohlrliume durch Zerfall yon Nervengewebe~ so dass der Kern ein wurm- 
zerfressenes Aussehen bietet. 

Pons~ Medalia und Rtiekenmark sind normal. 
In vorgeschrittenen F~illen wurde noch eine Degeneration der Ansa 

lentiformis, Atrophie des Corpus subthalamicum und stellenweiso eine 
Degeneration der Tractus striothalamici beobachtet. 

Dazu kommt in allen Fiilleu eine cirrhotische Yerlinderung der 
Leber, bisweilen auch eine Vergr0sserung der Milz. 

Endlich hat L h e r m i t t e  1) einen Fall verSffentlicht~ der denselben 
�9 Verlauf bietet. Die Krankheit setzte hier bei einem lOjlihrigen Kinde 

mit motorischen StSrungen in den Augennerven ein~ dazu kamen Dys- 
phagie, Dysarthri% spasmisches Lachen~ Verminderung der Muskelkraft~ 
StSrungen der Sprache~ allgemeine epileptiforme Kr~impfe~ Spasmen der 
Extremitiiten und Verfall der geistigen Ffihigkeiten. Der Tod trat naeh 
21/2 Jahren ein. 

Die Sektion ergab eine starke Atrophie des Corpus striatum. Das 
Putamen war degeneriert und siebartig durchlSchert. Die Gef~isse waren 
in diesen Herden unver~indert. Der Balken war deutlich atrophisch~ 
ohne Degeneration. Die Rindenzellen waren atrophisch und mit lipo- 
chromen KSrnchen beladen. 

Auch hier bestand eine Cirrhose der Leber, ferner Pankreassklerose 
mit nekrotischen Herden and chronische Nephritis. 

Zweifellos besteht eine gewisse ZusammengehSrigkeit de rh ie r  ge- 
nannten F~lle mit der yon mir beschriebenen Beobachtung. Was zun~chst 
den klinischen Verlauf anbelangt, so deekt er sich im wesentlichen mit 
dem yon Wilson aufgestellten Krankheitsbilde. Die Dauer der 
Erkrankung betrug 9 Jahre vom Beginn der ersten Symptome ab, war 
also sehr langsam; Wilson giebt als llingste Zeit nur 7 Jahre an. Das 
yon Hem 6n beschriebene infantile Aussehen der Kranken war auch hier 
vorhanden, doeh muss bemerkt werden, dass es vorher weir weniger 
ausgesprochen war~ wie eine Photographie aus gesunden Jahren zeigt. 

1) Lhermi t t e ,  L'Mpatite familiale juv6nile 5 6volution rapide aveo 
d~g6n6rescence du corps strie; d6ggMration lenticulaire progressive de Wilson. 
Semaine m6dieale. 32 Ann6e. 1912. Nr. 11: p. 121. 



Ein Fall yon gleichzeitiger Erkrankung des Gehirns und der Leber. 347 

Im fibrigen ist in kliniseher Beziehung der Schilderung Wilsons  nur 
wenig hinzuzuffigen. Der yon ihm besehriebene rhythmische Tremor 
fehlte hier in der Ruhe, dagegen war ein Inte,~tionstremor deutlieh vor- 
handen. Progressive Abnahme des KSrpergewiehts, Spasmen der Mus- 
kulatur~ Kontrakturen Dysphagie, Dysarthrie und Anarthrie bildeten die 
hervorsteehendsten Symptome. Die Augenmuskeln blieben, wie aueh W il s o n 
hervorhebt, verschont, doch hat L h e r m i t t e  die entgegengesetzte Beob- 
aehtung verzeichnet. Die Sehnenreflexe b]eiben in unkomplizierten Fallen 
erhalten, dagegen fehlten in unserer Beobaehtung die Bauehdeckenreflexe, 
so dass man nach Wilson nieht mehr yon einem reinen Fall yon Syndrom 
des Corpus striatum spreehen kann. Klonische Zuckungen yon kurzer 
Dauer im rechten Arm und der reehten Gesichtshalfte kamen gegen Ende 
der Erkrankung vor~ auch im 21. Lebenjahre soil schon ein allgemeiner 
Krampfanfall eingetreten sein. Fussklonus war dauernd vorhanden. 
Auffallend ist es~ dass die schwere Ver~nderung tier Leber sieh intra 
vitam nieht bemerkbar gemaeht hat, doeh haben dies auch andere 
Autoren erfahren. 

Pathologisch-anatomisch ist zunachst bemerkenswert die erhebliche 
Erkrankung des Gehirns, besonders des Stirnhirns, in dessert Rinde die 
nerv5sen Elemente stellenweise fast ganz vernichtet waren. Ausserdem 
waren aber auch die fibrigen Rindenpartien, wenn auch in weit geringerem 
Grade diffus erkrankt. Als prim'~r sind bier wohl die u 
der nervSsen Elemente anzusehen, denen sekundar die Wueherung der 
Gila gefolgt ist. In Antons  Fall war die linke obere Stirnwindung 
erweicht, auch HomGn sah die myelinhaltigen, besonders die Tangential- 
fasern im Lobus frontalis vermindert und unbedeutende atrophische 
Veranderungen an den grossen Pyramidenzellen. L h e r m i t t e  fand die 
Rindenzellen atrophisch und mit lipochromen KSrnchen beladen. Das 
Kleinhirn sowohl wie besonders Medulla oblongata und Rfickenmark 
wiesen nut geringffigige Abweiehungen auf. 

Auffallend ist, dass die grossen Ganglien nieht starker getroffen 
waren. Nach den oben erwahnten Angaben in der Literatur hatte man 
eine vial ausgedehntere Erkrankung erwarten kOnnen, es werden hier 
ausgedehnter Untergang yon Ganglienzellen, Wucherungsvorgange der 
Neuroglia, Erkrankung der Gef~tsse und Bildung yon Hohlraumen be- 
schrieben. Zweifellos war aueh in unserem Falle ein Tell tier Gnnglien- 
zellen erkrankt und die Gliakerne vermehrt, doeh nur in geringem Grade. 

Trotzdem war das klinisehe Bild, wie bereits ausgeffihrt, in unserem 
Falle nieht wesentlieh versehieden yon den anderweitig beschriebenen 
Beobachtungen. 

Ein ahnliches Krankheitsbild entsteht jedenfalls: wenn das Corpus 
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striatum und speziell der Linsenkern ergriffen ist; es seheint aber, als 
ob dann athetoide und choreatisehe Bewegungen eine grSssere Rolle 
spielen, die bei der L. j a g~inzlich vermisst wurdeu, So beschreibt A n to n 1) 
bei einem 9j~ihrigen Knaben eine allgemeine Chorea. Die Sekdon ergab 
fast symmetrische doppetseitige Herde im 3.Linsenkerngliede alsUeberreste 
einer l~ingst abgelaufenen Erweiehung. 

Vogt  und O p p e n h e i m  2) fanden bei einer 23j~ihrigen Fran~ die seit 
ihrer Kindheit an Spasmen und athetoiden Bewegungen der ganzen 
Kt~rpermuskulatur und an schwerer pseudobulb~irer SprachstSrung gelitten 
hatte, Atrophic des Nucleus caudatus und des Putamens beiderseits. 
In beiden Gebilden fund sieh ein dichter Filz markhaltiger Fasern (Etat 
marbr6). Die genannten Autoren sehen die Spasmen als Folge des Aus- 
falls der norma]en Hemmungsfunktion des Corpus striatum an und be- 
zeichneu a[s syndrSme du corps stri5 einen Symptomenkomplex, bestehend 
aus Diplegia spastica, doppelseitiger Athetose und Pseudobulb~irparalyse. 
In der Diskussion fiber dieser~ Gegenstand trat L e w a n d o w s k y  diesen 
Ausffihrungen entgegen. Man solle sieh fiberlegen, ob man pseudobulb~re 
Erscheinungen schwerster Art auf den Nucleus caudatus zurfickffihren 
solle. Er h~lt den Beweis ffir diese Behauptung und das Syndrom des 
Corpus striatum nicht ffir erbracht und sieht diese Erscheinungen nach 
wie vor als Symptome der Pyramiden- bezw. der kortif,~galen (oder 
intrakortika]en) Bahnen und nieht des Corpus striatum an. LS.sion der 
vier hinteren Ftiuftel des linken Linsenkerns sell nach Mingazz in i  '~) 
Dysarthrie hervorrufen, die zur Anarthrie ffihren kann. 

Die geringe Verbreitung der Erkrankung im Corpus striatum l~isst 
auch in unserem Falle daran zweifeln, ob hier die Ursache der sehweren 
Erseheiaungen yon seiten des l~ervensystems zu suchen ist. 

Unter den iibrigen kraukhaft ver~nderteu Organen nimmt die Leber 
uaser Hauptinteresse in Anspruch. Die Besehreibung Wilsons deckt 
sieh im wesentlichen mit dem Befund in unserem Falle, undes  ist in 
der Tat nicht van der Hand zu weisen, dass das gleichzeitige Vorhanden- 
sein der sehweren Ver~nderungen in Leber und Gehirn kein zuf~lliges ist. 

Zirbeldrfise und Nebennieren boten makroskopisch keinen abnormen 

1) Antou~ Ueber die Beteiligung der basalenHirngangIien beiBewegungs- 
st5rungen und insbesondero bei der Chore~; mit Demonstration yon Gehirn- 
schnitten. Wiener klin. Wochenschr. 1893. 

2) Vo gt u. O p pen h elm, Demonstration anatomischer Pr~iparato (Syadrom 
dos Corpus striatum). Berl. Ges. L Psych. u. Nervenkrankh. Sitzung v. 13.M/~rz 
1911. I%urolog. Zentralbl. 1911. S. 397. 

3) Mingazzini 7 Das Linsenkernsyndrom. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. 
Psych. VIII. Bd. H. 1. 1912. gel. im Neurolog. Zentralbl. 191"2. Nr. 15, S.989. 
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Befund, ebensowenig die Thyreoidea, doch gibt Wilson bei letzterer 
gewisse proliferative und regressive Yeranderungen an. 

Die Milz war in unserem Falle wie aueh in anderen Beobachtungen 
vergrSssert. 

Endlieh bestand noch eine Verfettung des Myokards und der Nieren- 
epithelien~ ein Befund~ der anderweitig nicht erhoben worden ist. 

Was die Ursaehe der Erkrankung anbetrifft, so kommt man fiber 
Vermutungen keinesfalls hinaus. Es scheint s% als ob eine gemeinsame 
Seh~digung Gehirn and Leber getroffen hat. Diese ist viet]eicht toxiseher 
Natar: doeh l~tsst tier Nachweis, class die Erkrankung stellenweise bei 
mehreren Kindern derselben Familie auftritt~ auch auf eine gewisse 
Disposition schliessen. Hom6n ist geneigt, der Syphilis eine gewisse 
Rotle zuzusehreiben~ auch Anton sieht Syphilis als Ursache in seinem 
Falle an and glaubt, dass die Erkrankung der Leber einen Einfluss auf 
Art and Ort tier Gehirnveranderungen ausgeiibt bat. Gerade im wachsen- 
den Organismus scheint die Wirkung der Erkrankung driisiger Organe 
and der hieraas resultierenden Stoffwechselst6rung auf das Gehirnwaehs- 
turn besonders gross zu sein. 

Wie bereits hervorgehoben, habe ieh keinerlei Anhaltspunkte ge- 
winnen k6nnen, die auf Lues ats Ursaehe deuten, insbesondere der 
pathologiseh-anatomische Befund hat ffir eine solehe Annahme keine 
Sttitze geliefert. 

Herrn Oberarzt Dr. B e h r  in Langenhagen bin ich fiir die Unter- 
stfitzung bei der mikroskopisehen Untersuchung zu grossem Danke 
verpflichtet. 


