
Klinischer und anatomischer Beitrag zur Lehre yon der West- 
phal-StriimpeUschen Pseudosklerose (Wilsonschen Krankheit), 
insbesondere fiber Beziehungen derselben zur Encephalitis 

epidemica. 

Von 
A. Westphal und F. Sioli. 

Aus der Provinzial-Heilanstalt und der ~)sychiatrischen Klinik in Bonn. 

~it  14 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 30. Mai 1922.) 

Durch die mannigfachen Am'egungen, welche dig Zusammenfassung 
verwandter Krankheitsbilder unter dem Begriff des amyostatisehen 
Symptomenkomplexes Striimpells, sowie des strii~ren Syndroms C. und 
0. Vogts auf klinischem und anatomischem Gebiete gebracht hat, sind 
auch unsere Kenntnisse fiber die Pseudoklerose erweitert und vertieft 
worden. Der yon Spielmeyer 1) gefiihrte Nachweis der histopatholo- 
gisehen ZusammengehSrigkeit tier Pseudosklerose und der Wilsonsehen 
Krankheit  hat  wesentlich zum Versti~ndnis der anatomischen, diesen 
Krankheitsbildern zugrunde liegenden Veri~nderungen beigetragen. 
Die zusammenfassende monographische Arbeit yon Hall 2) aus jfingster 
Zeit zeigt, wieviel Arbeit auf diesem Gebiete sehon geleistet worden ist, 
sie zeigt aber aueh, daf~ wit yon einem Verst~ndnis des Wesens dieser 
merkwiirdigen Krankheit  noch welt entfernt sind, da'/3 die Pathogenese 
derselben noch in Dunkel gelii~llt ist. Es erscheint deshalb geboten, aueh 
Einzelbeobachtungen mitzuteilen, welehe Tatsaehen enthalten, die 
geeignet sind, naeh irgendeiner l~iehtung einen Beitrag zur Beant- 
wortung der mannigfachen sehwebenden t~ragen zu liefern, welche uns 
bei der klinisehen und anatomisehen Analyse des Leidens iiberall ent, 
gegentreten. Der vorliegende Fall bietet dutch seine gtiologischen Be- 
ziehungen, seinen klinischen Verlau] und seine histologischen Vergnde- 
rungen eine geihe yon Besonderheiten, welehe seine ausfiihrliehe Sehil- 
derung gereehtfertigt erseheinen lassen. 

1) Zei~schr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 57. 1920. 
2) La D6g6n6rescence h@atolenticulaire, Maladie de Wilson, Pseudo-Scl6rose. 

Paris 1921. 
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Die 36j/~hrige N~herin Marie Klein wurde am 4. 11.1920 in die Psyehiatrische 
Klinik der Lindenburg in KSln aufgenommen. Aus der uns freundliehst zur Ver- 
ffigung gestellten Krankengeschiehte geben wir das Wesentliche wieder: 

Der Vater ist an ,,SpeiserShrenverengung" gestorben, die Mutter lebt, ist 
gesund. Patientin ist die 6. yon 9 Gesehwistern, die alle gesund sind. Es wird das 
Fehlen yon allen Gelstes- oder Nervenkrankheiten in der ~'amilie betont. Sic hat sich bis 
auf eine leichte Verkriimmung derWirbels~ule normal entwickelt, ist, Kinderkrank- 
heiten (Keuchhusten und Masern) ausgenommen, stets gesund gewesen. Geschlechts- 
krank ist sic nie gewesen. Erste Periode mit 19 Jahren, regelm~l~ig. In  der Schule 
hat sic gut gelernt, ~wurde dann Dienstm~dehen und N~herin, fii]/te ihre Ste]/ungen 
zur vollen Zufriedenheit aus. Sic heiratete 1910, lebte mit dem Mann in sehr glfick- 
lieher Ehe; 5 Schwangersehaften, darunter 2 Fehlgeburten, eine dutch Verheben, 
eine durch Aufregung zur Zeit des Todes ihres Mannes, der im Kriege am 7. 9. 18 
infolge eines Ungliicksfa]/es plOtzlich starb. Bei der Todesnaehricht erse~-ak sic so, 
dal] sie ohnm/~ehtig hinfiel. Naeh diesem Ereignis (vgl. sp/s Erg~nzung der 
Anamnese) soll sofort das Zittern angefangen haben, yon welchem sie friiher 
nie das Geringste gemerkt hatte. Jedoch so]/ das Zittern, welches den r. Arm 
nnd das r. Bein betraf, bald naeh dem Begr~bnis des Mannes wieder aufgehOrt 
haben, so dab sic nach 6 Wochen wieder ihre ~qi~harbeit aufnehmen konnte. 
Sie muSte sehr viel und angestrengt arbeiten, oft bis morgens um 4 Uhr, hatte 
viel Kummer und Sorgen wegen ihrer Kinder, so dab infolge yon Uberarbeitung 
und seeliseher Aufregung das Zittern vor etwa einem Jahr wieder angefangen 
habe. 

Patientin macht a]/e diese Angaben mit leiser, etwas schwerf~lliger und Iangsa- 
mer Sprache. Sie klagt fiber Schwindel und Abnahme des SehvermSgens durch 
das viele ~ h e n .  Aueh der Gang sei unsieher geworden, angeblich dutch Schw/~ehe in 
den Beinen, Anf/~lle oder anfallsartige Zust~nde seien niemals aufgetreten. 

Die eingehende Intel]/genzpriifung ergibt keiae Abweichung von der ~orm. 
Pat, ist ~reundlieh, entgegenkommend, erz/~hlt einfaeh und ohne Umschweife. 
Sic ist eine mittelkri~ftige Person, yon ausreichendem Ern/~hrungszustand. Die 
Pupillen sind gleichweit, reagieren prompt auf Liehteinfall, kein Nystagmus. 
Die Augenbewegungen sind frei. Es besteht eine geringe Sehiefhei$ des Gesiehts 
und eine leichte Lordose und Skoliose der Wirbels/iule. 

Herzgrenzen normal, HerztSne rein, die Herzaktion ist durch psychisehe 
Einfliisse leieht erregbar. Deutliche Dermographie. 

Die Bauchdeckenreflexe sind vorhanden. 
Die Patellarreflexe und Aehillessehnenreflexe sind auslSsbar. 
Keine Kloni, kein Oppenheim oder Babinski. 
Keine Spasmen, grobe Kra]t gut erhalten. Alle Bewegungen aktiv und passiv 

ausffihrbar. 
Es besteht in der rechten oberen Extremiti~t ein w5hrend der ganzen Untersuchung 

vorhandener, bei Hinlenkung der Autmerksamkeit zunehmender, lein his mittelsehldgi- 
get Tremor, an dem sowohl die proximalen Gelenke (Schultergelenk) wie die distalen 
Gelenke teilnehmen. Im r. Bein vereinzelte grSbere Zuekungen. Links ist nut an- 
deutungsweise ganz leiehtes Zittern vorhanden. Bei intendierten Bewegungen 
nimmt das Zittern zu. Keine Ataxie in Armen und Beinen. 

Keine Adiadochokinesis. 
Fingerbewegungen werden etwas ungeschickt ausgefiihrt. 
Pat. klagt tiber taubes Gefiihlin den Beinen; bei geschlossenen Augen Schwanken. 

welches einen ,,psychogenen" Eindruck maeht. 
Keine objektiv naehweisbaren Sensibilit~tsstSrungen. 
Wa.R. im Blur und Liquor negativ. 
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W/~hrend des weiteren Krankenhausaufenthalts macht Patientin andauernd 
einen affektiv sehr labflen, leieht erregbaren, dabei schfiehternen und ~ngstliehen 
Eindruck. Der grol~e EinfluB a]ler Erregungen auf das Zittern war stets deuffich 
naehweisbar. 

Am 28. 12. 20. wurde Patientin auf ihren Wunsch versuehsweise nach Hause 
entlassen. 

Eine bestimmte Diagnose konnte bei der Entlassung, wie zusammenfassend 
in der Krankengeschichte bemerkt wird, nieht gestellt werden. Das /~ngstliche, 
leicht erregbare Wesen maehte einen hysterischen Eindruck, wahrend das Zittern 
und die GangstSrung eher ~uf eine organische Affektion hinwiesen. 

Da Patientin naehtr~iglieh angab, an Grippe erkrankt gewesen zu sein', wurde 
auch an die M6glichkeit des Bestehens einer Encephalitis epid. gedaeht, ffir die auch 
ein in der Universit/itsaugenklinik erhobener Befund 1) sprach. 

Am. 18. L 1921 erfolgte die Wiederaufnahme in die Lindenburg, da Patientin 
zu keiner Arbeit mehr f/ihig war und sich der Zustand immer mehr verschlechterte. 
Das Zittern hatte zugenommen, der Gang war so unsicher geworden, dab sie sich 
beim Gehen sttitzen mul~te und einmal bei einem Gehversueh hingestfirzt war. 

Am 23. I. 1921 wurde Patientin in die Bonnet Anstalt tiberffihrt. 
Bei der Aufnahme wird yon uns ein feinsehl~igiger, rascher, rhythmicher Tre- 

mor besonders des reehten Arms konstatiert, der bei Erregungen an Intensit~t 
wesentlich zunimmt und mitunter in grobes Schi~tteln des ganzen Armes iibergeht, 
u m b e i  eingetretener Beruhignng wieder abzunehmen und zeitweise ganz zu ver- 
schwinden. Am ausgesproehensten r die Schfittelbewegtmgen im rechten 
Handgelenk im Sinn yon Beugnngen und Streckungen der Hand hervor, urn nach 
dem Ellbogen und Schultergelenk zu an St~rke abzunehmen. Das reehte Bein 
und die linke K6rperseite zittern erheblich weniger, sind h~ufig frei yon Zitter- 
scheinungen. Bei Erregungen treten auch Schiittelbewegnngen des Kopfes in Ge- 
stalt eines rhythmisehen Wechsels von Nick- und lgegierbewegungen anti 

Faeialisinnervation ist ohne St6rung. Kein Igystagmus. Keine Muskelspan- 
nungen nachweisbar. Sehnenreflexe yon mittlerer St/~rke. Kein Babinski oder 
Oppenheim. Die Bauchdeckenreflexe sind vorhanden. Der Gang is~ sehr unsieher, 
mit kleinen Schritten, trippelnd und schwanke~d, er erinnert an das Bild der tre- 
pidanten Abasie. 

Pat. ist psyehiseh frei, durchaus geordnet, gut orientiert, sie fal3t Fragen 
richtig auf und beantwortet sie willig und sinngemaB. Die Stimmungslage ist leieht 
depressiv. Ihr  Leiden, das Zittern, ftihrt sie auf den Schreck bei der Igaehrieht 
vom pl6tzliehen Tode ihres Mannes zurtiek. Sparer gibt sie attf unsere diesbeztig. 
lichen Fragen mit gr6/3ter Bestimmtheit an, daft sie zur Zeit des Erhaltens dieser 
Nachricht an Grippe mit 1~ieber krank zu Bett gelegen habe, daft also das Zittern im 
Verlau/ oder im Anschlufl an die Grippe entstanden sei. Was nun das Zittern betrifft, 
ist zun~chst bei der weiteren Untersuehung der Patientin immer wieder festzustellen, 
dab dasselbe in hohem Grade suggestiv zu beein/lussen ist. W~hrend es bei allen 
Erregungen und unter dem Einflul3 der Beobachtung stets in evldenter Weise zu- 
nimmt, ist es durch verbale beruhigende Einwirkung, allein oder in Verbindung 

1) Auf unsere Anfrage erfuhren wir yon Herrn Prof~ Cords, dem wit  ffir seine 
liebenswiirdige Auskunft bestens danken, dab sieh fiber die Patientin Frau Maria 
Klein unter seinen Aufzeiehnungen yore 16. Okt. 1920 notiert  findet: V611ige 
Konvergenzliihmunff, Pare~e der Akkomodation , Lichtreaktion der Pupillen gut, 
w~ihrend die Konvergenzreald~on entsprechend der Konvergenzli~h~ung ]ehlt. Bei der 
zweiten Untersuchung am 22. I. 1921 wurde yon Prof. Cords derselbe Befunlt erho: 
ben, auflerdem beim Blick zur Seite gleiehseitige Doppelbilder, entsprechend einer 
beiderseitigen leichten Abducens Parese. 
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mit  leiehter Galvanisation, bei Ablenkung der Aufmerksamkei~ fiir kfirzere oder 
lgngere Zeit wesentlich zu bessern, mitunter sogar zum Schwinden zu bringen. 
Der Zustand der Patientin bessert sieh allmghlieh so weir, dab sie allein spazieren 
gehen kann, die Besserung ist irides nicht yon Dauer. Das Zittern nimmt allmgh- 
lieh wieder zu und ist dureh Suggestivbehandlung nich~ mehr so prompt zu beeinflus- 
sen wie friiher. Sehr deu~lieh trier noch immer eine Zunahme des Zitterns auf, wenn 
Pat. sieh beobachtet glaubt, so dab der unerfahrene Beobaehter (Wartepersonal) 
leieht zu der Vorstellung gelang~, dab es wiJlkiirlieh produziert werde, zumal sieh 
aueh im psychischen Verhalten der Patientin gnderungen einstellen, die sieh mit  
dieser Annahme wohl vereinbaren lieBen. Die frtiher freundliche und zug~ngliehe 
Patientin wird zunehmend querulatoriseh, hat  zahlreiche Wiinsche, ist mit  nichts 
zufrieden. Im August 1921 fgngt sie an, unrein zu werden. Sie geh~ in Absti~nden 
yon wenigen hIinnten zum Klosett, wirft sieh auf dem Wege dahin auf den Boden 
und w~lzt sieh umher, entbl6Bg sich dabei, indem sie die Beine in die H6he sCreekt. 
Sie besehmutzt Klosett, Zimmer und Bert, def~ziert neben das Xlosett, selbst 
wenn sie darauf gesetzt wird, sie schmiert mit Kot  und beschimpft Pflegerinnen 
und Kranke, die sie wegen ihres Verhaltens zur Rede stellen. Die Bewegungs- 
unruhe hat  zugenommen, hat  auch in h6herem Grade die linke K6rperseite und die 
unteren Extremitgten ergriffen. Wghrend es sieh in "den oberen Extremiti~ten 
jetzt mehr um zappelnde, unkoordinierte, sehleudernde Bewegungen yon chorei- 
/ormem Charakter handel,, treten in den Beinen rhythmische myoklonisehe Zuekungen 
ganzer Yiuskelgruppen, mitunter aueh einzelner Muskeln in den Vordergrund. 
Besonders werden die FtiBe durch diese Zuekungen gleiehmgBig, in sehnellem 
Tempo, abwechselnd plantar- und dorsalwgrts bewegt. Auch das Schi~tteln des 
Kop[es hat zugenommen und ergrei/t mitunter den ganzen K6rper. Zeitweilig zeigt 
die Bewegungsst6rung ein schwer zu analysierendes Nebeneinander yon Tremor, 
ehoreiformen und myoklonischen Zuckungen. Zu gleicher Zeit werden jetzt  Muslcel- 
spasmen bei passiven Bewegungen in den Gelenken der oberen und unteren Extre- 
mitgten deutlich bemerkbar, so dab die Sehnenreflexe infolge dieser NIuskelspan- 
nungen schwer auslSshar sind. Keine Pyramidenbahnsymptome. 

Ira September werden zuerst bei einer Untersuchung die Pupillen, die bei [riihe- 
ren Untersuchungen keine Stdrung der Lichtrea~tion hatten erkennen lassen, leicht 
verzogen und au/ Lichtein/all und Konvergenz start ge/unden. Die systematisch ]ort- 
gesetzte Pupillenuntersuchung ergibt, daft das Verhalten derselben ein ganz auflerordent- 
lieh weehselndes ist, daft au/gehobene, triige und 19rompte lCeaktion ]ortwdhrend mit- 
einander abwechseln, so daft man yon einer zur andern Untersuchung niemals weifl, 
ob man starre oder auf Lichtein/all reagierende Pupillen, einseitig oder doppelseitig 
vor/indet. Hdu/ig ist zu konstatieren, daft die Pupille bei der ersten, mitunter aueh 
noeh bei der zweiten Belichtung reagiert, um dann lichtstarr zu werden, in der ]~egel 
ira Zusammenhang mit einer Formverg~nderung und Verziehung des Pupillarrandes. 
Dies Verhalten der Pupillen ist his zule~zt in sehr typiseher Weise naehweisbar. Uber 
die KonvergenZreaktion ist ein sicheresUrteil nieh~ zu gewinnen, da Patiengin nieht 
konvergiert; ob noeh infolge der frfiher vorhandenen Konvergenzlghmung, ist bei 
dem psychisehen Zustand der Kranken nieht Iestzustellen. Die ophthalmoskopisehe 
Untersuchung (Dr. Gallus) ergibt; dab die Papillen temporal auffallend blab sind, 
ohne dab eine Atrophie auzunehmen ist. Die Seitwartsbewegungen der Bulbi 
erfolgen auffallend langsam, ruekweise. Nystagmus ist nicht vorhanden. Es besteht 
kein Cornealring. 

Die Untersuehung der Leber li~flt perlcutorisch und palpatorisch keine Abweichung 
yon der ]~orra erkennen. Leider konnte eine R6ntgendurchleuchtung der Leibesh6hle 
(Pneumoperitoneum), durch welehe in einem yon WestphaP) vor kurzem beschriebe- 

1) Dieses Arehiv 65, [-I. 1/3. 
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hen Fall die Lebererkrankung nachgewiesen wurde, bei dem Widerstreben der Pa- 
tientin nicht ausgefiihrt werden. 

Keine Urobilinurie (einmalige Untersuehung). 
Pat. wird zusehends stumpfer, ist dabei andauernd auffallend widerstrebend 

und negativistisch. 
Der Gesichtsausdruck hat etwas Starres, Maskenartige8 infolge -con Armut der 

mimischen Bewegungen. Nahrungsaufnahme schlecht. Das Schlucken yon festen 
Speisen is~ erschwert. Pat. geh~ kSrper]ich sehr zuriick. An der rechten Schulter 
hat sich Decubitus entwickelt. Die Sprache, die bisher auffallendere StSrungen 
nicht erkennen lie[~, wird ausgesprochen lallend und ~kandierend. 

Die Spasmen, besonders in den Beinen, haben sehr erheblich zugenommen. Es 
besteht Beugeeontractur in den Kniegelenken. Die Intensit/~t der Muskelspannungen 
ist wechselnd, mitunter so beschaffen, dat~ sie weder bei sanften, allm~hliehen, 
noeh bei forcierten passiven Bewegungen fiberwunden werden kSnnen. Gehen 
und Stehen ohne Stiitze nicht mSglich. Beim Versuch dazu, vorw/~rts, rfickw/~rts 
oder seitw/~rts taumeln. Keine paradoxe Kontraktion. Die Sp~smen in den oberen 
Extremit~en sind geringer. Es bestehen ~ber in den Armen jetzt ~ndauernd 
auch bei ruhigem Liegen grobe, waclr aus/ahrende Bewegungen, die mitunter 
an ,,Umsichschlagen" erinnern und bei allen intendierten Bewegungen an Stdrke 
erheblich zunehmen. 

Dezember 1921. Ausgesprochene Demenz mit negativistischem Verhalten. 
Pat. ist vSllig unzug/~nglich, bel/istigt die andern Kranken durch Heulen, Schreien 
und Schimpfen, besonders naehts, ,,da sie nicht sehliefe, brauchten die andern 
Kranken auch nicht zu schlafen". Die Sprache ist oft ein kaum noeh verst/~ndliehes 
Lallen, dabei exquisit skandierend. 

Sie wiederholt in 8tereotyper, perseverierender Weise bestimmte Ausdrticke, 
antwortet z. B. auf jede Frage ,,danke sehr", diese Worf~e achtmal und 6fter 
wiederho]end. Ihren Namen vermag sie noeh zu nennen, zeitlich und 6rtlich 
ist sie unorientiert, kann die einfaet)sten Rechenaufgaben nicht mehr 16sen. Ex i tu s  
am 6. XII.  1921. 

Fas sen  wir~den K r a n k h e i t s v e r l a u f  ku rz  zusammen:  Bei  einer 36jahr . ,  
frf iher s te ts  gesunden  Fr~u,  deren  zahlre iehe Geschwister  noeh  leben u n d  
gesund sind, in  deren  Fami l i e  Geistes- oder  N e r v e n k r a n k h e i t e n  nLemals 
v o r g e k o m m e n  sein sollen, en twicke l t  sieh im J a h r e  1918 zur Zeit  e iner  
Schwangerschaf t  wiihrend einer Grippe ein in  ers ter  Linie  durch  Zittern 
ausgezeichnete8 Leiden, welches m i t  zei tweil igen Remiss ionen  bis zu ihrem 
Tode Anfang  Dezember  1921 fo r tbes teh t .  Durch  ein psychisehes  T r a u m a  
(Nachr ieh t  vom Tode ihres Mannes wi~hrend der  G r i p p e e r k r a n k u n g ) s e h e i n t  
das  Z i t t e rn  ausgel6st  und  zuers t  deut] ich in die Ersche inung  ge t re t en  zu 
sein. W a h r e n d  der  ganzen e rs ten  Zei t  des Krankhe i t sve r l au fe s  is t  die 
psychische  Beeinf lussung des Zi t te rns ,  die aufierordentliche Suggestibilit~it 
der  Pa t i en t in ,  eine der  ~uffa l lendsten Erscheinungen.  Das Z i t t e rn  m a c h t  
im wei teren  K r a n k h e i t s v e r l a u f  e iner  mehr  chorei]ormen Bewegungsstgrung, 
an der  sieh sparer  auch myoklonische Zuckungen betei l igen,  P la tz ,  um in 
der  l e tz ten  Zei t  des Lcidens  in  ein grobes Schi~tteln und  Wackeln, be- 
sonders  der  oberen Extremitditen und  des Kop/es, f iberzugehen.  I n  den  
Beinen t r e t en  zu dicser Zei t  schwere spastische Contracturen ein, bei Fehlen 
aller au/ eine Pyramidenbahnerkrankung hinweisender Symptome. 
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Die Spraehe, welche schon im Beginn der Erkrankung leichte St5- 
rungen gezeigt zu haben scheint, welehe dann zurfickgegangen sind, 
li~i~t in den spi~teren Krankheitsstadien sehwere Veri~nderungen in Form 
ausgesprochenen Skandierens und eines kaum versti~ndlichen Lallens 
erkennen. An den Augen sind verschiedene liar die Au//assung des Kran~- 
heits/alles sehr wesentliche StSrungen nachzuweisen. Im Oktober 1920 
wird zuerst yon /aeh~irztlicher Seite (Prof. Cords) vSllige Konvergenz- 
~ghmung und Akkomodationsparese ]estgestellt, die im Januar 1921 noeh 
vorhanden war. Au[3erdem bestand damals eine leichte beiderseitige Ab- 
dueenzparese. Im spdteren Krankheitsverlau/ traten StSrungen der Lieht- 
reaktion der Pupillen in den Vordergrund, in Gestalt sines unregelm~i[3igen 
Weehsels yon erhaltener und au]gehobener Liehtreaktion. In der ]etzten 
Zeit der Erkrankung wird sine Verlangsamung der Seitwi~rtsbewegungen 
tier Augen yon uns beobaehtet, ohne dal~ Nystagmus besteht, sondern nur 
sine eigenartige, ruckweise erfolgende Seitw~rtsbewegung der Bulbi. 
Ein CorneaIring ist nieht vorhanden (Dr. Gallus), auch sind Symptome 
yon seiten der Leber nicht 1estzustellen. 

Von den psychischen Ver~nderungen bildet, abgesehen yon der er- 
wi~hnten hochgradigen Suggestibiliti~t in den friiheren Stadien des Krank- 
heitsverlaufs, in den spi~teren Stadien die Charaktervergnderung die 
auffallendste Erscheinung. Die frfiher ireundliche und zug~ngliche 
Pat ient in wird boshaft, widerstrebend, chikaniert ihre Umgebung auf 
jede nur denkbare Weise. Mitunter tregen fSrmliche Wutan/glIe mit 

�9 wiistem Schimpfen und Schreien auf. Eine sehnell zunehmende, zu tie/er 
VerbtSdung fiihrende geistige Schw~che mit hochgradigem Negativismus 
~nd anderen , ,katatonen" Symptomen bildet den Ausgang des Leidens. 

Die Diagnose des Falles stie[t auf mannigfache und in den versehie- 
denen Phasen des Krankheitsverlaufes wechselnde Schwierigkeiten. 
Es geht aus der Krankheitsgeschichte hervor, dal~ besonders im Beginn 
des Leidens die Frage~ ob lediglich ttysterie vorlag, im Vordergrund 
4er Betrachtung stand. Der Umstand, dal~ die ersten krankhaften 
Erseheinungen im Anschlul~ an sin psychisches Trauma aufgetreten 
waren, schien in Verbindung mit der aul~erordentlichen Beeinfiul~barkeit 
tier motorisehen Symptome, die wi~hrend einer ]angen Beobachtungszeit 
sine der auffallendsten Erscheinungen darbot, ffir diese Auffassung zu 
uprechen. Als jedoch die eingehenden anamnestischen Erhebungen 
spi~ter ergaben, dab Patientin an Grippe bettl~gerig krank war, als sis 
die erschiitternde Nachricht erhielt, mui~ten Zweilel auftreten, ob die 
an  und fiir sich zuni~chst uncharakteristischen Zitterbewegungen, nicht 
in niiherer ~tiologischer Beziehung zur Grippe sti~nden und ob dem psy- 
~hisehen Trauma nur e!ne auslSsende Bedeutung zuzusprechen sei. Dutch 
4en in tier Universiti~ts-Augenklinik (KSln) durch Prof. Cords gefiihrten 
~achw.eis, da[~ eine Konvergenz- und Alckomodationsl~hmung vorlag, 
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Erscheinungen, die zwei/ellos zu den hdu/igsten und charalcteristischsten 
Augensymptomen der Encephalitis epid. gehSren, schien diese Annahme 
gesichtert und erhielt durch die spi~teren Befunde an Augenmuske]n 
(Abducenzparese) und Pupillen weitere Stfitzen. Die Tatsache erhShter 
Suggestibilitiit motorischer Erscheinungen steht mit den bei Encephalitis 
epid. viel/ach gemachten Er]ahrungen durchaus im Einlclang. A. West- 
phal 1) hut auf diese Verh~ltnisse bei der Analyse der yon ihm bei Ence- 
phMitis epidemica gefundenen Pupillenph~nomcnc mit  Nachdruck 
hingewiesen und vor kurzem (1. c.) wieder betont, dab diese gesteigerte 
BeeinfluBbarkeit mitunter  zur Verwechslung mit  rein psychogenen StS- 
rungen ffihrt. In  seiner groBen Arbeit fiber die stri~ren Bewegungs- 
stSrungen heb t  O. ~'Srster~) die interessante Tatsache hervor, dub die- 
selben sich in der Hypnose unter entsprechender Suggestion erheblich 
bessern, und dub selbst die charakteristische SchriftstSrung der Palli- 
dumkranken, die Mikrographic, sich durch Hypnose wesentlich bessern 
l~i~t (Reinhold). Andererseits erwi~hnt FSrster, dM~ mannigfachste 
sensible und sensorische l~eize die lebhaftesten Reaktivbewegungen 
bei diesen Kranken hervorrufen kSnnen, wohl i~hnlich den Erseheinungen, 
wie sic frfiher Ms ,,myoklonische Reaktionen" beschrieben worden sind. 
Von einem andern Standpunkt  aus betrachtet~ legt die ausgezeichnete 
Selbstbeobachtung eines an Encephalitis lethargica Erkrankten,  die 
W. Meyer-Gross 3) und Steiner wiedergegeben haben, Zeugnis ab yon dem 
wesentlichen EinfluB psychischer 1V[omente auf motorisehe Ersehei- 
nungen der Encephalitis ]cthargica. Wcnn w i r e s  mit  diesen Autoren 
auch ffir verfriiht hMten, auf Grund des vorliegenden MateriMs Er- 
5rterungen fiber allgemeine Beziehungen zwischen Psyche und extra- 
pyramidMen BewegungsstSrungen anzustellen, glaubten wir doch die 
sehr au]/allende Beein]lu/3bartceit motoriseher Vorg(inge dutch psyehische 
Ein/li~sse in unserer Beobachtung besonders hervorheben zu mi~ssen, da sie 
uns in dem Symptomenkomplex der extrapyramidalen-striiiren Erl~ran- 
~ungen ein wesentliches Moment zu sein scheint, welches bei diagnostischen 
Erwi~gungen, besonders gegenfiber der Hysterie, nicht unbeachtet  bleiben 
darf, worauf auch Meggendor]er a) vor kurzem hingewiesen hat. Was 
die spezie]le Form der BewegungsstSrung betrifft, zeigte dieselbe bei 
unserer Patientin das kaleidoskopisch bunte Bild yon nebeneinander 
und nacheinander Vorlcommen yon Tremor, chorei/ormen Bewegungen 
und myoklonischen Zuckungen, wie es A. Westphal 5) ffir-manche Formen 

z) Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychi~tr. 68. 1921. 
u) Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. 73. 1921. 
z) Zeitschr. f. d. ges. Neurol: u. Psychiar ~'3, 1921. 
a) Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. I(5. 1922. 
5) ~ber seltene motorische Erscheinungen bei multipler Sklerose, nebst 

Bemerkungen zur Differentialdi~gnose gegeniiber der EncephMitis epidemica. 
Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 68/69. 1921. 

Areh iv  fiir Psych ia t r i e .  Bd. 66, 49 



754 A. Westphal u. F. Sioli: Klinischer u. ~natomischer Beitrag zur Lehre vo~l 

der Encephalitis epid. Ms charakteristisch geschildert hat. Auf Grund 
seiner ausgedehnten Erfahrungen kommt  aueh 0. FSrster (1. c.) zu dem 
SehluB, ,,daft yon  den entzfindlichen Prozessen es besonders die epide- 
misehe Encephalitis ist, die, man darf sagen, bei spezifischer Lok~li- 
sation in den basalen tIirnganglien wohl alle Bilder stri~trer Bewegungs- 
st6rungen . . . . . .  oft bei denselben Individuen hinter- und zum Teil 
nebeneinander hervorbringt".  

Die Art der Bewegungsstsrungen des uns beschdi/tigenden FaIles, bei 
dem sich dieselben im wesentlichen hintereinander abrollten, zum Teil aber 
auch miteinander vermischten, 8chien uns in Verblndung mit den okuldiren 
Symptomen mit der Annahme einer Encephalitis epid. durchaus i~ber- 
einzustimmen. Abweichend yon den bei der Encephalitis epid. gewShnlich 
zu beobachtenden motorischen Stgrungen waren bei unserer Patientin grebe 
rhythmische Schi~ttelbewegungen, Bin ,,Waekeln" und,,Schlagen" besonders 
der oberen Extremitgten,  welche in der letzten Phase des Leidens die 
motorischen Symptome beherrschten, aber mitunter  aueh im Beginn 
der Kr~nkheit  vorhanden waren. 

Dutch diese yon Stri~mpelP) wiederholt eingehend geschilderte und 
far  die Pseudosklerose bis zu einem gewissen Grade als charukteristiseh 
bezeiehnete BewegungsstSrung wurde auch bei uns zuerst die Frage 
ungeregt, ob es sich nicht um eine Pseudosklerose bei der Patientin 
handeln k6nnte ? Die SprachstSrung, welche sich auch erst im sp~teren 
Krankheitsverlauf bemerkbar  machte und dann sehr sehne]l zu einem 
fast unverstandlichen Skandieren und Lallen ffihrte, sprach fiir diese 
Auffassung. Das eigenartige Perseverieren und Klebenbleiben an be- 
stimmten Ausdri~cken, welches zuletzt hervortrat ,  erinnerte sehr an ,,das 
Beharrungsverm6gen ffir ge~dsse Gedanken, resp. Wortfolgen", wie es 
sehon C. Westphal 2) bei seiner ersten Schilderung der Pseudosklerose 
beschrieben hat. Die Verlangsamung und Emchwerung der Augenbe- 
wegungen unserer Kranken ist vielleicht identisch mit  entsprechenden 
Beobachtungen yon C. Westphal. Es ist aber bemerkenswert,  dal3 ganz 
~hnliche Bewegungsst6rungen der guf3eren Augenmuskeln aueh bei der 
Encephalitis epid. festgestellt und yon Cords als ,,myostatische Starre" 
bezeiehnet worden sind. Eine besondere Wiirdigung verdienen in differen- 
tiMdiagnostischer ttinsicht die psychisehen Veranderungen unseres 
FMles : der Ausgang in eine schwere Demenz, wie wit sie feststellten, gehSrt 
nicht zu dem psychischen Krankheitsbilde der Encephalitis epid., ist 
aber such bei der Pseudosklerose, bei der es, wenn iiberhaupt, in der Mehr- 
zahl der Fglle nur zu einem m~l~igen Grad geistiger Schwgche zu kommen 
pflegt, ein ungew6h~liehes Vorkommnis. Die ungemein schnelle Ent- 

1) Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk..~0 u.  63 .  

2) Dieses Archiv Bd. XIV, 1883, und ges~mmelte Abhandlungen II. Tell, 
S. 510. 
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wicklung einer tie/en Verblddung ist in unserm Fall besonders bemerkens- 
wert. 

Die Charakterveriinderung, bei unserer Kranken eine der auffallend- 
sten Erseheinungen, nimmt unter den psyehischen StSrungen der Pseu- 
dosklerose eine wiehtige Stelle ein. 

C. Westphal (1. c.), Ntriimpell (1. c.), Alzheimer 1) und H•slin u. a. 
heben diese eigenartigen Ver~nderungen des Charakters, die so auffallend 
sind, dab sie mitunter der Diagnose den richtigen Weg weisen, ausdrfick- 
lich hervor. Fiir die Differentialdiagnose gegeniiber der Encephalitis 
epid. f~llt aber erschwerend in die Wagsehale, dab ausgesprochene 
Charakterveri~nderungen auch bei dieser Krankheit  im kindlichen 
und jugendlichen Alter 5fters vorkommen, wie Beobachtungen yon 
Kirschbaum2), A. Westphal3), Trdmmer 4) und Bonh6//er 5) zeigen. Eine Beob- 
achtung A. Westphals, in der sich bei cinem Knaben im Anschlul? an 
eine Grippeerkrankung eine ungemein sehwere Charakterver~nderung 
zu gleicher Zeit mit kSrperlichen Symptomen (Pupillenstarre, Nystag- 
mus, Augenmuskell~hmungen usw.) entwiekelte, zeigt; dab die Charakter- 
ver~nderung in engem Zusammenhang mit der organischen Erkrankung 
des Zentralnervensystems stehen karm. 

Das hemmungslose, in auffallendem Gegensatz zu dem fffiheren 
Verhalten stehende Sehimpfen der Kranken, wie es zuerst yon C. West- 
phal bei der Pseudosklerose beschrieben wurde und wie es aueh bei 
unserer Patientin zuletzt deutlieh in die Erseheinung trat,  ist neuerdings 
auch bei der Grippeeneephalitis yon Grage~) , in 10 F~llen beobachtct 
worden. DaB sieh auch die Pseudosklerose wie die Encephalitis epid. 
mit anseheinend hysterisehen Erscheinungen verbinden kann, darauf 
weisen eine Reihe  yon Beobachtungen (A. Westphal~), Vdlseh u. a.) 
bin, denen offenbar ~hnliche Beziehungen zwisehen extrapyramidalem 
System und Psyche zugrunde iiegen wie die oben erw~hnten. 

Wir haben diese differentialdiagnostisehen Erw~gungen etwas aus- 
fiihrlieher wiedergegeben, um zu zeigen, wie grol~e Sehwierigkeiten sieh 
der Entscheidung der Frage, ob es sieh in unserem Fall um eine Ence- 
phalitis epid. oder um Pseudosklerose hande]t, entgegenstellten. Wiih. 
rend die iitiologischen Beziehungen und die Erseheinungen am olculiiren 
A pparat mit Sicherheit /i~r eine Encephalitis epidemica zu sprechen schienen, 
mufite die Eigenart einiger, besonders in der letzten Zeit des Leidens au]- 

1) Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. 8. 
2) Zei~sehr. f. d. ges. Neurol. u. Psyehiatr. 73. 
a) Psyehiatrischer Verein der Rheinprovinz, 25. Juni 1921. Ref. Zeitschr. 

f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. 7~. 
a) Dtsch. reed. Wochenschr. ]922, Nr. 12. 
5) Klin. Wschr. Nr. 29, 1929. 
6) Dtsch. Zeitsehr. f. Nervenheilk. 73, 1922. 
~) Dieses Archiv 54. 

49* 
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tretender Symptome, Zwei/el an der Richtiglseit dieser Au//assung er- 
weclcen. 

Wi t  glauben, gezeigt zu haben, daft sich eine ~ichere Diagnose bei Ab- 
wiigung aller in Frage kommender Momente nicht hat stellen lassen, da sich 
au] somatischem und psychischem Gebiete eine bemerkenswerte Mischung 
von Symptomen /and, die ]i~r diese Kranl~heiten ]i~r wesentlich gehalten 
werden, und da 8ich kein Symptom /and, welches wie die Lebera//ektion 
oder der Cornealring nach dem heutigen Standpunlst unserees Wissens au[ 
das Bestehen einer Pseudosklero~e (Wilsonschen Kran/cheit) hingewiesen 
h~tte. Nur  die an~tomische Unte r suchung  konn te  die En t sche idung  
bringen.  

Sektionsbefund (Prof. Fischer)~. 
Kleine weibliche Leiche in rednziertem Ern~hrungszustand. Starre in LSsung 

begriffen. Ziemlich ausgedehnter Decubitus am rechten Schulterb]att, an den 
Fiil3en, am l%iicken. Muskulatur diirftig, yon guter roter Farbe, Fettgewebe fehlt 
ganz. Bei Er6~fnung der Bauchh6hle finder sich keine ~reie Fliissigkeit. Netz sehr 
ie%arm, D~rme kollabiert. Appendix lang und dilnn. Milz 130 g. Kapsel hat 
an einigen Stcllcn weifJe Verdickungen. Parenchym ziemlich blab, ziemlich z~he, 
Follikel klein, Trabekel sehr diinn. 

Herzgewicht 205 g. Spitze des tterzens yon linkem Ventrikel gebildet~ Perikard 
durchaus spiegelncl und glatt, t%eebtes tterz klein, Endokard und Klappe durehaus 
intake. Muskulatur etwas blal~, br~un]ich, nicht verdiekt. Linkes Herz mi~ durchaus 
normalem Endokard und K]appen. Muskulatur entsprechend dick, Coronargef~Be 
diinn und zart, Foramen ovale geschlossen. 

Linke Lunge an der igiickseite und an der Spitze kleine fibrinSse Adh~tsionen. 
Lunge ist ziemlieh volumin6s und schwer. Auf dem Durchschnitt in den hinteren 
und oberen Teilen des Oberlappens und noch mehr des UnterIappens rein granulierte 
Herde von sehmutzig grauroter Farbe und aufgehobenem Luftgehalt. In den Bron 
chien sehr viel, fast rein eitriges Sekret. Lungengef~[3e o. ]3. ]3ie rechte Lunge 
mit durchaus glattem Pleuraiiberzug fiihlt sich iiberall hfthaltig an. Schnittflache 
o. ]3. In  den Lungenarterien etwas Cruor, bronchiale ScMeimhaut ohne Vet- 
anderung, blal3. Nirgends in dieser Lunge Verdichtungsherde nut eine Spur ()dem. 

I~ebennieren ziemlich klein mit ausgedehnter zentraler Erweiehung. Iginde 
schmutzig-cremefarben, Marksubstanz anffallend blal~. ]3eide Iqieren yon gewShn- 
licher Grol~e und Form, Xapsel gut abziehbar, I~ierenoberfl~che glatt. Xonsistenz 
und Farbe wie gewShnlich, Zeichnung deutlieh. Nierenbecken mit glatter blasser 
Schleimhaut, nicht erweitert. Niere links wiegt 150, reehts 135 g. Leber wiegt 
1200 g. Linker Lappen maeht etwa 1/4 des Ganzen aus. Die Oberfldehe der Leber 
ist allsnthalben h6clcerig, und zwar handelt es sich urn gelbliche bis gelbliehbraune ]lache 
H6cker yon Steeknadelkop/-Grgfle his maximal etwa KirseMcern-GrSfie, die dutch 
seiehte Einziehungen voneinander abgegrenzt sind. Die Hgc/cer /i~hlen sich etwas 
derb an; die Ri~nder der Leber sind abgestump/t. Aorta auffallend diinnwandig, 
im iibrigen yon gew6hnlicher Breite. Das Pankreas yon erttsprechender Gr58c, 
Farbe und Konsistenz die gewShnliche, Lgppchenzeiehnung deutlich. 

Zunge von gew6hn]icher Gr61~e, Fotlikel sehr deutlich, Tonsillen ziemlich grolt, 
etwas derb, sonst o. ]3. Oesophagus o.B. Schilddsiise (recht.er Lappen) etwas ver- 
gr613ert, Sehnittflaehe o.B. Larynx und Trachea o. ]3. 

]31ase klein, fast leer, Schleimhaut mit zahlreichen Eechymosen, etwas geschwol- 
len. Portio quergespalten, hintere Lippe etwas ektropicrt. Uterus yon gew6hnlicher 
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Gr61]e. Ovarien nicht  sehr grol),, derb, o .B.  I m  Rec tum stark eingediekter, fester 
Kot.  8chleimhgute o. B .  

Sch~deldach symmetrsieh, ziemlieh dick. Gefgl~furchen nieht  sehr tier. Dura  
mgl~ig gespannt.  Im Lgngsblutleiter Cruor und  Speekhaut.  Die Dura im ganzen 
etwas dick. An der Innenflgche der Dura, besonders reehts, in der vorderen nnd  
h in teren  Schgdelgrube, feinste Fleckehen und  Streifen und  feinste, eben abwischbare 
Membranen. Ziem]ieh s tark  vermehr ter  subduraler Liquor yon klarer Farbe. t t i rn-  
gewieht ]280 g. Arterien der t t i rnbasis  diinnwandig, o. B. (Gehirn in to te  gehgrtet.) 

Anatomische Diagnose: Eigenartige Cirrhose der Leber ( Wilsonsehe Krankheit). 
Gro[3e kon/luierende bronehopn~umonisehe Herde in der linken s Pleuraverwaeh. 
sung links. Erosion der hinteren Muttermundlippe. Allgemeine Atrophie; auagedehn- 
ter Decubitus. 

Be/und der Leber und K6"rperorgane (Pro/. Fischer). Makroskopischer Be/und: 
Die Leber mil~t 21 : 17 : 8 era; gr61~ter Durchmesser des rechten Lalopens 13,5 era, 
des ]inken 7,5 era. Gewicht der Leber 1150 g. Die Oberfl~che der Leber ist grob- 
hSckerig; die einzelnen H6cker sind v0n etwas ,-ersehiedener GrSBe, v ide  messen 
4 - -5  mm im Durchmesser, manohe bis 12 ram. Sie sind durch mehr  dunkelgraurote 
streffige Ziige voneinander getrennt.  Auf dem Durchschni t t  der Leber vermiBt 
man die gew6hnliche aein6se Zeichnung vo]lkommen. Man sieht auf der 8ctmitt- 
fl~che rundliche bis ovale meist  gleichmgBig gelbbraune Parenchyminseln,  deren 
Durehmesser meist um 8 - - ] 0  mm betrggt ;  doch sind auch wesentlic]i kleinere 
und  gr61]ere bis 19 m m  im Durchmesser haltende Inseln vorhanden.  Get rennt  
sind die Inse]n durch ein ziemlieh sehma]es fasriges, derbes, mehr  graurotes Gewebe. 
Die Konsistenz der Leber ist  etwas vermehrt .  Die Lebervenen unc[ die Pfortader  
bieten keine abnormen Befunde, ebensowenig die G~llenblase und Gallenwege. 

Mikroskopisehe Untersuehung: Es liegt ein v61liger Umba~t der Leber vet. Man 
finder Inseln yon Leberparenchym in der versehiedensten Gr61~e, oft yon ganz 
unregelmgBiger Form. Die Inseln yon Lebergewebe sind voneinander  getrennt  
durch Ziige yon Bindegewebe, das ziemlieh reich an kleinen Gefgl~en ist, stellenweise 
etwas k6rniges, eisenhaltiges P igment  enthgl t  und  aa  den meisten Ste]]en yon 
Infi l traten,  yon Lymphocyten  und  Plasmazel]en durchsetzt  ist. Diese Bindegewebs- 
septen sind yon verschiedener Breite, meist  jedoeh nicht  allzu breit. ~as t  iibera]l 
trffft  man  in den Septen sehr reieh]ieh gewueherte Gallenggnge. I n  den gr6i~ten 
Inseln yon Lebergewebe sind die Leberzellen yon reeht  verschiedener Gr61~e, 
oft am I~and eines Pseudoaeinus grebe, an andern  kleinere Leberzellen. Die grol~en 
Inseln yon Leberzellen sind meistens sehr s tark  fetthaltig,  an  den kleineren und  klein- 
sten Inseln ist  der Befund wechselnd, manchmal  aueh bier hoehgradige Verfettung. 
I n  den Leberze]len finder sich braunge]bes oder auch dunkelbraunes Pigment  in 
weehselnder Menge; ~m meisten da, we aueh hochgradige Verfet tung vorliegt 
und  insbesondere aueh an  solehen Stellen, we nur  noeh ganz kleine Eeste  yon 
Leberzellen sich yon Bindegewebe umschlossen finden. Da, we der Bau der Inseln - 
einem normalen Leberacinus noeh am ghnlichsten ist, f inder sich ganz wenig oder 
gar kein Pigment  in den Leberzellen. Dagegen finder sieh an  den Stellen der stgrk- 
sten Abschntirung yon Lebergewebe oft P igment  i n  sehr erheb]ieher .WIenge in den 
Leberzellen, die stellenweise auch gequollen erseheinen; die Kernform ist bier oft 
ganz nnregelmgl~ig, ebenso die Form der ganzen Zelle; bisweilen sind anch hier 
2 4  kernige Zellen zu finden. ])as Fe t t  in  den Leberzellen ist  re]atiu grol~tropfig; 
nur  da, we hochgradige Absehniirung, we nur  noch ganz winzige t~este yon Leber- 
parenchym vorhanden  sind, finder man  auch ~et t ropfen  yon der Gr61)e eines 
Leberzellkernes oder noeh kleinere. Innerha lb  der gr6Beren Inseln yon Lebergewebe 
ist  keine Bindegewebsentwioklung festzustellen. We sigh Bindegewebe finder: 
ist  es immer ziemlich feinfasrig. 
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In den zahlreichen untersuchten Pr~paraten aus den versehiedensten Absehnit- 
ten der Leber finden sich nirgends Nekrosen (wie ja auch mak~oskopisch keine 
beob~ehtet wurden); nirgends in den Infiltraten Leukoeyten, aueh keine eosino~ 
philen Leukocyten. 

An den Gef~gen sind keine beson~leren Ver~nderungen wahrzunehmen. In 
den verschiedenen Inseln yon Lebergewebe kommen die ZentrMvenen oft ganz 
exzentriseh zu liegen. Die Capillaren sind fibera]l recht weir und gut gefiillt. 

Die mikroslcopiache Unterzuchung der i~brigen Organe ergibt keinerlei besondere 
Befunde. 

Schilddrfise, Myokard, Pankreas, Mi]z zeigen niehts Abnormes. In der Niere wird 
ein ziemlich reichlieher Fettgehalt in den graden Kans und Schaltstfieken, z. T. 
auch in den Hauptstficken lestgestellt, doch keine entzfindliehen Ver~nderungen. Im 
Ovarium nur sp~rlie]~e ]~ollikel. Das Nebennierenmark ist etwas schmaI, wenig pig- 
menthaltig; die zona g]omerulosa und reticularis der Rinde sind m~gig fetthaltig. 

Gehirnbe/und: Die ]inke Hirnhs war in Alkoho], die rechte in Formol kon- 
serviert. Bei weiterer Zerlegung des Gehirns land sieh die n~here Umgebung 
der Substantia nigr~ (auf 2--3 mm naeh allen Seiten) eigentfimlich gelblieh vor- 
f/~rbt; diese Verf~rbung geht schnell, abet nieKt scharf in die weige Umgebung fiber, 
der Farbton ist der dines ausgesproehenen Gelbbrauns; sie hat sieh in der Formol- 
h~lfte bis zuletzt unver~dert  erhalten; in des Alkoholhalfte ist sie zuriickgegangen 
so dab sie jetzt (4 Monate nach dem Tode) nicht mehr kenntlieh ist. Auff~llig gelb 
gef~rbt, aber wesentlich weniger als die Substantia nigra sind Thalamus, Pallidum 
and Striatum; deren gelbliehe F&rbung ist nur gradweise starker als der l~arbton 
der anderen grauen Substanzen; man m6chte sagen, sie sind starker gef~rbt, nicht 
verf~rbt; die starke F~rbung hat sich in der Formolh~lfte gehalten, ist in der Alkohol- 
h~lfte zurfickgegangen bis auf die des Pallidum, das noeh jctzt einen ausgcsproehen 
gelben Farbton hat. 

Gestaltanomalien an I-Iirnrinde und fibrigen Hirnteilea bestehen nicht, die 
Seitenventrikel sind nicht erweitert, ihr Ependym nicht granuliert, im IV. Ventrikel 
ist das Ependym der Reeessus m~gig granuliert. 

Die zur histologisehen Untersuchung angewandten F~rbemethoden sind: 
Fgrbung nach Nissls Prinzip mit Toluidinblau am uneingebetteten und eingebette- 
ten Alkoholmaterial, van Gieaon, Weigerts Elastiea, Bestsche Glykogenfgrbung, 
tIeidelberger Gliafgrbnng, Klarfeldsehe Tanninsilbermethode; am FormolmateriaI: 
Lipoidfgrbung mit Seharlachrot, Bielschow~.ky, Markseheidenfgrbung nach Npiel- 
meyer, Achucarro8 Tanninsflbermethode. 

Histologiseher Be/ung: Groghirnrinde (Frontal-, vordere und hintere Zentral-, 
Temp.-, 0ccipitMwindungen, Insel und Ammonshorn): Pia ist im allgemeinen 
verdiekt; in der allgemeinen Verdiekung sind einzelne Stellen noeh besonders auf- 
fgllig knotenartig verdickt, die Pia enthglt sehr vide, z. T. vielkernige Fibroblasten, 
set~r viel Makrophagen und K6rnehenzellen, yon denen die letzteren mggige Men- 
gen Ieink6rnigem, grtinen oder gelbliehen Pigments enthalten. Die Belegzellen sind 
z. T. proliferiert und vielkernlg. Bei manehen der vielkcmigen Zellen ist nieht zu 
entscheiden, ob es sieh um Fibroblasten, BelegzeIlen oder Adventitialzellen handelt 
(Abb. 1). Viele Kerne sind sehr grog und sehr ehromatinarm, einige derartig groge 
Kerne sind einseitig ge6ffnet wie ein oftener Sack, andere weniger zahlreiche Kerne 
sind hyperehromatiseh und bizarr verzogen. Van Giesonf~rbung zeigt lebhafte 
Faserwueherung. Die Zusammensetzung der Pia ist fiber den verschiedenen Teilen 
der Hirnrinde gleiehartig; die Pia ist fiber dem FrontM- und OceipitMhirn etwas 
starker verdiekt Ms fiber den fibrigen Untersnehten Stellen. Unter zahlreiehen 
untersuchten Sehnitten land sieh in einem Sehnitt aus dem Temporalhirn eine 
Plasmazelle in der Pia. 
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Die Hirnrinde: Architektonik der Hirnrinde ohne St6rung. Die Ganglienzellen 
~zeigen keine b emerkenswerte a]lgemeine Vers sind in der Frontalrinde ]eich~ 
wabig ver~ndert und haben dort entsprechend erh6hten Lipoidgehalt, diese Ver- 
~nderung hhlt sich in dem Ruhmen der fiblichen Vers der frontalen Gan- 
glienzellen; in alien Teilen des Hirnmantels finden sich vereinzelte Ganglienzellen 

Abb. 1. Vielkernige hufeisenf6rlnige Zelle in 
der Pia (die Zelle hat 10 Kerne, die nicht alt~ 

auf dem :Bilde erseheinen). Vergr. 1000. 

Abb. 2a. Grol~er ehromatinarmer Gliakern (Gk) 
ohne Protoplasma aus der Kirnrinde. Ga = Gan- 
glienzelle, Glnormalgro|]e Gliakerne.Vergr.1000. 

Abb. 2b. Grol~e ehromatinarme Gliakerne 
ohne Protoplasma aus der ttirnrinde. Vergr.1000. 

Abb. 2c. Atypiseher grol~er chromatinarmer 
Gliakern mit Abschntirung, ohne Protol~lasma, 
yon Pigment umgeben, aus dem Globus pallidus. 

Vergr. 1000. 

mit Verflfissigungserscheinungen und Vermehrung und Umklammerung yon Glia 
zellen, deren Zahl ist nicht hochgradig. In  der Temporalrinde liegt unter eine 
sparer zu erwghnenden Strecke starker Gliafaserwucherung ein Bezirk chronisch 
vergnderter Ganglienzellen. 

An den Gliazellen finden sich keine ausgesprochenen regressiven Vergnde- 
rungen;  ein Teil der Gliakerne entspricht an Gr61~e und Chromatingehal~ der INorm; 
ein anderer grol~er Teil der Gliuzellen aber zeig~ eine auflerordentliche Gr6fle und 
eine au[3erordentliche Chromatinarmut des Xerns, viele yon diesen 2 Polk6rperchen; 
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die Form dieser groflen Kerne ist meist gl~tt, fund, eifSrmig oder birnf6rmig, eine 
mgBige Anzahl yon ihnen zeigt abet  Membranfaltung, Einkerbung, eekige Verzie- 
hung, leichte Lalapung oder kleinere Abschntirungen, einzelne sind einseitig ge6fL 
net ;  ein Plasma stellt sieh in diesen Zellen mit  keiner F~rbung dar, einzelne rosa 
metachromatiseh gef/~rbte Pfinktchen oder K0rnehen liegen dieht  an  den Kernen  
oder in einiger Entfernung;  diese groBen Gliakerne (Abb. 2a) liegen teils einzeln, 
teils in mehreren Exemplaren unter  sich oder mit  kleineren Gliakernen zusammen, 
teils mit, tells ohne rgumliehe Beziehungen zu Ganglienzellen; auffgllig wenig in 
r~umlieher Beziehung zu GefMten. Diese Gliaveri~nderung ist der au//(dligste Be/und 
an der Hirnrinds, die grogen Kerne linden sieh in allen untersuehten Teilen des tI irn- 

Abb. 3. Kleines GeI~B aus der I-iirnrinde mit knStchenartiger u von Adventitial- 
zellen (K). Vergr. 1000. 

mantels, in groger Zahl, sie sind zahlreieher in der Frontalrinde,  in der vorderen 
Zentralwindung und  der Occipitalrinde als in der hinteren Zentralwindung, der 
Temporalrinde und  dem Ammonshorn;  sie finden sich in allen Rindenschichten;  
auch im Mark der t t i rnwindungen kommen sie vor, aber in geringerer Zahl als in 
der 1%inde. Faserglia ist  an der ttirnoberfliiche, der t%inde, dem subcorticalen 
1VIarldager und  dem Mark der Hirnwindungen nicht  darstellbar (auger an  den 
un ten  zu erw~hnenden Stellen), plasmareiche GtiazeXlen finden sich nirgends 
(auBer den un ten  zu erw&hnenden Stellen), 

Die GefaBe sind an Zahl nicht  vermehrt ,  ihre Wand abet ist stellenweise ver- 
~ndert: sie ist auf kurzen oder lgngeren Strecken auff~llig kernreich und  f~rb~ 
sich bei der Nisslfi~rbung ira ganzen schwach metachromatisch an, die Kernver-  
mehrung ist an einigen Stellen als Vermehrung yon Gefgl3wandelementen, insbe- 
sondere adventit iel ler  Zellen zu erkennen (Abb. 3), an ~nderen ist  es n ieht  zu ent- 
seheiden, welehe Art  yon Zellelementen vermehrt  sind; ganz vereinzelt finden sich 
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P la smaze l l en  u n d  Mastze l len;  die Sicherheib y o n  Vergr61~erung u n d  W u c h e r u n g  
yon  I n t i m a k e r n e n  is t  an  ganz  se l t enen  S~ellen zu gewinnen ,  sie t r i t t  zur i ick  h in t e r  
der  W u c h e r u n g  sicher adven t i t i e l l e r  E l emen te .  U n v e r k e n n b a r  i s t  das  Vorhanden-  
sein y o n  St/s yon  denen  ein  Tell  Bez i ehungen  zu Gef~l~en e r k e n n e n  
1/~l~t. I n  den  Gefi~i~wandzellen l iegen sehr  viele feine P i g m e n t t r 6 p f c h e n ,  die 

Abb. 4a. Protoplasmareiche Gliazellen 
aus dem Ammonshorn. Vergr. 1000. 

Abb. 4b. Syncytiumartig zusammenliegende protoplasma- 
reiche Gliazellen mit grol]en Kernen aus dem Globus pallidus. 

Vergr. 1000. 

Abb. 4 c. Protoplasmareiche zwei- 
kernige Gliazelle mit tiefdunke]. 
griinem Pigment aus dem Globus 

pallidus. Vergr. 1000. 

Abb. 4d. Mehrkernige proto- 
plasmare~che Gliazellen mit Abb. ~:e. Atypische protoplasmareiche l~ie- 
Forts~tzen aus dem Globus sengliazelle mit Pigment aus dem Globus 

pal[idus. Vergr. 1000. pallidus. Vergr. 900. 

L ipo id reak t ion  geben.  I n  der  t~inde s ind  n u r  vere inzel te  Fe t t k6 rnchenze l l en  
a n  Gefi~Ben, im Mark  aber  r ech t  reichl ich K61~achenzellen m i t  Lipoid  oder  
p ro t agono iden  Stof fen  in  den  adven t i t i e l l en  Scheiden.  E l a s t i k a m e m b r a n  fi~rbt 
s ich a u c h  a n  den  fe ins ten  Capi l laren  s ta rk ,  v a n  Giesonf~rbung  zeigt  s te l lenweise 
e ine V e r m e h r u n g  der  B indegewebs fase rn ,  2Bielschowskyf~rbung zeigt  s te l len-  
weise D a r s t e l l u n g  brei~er Gef~13wgmde. Diese  V e r ~ n d e r u n g  der  GefgBe isb tiberall  
au fzuf inden ,  sie is t  yon  den  u n t e r s u c h t e n  R inden te i l en  a m  s tSxks ten  in  der  t em-  
pora len  Rinde .  



762 A. WestphM u. F. Sioli: Klinischer u. anatomischer Beitrag zur Lehre yon 

Die Lipoidfarbung zeigt, wie oben erw/~hnt, m~Bige Mengen Lipoid in Gan- 
glienzellen, in frontaler l%inde mehr Ms in iibriger; sie zeigt auch in Gliazellen m/~Sige 
Mengen Lipoidtropfen, zeigt aber keine um die grol3en Gliakerne und zeigt in Ge- 
f~Bw~nden und -scheiden eine m~13ige Vermehrung. Glygogenf~rbung nach Best 
zeigt keine Befunde (auBer den unten zu erw~thnenden Corpora amylacea in der 
Temporalrinde). 

Die bisher erw/~hnten Befunde linden sich fiberM1 in der Hirnrinde, die 
geringftigigen regions Unterschiede sind oben bemerkt. Aul~er diesen diffusen 
Ver~nderungen sind noch zwei Sonderbefunde zu registrieren: An der Temporal- 

Abb. 5. Gefgl3aussprossung (A) im Globus pallidus mi~ endarteriischen ]]rscheinungenl atypisch 
grol~e Gliakerne (Gk). Vergr. 800. 

rinde finder sich eine kleine lokM beschrgnkte Stelle mit starker Vermehrung 
faserbildender Gliazellen~ so dab ein dichter Faserfilz in der ganzen ersten Rinden- 
schicht entsteht, in dem zahlreiche Corpor a amylaeea ]iegen; unter dieser Stelle 
sind, wie oben erw/~hnt, die Ganglienzellen d.er Hirnrinde chronisch vergndert; 
fiber dieser Stelle ist die Pia ein kleines, nicht entwirrbares Convolut yon fasrigem 
Gewebe, das offenbar yon einem vielfach geschl~ngelten Gef~ft ausging. 

Im Subiculum des Ammonhorns ist der Gyrus dentatus yon einem dicken 
und dichten Gliafaserfilz iiberzogen mit zahlreichen Gliafaserzellen; die Ganglien- 
zelleiste des Gyrus dentatus, deren Ganglienzellen keine wahrnehmbare Ver~Lnde- 
rung erkennen lassen, hal  unter und tiber sich eine in der tibrigen Rinde fehlende 
Gliazellvergnderung, ngmlich VergrOl3erung der I(erne mit reicher Plasma- 
"wucherung; die Kerne sind m~Big ehromatinreich, haben ofl~ 2 Polk6rperchen, 
manche Ze]len haben 2 und mehr Kerne, der P]asmMelb zeigt kurze Forts~tze, 
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oft Vaeuolen, eine ganz feink6rnige Struktur, oft ]iegen mehrere Zellen syneytium- 
artig zusammen. Die Abb. 4a zeigt derartige Zellen und lggt die Gr6ge yon Kern 
und Leib mit den grogen Gliakernen der Rinde und den weiter unten anzufiihren- 
den Gliazellen vergleiehen. 

Die Stammganglien fallen dutch wesentlieh stgrkere Ver~tnderungen auf. 
Ubersichtsbilder zeigen einen augerordentlichen Zellreichtum dieser Kerne. Der 
Zellreichtum ist verursaeht durch ausgesprochenere Wucherungserscheinungen 
der Ge/i~/3e, an denen Sprossungserseheinungen und Zellansammlungen deutlieh 
sind (Abb. 5). Auger den Wueherungserseheinungen und Zeilansammlungen a.n 
Ge{~gen linden sieh KnStehen kleiner runder Zdlen ohne erkennbaren Zusammen 
hang mit Gef~gen im Gewebe (Abb. 6), undes  finder sieh tin groger Reichtum 
atypischer Gliazellen. Diese 
atypischen Gliazellen sind 
versehiedenerArt: in reieho 
licher Menge finden sieh 
ungeheuer gro[3e, ganz ehro- 
matinarme Kerne mit einem 
oder oder mehreren PolkSr~ 
perchen und Membran/al~ 
tungen oder auch finger- 
oderkopfartigen Absehnti- 
zungen; eine AnzaM dieser 
Kerne ist ganz naekt, an~ 
dere haben in ihrer Um- 
gebung stippchenartige 
KSrnehen wit bei grogen 
Gliazellen der Hirnrinde, 
noch andere sind yon Pig- 
ment umgeben ; dieses Pig~ 
ment ist feinkSrnig, tief- 
dunkelgrtin, meist ziem- 
lieh dieht am Kern gee 
lagert (Abb. 2c), manch- Abb. 6. [Jbersichtsbild aus dem Globus pallidus mi t  zahl- 
r e a l  a u e h  i n  F o r m  f e i n e r  reichen kleinzelligen KnStchen an Gefggen mit  dem erkenn. 
Fo r t sS ,  t ze :  a n g e o r d n e t ,  baren Zusammenhang  mit  Gef~tBen. yergr .  40. 

Diese Zellen finden sich im 
Claustrum, im Putamen, im Nucleus caudatus, im Globus pMlidus und in allen Teilen 
des Thalamus. Im Globus pMlidus ist der Pigmentreiehtum um solche Kerne unzwei- 
deutig hoehgradiger als in den andern Kernen; hier finden sich aueh Zellen mit gro- 
Ben Kernen, umgeben yon weitverzweigten Forts~ttzen, die aus enggelagerten kleine- 
ren und gr6geren K6rnern des tiefdunkelgrfinen Pigments gebildet sind. Die blau- 
sehwarzen KSrner und Broeken, die Spielmeyer besehreibt, haben wir nicht gesehen; 
wohl aber ist zu betonen, dab die tiefdunkelgrilne Farbe des Pigments manchmM der 
blauschwarzen nieht fernsteht. Auger diesen diffusen Ver~nderungen finder sieh 
stellenweise verschieden viel gelbes Pigment in Geffigwand, Gef~gseheiden, in 
Gliazellen mit Forts~tzen, teils mit grsgerem, teils mit kleinerem pyknotiseheu 
Kern nnd vereinzelt in K6rnehenze]len. Auch das gelbe Pigment ist im Globus 
pM]idus am reichliehsten. Neben den bisher erwS~hnten plasmaarmen Gliazellen 
linden sich aueh eine ziemliehe Anzahl Gliazellen mit Wueherung des Plasmas: 
um die meist betr~chtlich vergr6gerten Kerne yon mittlerem ChromatingehMt 
erstreckt sich meist nach einer, tefls auch naeh mehreren Seiten ein Protoplasma- 
leibovon teils wabiger, tells homogener Struktur; vereinzelt linden sieh Vakuolen, 
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die Zelleiber sind konkav begrenzt und enden in sehr verschieden weiten, teils 
feinen, teils plumpen Fortsgtzen. Manehe haben mehrere Xerne; andere ]appig 
gestaltete Kerne (Abb. 4 b, 4 e, 4 d). Solche Zellen ]iegen tells einzeln, ~eils syney~ium- 
artig zusammen (Abb. 4b), sie sind unregelm~Big verteflt, am hgufigsteu sind sie 
im Pallidum; unverkennbar sind nachbarliehe Beziehungen zu Gef~LBen; um einige 
etwas grSBere Gef~Be bilden sie einen Wall (Abb. 7); an kleinen Gef~Ben liegen sic 
oft so an, dab sic zun~ehst als GefiiBwandzellen imponieren; weiterhin liegen 
sie am Rande der Kn6tchen kleiner gundzellen. Von diesen groSen Gliaelementen 
mit gewueher~em Plasma fiihrt eine stufenweise Reihe zu gr6Beren ~hnliehen 

Abb. 7. Gliazellwallbiidung um ein Gef~,t3 im Globus pallid_us. Vergr. 100. 

Exemplaren bis zu sehr vereinzelten riesenha/ten Gliazellen nlit mehreren groBen 
ovalen Kernen mit ein oder zwei, z. T. sehr groBen Polk6rperchen oder gelappten 
Kernen mit Abschniirungen, Zellen, deren Plasma mehr oder weniger intensiv ge- 
f/~rbt und abgrenzbar is~ und yon denen einige sp~rliehe tiefdunkelgriine Pigment- 
k6rper enthalten oder gelegentlieh andere kleine Gliakerne einschlieBen (Abb. 4@ 

In den Stammganglien zeigen manehe Ganglienzellen eine ttomogenesierung 
des Kerns; die ldeinen Ganglienzellen des Striatums sind von den groBen Gliazellen 
mit gewnehertem Protoplasma manehmal sehr schwer zu unterscheideu, so dab 
wir nieht sicher entscheiden kSnnen, ob ein Ganglienzellausfall eingetreten ist; 
Lipoiclf~rbung zeig~ im allgemeinen viel, aber stellenweise sehr versehieden viel 
Lipoid in Ganglienzellen, Gliazellen und Gef/~gw~nden; die Gliazellen des Pallidum 
enthalten am meisten Lipoid, es ist aber sp~rlieh grade um die ~oBen Kerne, 
so dab man annehmen kann, dab das tiefdunkelgriine Pigment der sehr groBen 
Gliakerne keine Lipoidreaktion gibt. 

Gliafaserf~Lrbung zeigt eine auBerordentliehe Verst~Lrkung des Gliaiiberzugs 
yon Thalamus und nucleus eaudatus mit dieken Lagen yon Gliafaserzellen; in 
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den grauen Kernen und den benachbarten weigen Massen feb_It Gliafaserung 
fast ganz, hier und da sind einige m~chtige Fasern dargestellt .  

Eine st~rkere Proliferation der GefgBwandzellen und zweifellose Gefggspros- 
sung ist oben erw~hnt; in einigen Gefagscheiden finden sieh zahlreiche Zellen, 
die bei schwacher VergrSgerung den Eindruck der Infiltration machen (Abb. 8), 
es sind fast iiberwiegend Adventitialzellen, bier und da finder sieh abet auch eine 
Plasraazelle. Die oben erw~thnten kleinzelligen KnStchen mit  oder ohne Zusararaen- 
hang rait Gefi~gen halten wir fiir GhazellknStehen. Auger der knStehenartigen 
Gliazellanh~ufung an Gefggen finder sieh um einige Geffige eine raehr ringf6rraige 

Abb. 8. Zellvermehrung in der GefiiBschoide im Thalamus, meist Adventitialzellen. Vergr. 200. 

Wallbildung yon Gliaze]len, teils unraittelbar an den Gef~gen, teils ura einen kern- 
freien l~aum, der die Gef~ge umgibt, herura. Hervorzuheben ist, dag die Ver~nde- 
rungen im Striatura, Pallidum und Thalamus gleichartig sind, dag sie im Pallidura 
ein wenig hoehgradiger erseheinen. 

In  der Substantia nigra und ihrer Umgebung finden sich groge Mengen eines 
hellgelben Pigments in Ghazellen, die pigmentftihrenden Gliazellen haben raeist 
einen kleinen hyperehroraatischen Kern, Fortsatze oder plattenartige Ge- 
stalt, nur einige sind zu deutliehen KOrnehenzellen abgerundet; sie liegen zwar 
sehr zahlreieh, aber stets vereinzelt ira Gewebe und bilden kleine Anh~ufungen. 
Die Lipoidfarbung zeigt sehr betrachthche Verraehrung yon Lipoid, in einer An- 
ordnung, die der Pigraentverteilung entspricht; nur seheint das Pigment ira To- 
luidinblauprapara~ noch reichlieher als alas Lipoid, so dag man vermuten karm, 
dag das Pigment zwar ira a11geraeinen, aber nicht oder nieht raehr in groger Menge 
lipoidfi~rbbar ist. (Eine gewisse Vorsicht ist fiir solche Verrautungen dadurch 
gegeben, weft Alkoholraaterial und Forraolmaterial aus den verschiedenen Hirn- 
h~lften staramen.) Auger dem hellgelben Pigment finder sich aueh etwas dunkel- 
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grfines Pigment in Gliazellen. Atypisehe gro[te Gliakerne und plasmareiche Riesen- 
gliazellen kommen vor wic im Globus pallidus (Abb. 4d), abet in wesenttich gerin- 
gerer Menge als in den Stammganglien. Gef~Se sind zahlreieh, aber ihre Wand 
ist blasser und wcniger kernreich Ms in den Stammganglien und in der ttirnrinde. 
Im Gewebe f~trben sich im Tohidinprgloarat viele basophile Schollen. 

Im nucleus dentatus sind die Ver~nderungen ~hnlich, aber weniger ausgespro- 
chen: zahlreiche atypisehe groge nackte Gliakerne, ziemlich vial gelbes Pigment in 
Gliazellen, aber wesentlich weniger als in der Substantia nigra, keine plasmarelchen 
grogen Gliazellen, viele basophfle Schollen im Gewebe, Gef~greichtum ohne wesent- 
liehe Kernvermehrung der Gef~Bwand, einige Gef~Be zeigen bindegeweblge Ver- 
dickung. In der Olive ist der Befund ahnlich, bier sind auch eine Anzahl plasma- 
reicher mittelgToBer G]iazellen. In allen grauen I~ernen der Brfieke und des ver- 
l~ngerten Marks finden sich wie in der l%inde vielegro6e Gliakernc wiein der ttirnrinde. 

])as l%fickenmark zeigt keine Strangdegeneration. 

Zusammen]assung des histologischen Hirnbe/undes: Es land sich 
1. eigenartige Gliavergnderung: plasmaarme Zellen mit  riesigen Kernen 
yon lappiger Gestalt und ~uBerster Chromatinarmut mit  eigentfimlich 
tiefdunklem Pigment, das keine Lipoidreaktion gibt, und plasmareiche 
riesige Gliazellen mit  groBen, z. T. mehreren und abgesehnfirten 
Kernen, aueh diese mit  Pigment. Plasmareiehe mittelgroBe, z. T. mehr- 
kernige, in ihrer Art  den riesigen ~hnliehe, Gliazellen finden sieh neben 
den l%iesengliazellen in den Stammganglien, dem Gyrus den~atus des 
Ammonhorns, der Olive, der Substantia nigra. Die atypischen plasma- 
armen Zellformen vorwiegend im Striatum, Pallidum, Thalamus, weniger 
in der Substantia nigra und im nucleus dentatus, die plasmareichen am 
st~rksten im Pallidum, dann in der Substantia nigra, im Str ia tum und 
im Thalamus. 

2. allgemeine Neigung der Gliazellen zur Bildung groger Kerne mit  
Ausbuchtungen und Chromatinarmut ohne Plasmavermehrung in allen 
grauen Substanzen. Alle genannten Gliaelemente bilden keine Fasern. 
Sehr starke Verst~rkung des Gliafaseriiberzugs des Thalamus, nucleus 
eaudatus und Gyrus dentatus, mit  lebhafter Astrocytenvermehrung. 

3. Vermehrung eines lipoiden Pigments in Gliazellen bis zum Anf- 
t reten sp~r]icher, s t e t s  einzeln liegender K6rnehenzellen. Diese Ver- 
~nderung vorwiegend in der Substantia nigra, im Pallidum und im 
Nucleus dentatus. 

4. Ver~nderung der Gef~Be: Proliferation der Gef~Bwandzellen, 
und zwar mehr der Adventitialzellen a]s der Intimazellen; Stgbchen- 
ze]len; geringe Aussprossungserscheinungen an Gef~Ben, geringe Infil- 
tration, Ansammlung yon Gliazellen an Gef~Ben, z. T. zu Zellkn6tchen, 
die auch ohne erkennbare Beziehung zu Gef~Ben im Gewebe liegen, an 
den Stellen, an denen der Gef~l~prozeB am st~rksten ist, n~mlieh im 
Striatum, Pallidum und Thalamus. Starke fasrige und zellige Binde. 
gewebsproliferation der Pia mit  vielkernigen Zellen u n d  einzelnen Infil- 
trationszellen. 



der WestphM~Strtimpellscher/ Pseudosklerose (Wiisonschen Krankheit) usw, 767 

ErSrterung de8 anatomischen Be/uncles: 
Mit der eigenartigen Leberveri~nderung und den atypischen Glia- 

zellen weist der Fall die charakteristischen Befunde der Pseudosklerose auf. 
Die atypischen Gliazellen sind yon Alzheimer (1. c.) 1912 beschrieben, 

der bereits ihre zwei Arten hervorhob: ,,Oberall begegnen wir riesen- 
haften Gliaelementen, die wieder zerfMlen, ohne eine besondere Neigung 
zur Faserbildung zu zeigen, und noch verbreiterter zeigt sich eine Eigen- 
ar t  der gli6sen Elemente, grol~e Kerne zu bilden, weiche lappige Aus- 
wfichse entwickelt, mehrere Kerne abschniiren, reichlich Kernmembran  
erkennen lassen, dabei chromatinarm sind und einen sehr kleinen Zell- 
leib haben." 

In  einer Reihe anderer Fi~lle yon Pseudosklerose wurden die Alz- 
heimerschen Gliazellen in der Folgezeit gefunden (A. Westphal, St6cker, 
Bostroem, Woerkum, Economo). 

Nicht immer waren die Befunde v5llig gleich; dem A. Westphalsehen 
Fall (1. c.) fehlten die plasmareichen Riesengliaelemente, es waren nur 
die lappigen grol~en chromatinarmen Kerne vorhanden, auch Woerkum 1) 
scheint nur die grolten hellen Gliakerne in Rinde und subkortikalen 
Ganglien gefunden zu haben, neben schweren Veriinderungen der Nerven- 
zellen i n  den ZentrMganglien. 

Bostroem~) fand neben alten Giianarben mit  hyMinen Gef~l~en, 
schwer degenerative Veri~nderungen der Ganglienzellen mit  hydro- 
pischer Quellung der Gliazellen, die den Alzheimerschen Veri~nderungen 
entsprechen dfirften, am sti~rksten im Linsenkern, dem nucleus den- 
tatus, der GroG- und Kleinhirnrinde. Stsclcer 3) hat te  neben dem Befund 
yon Wilsonscher Erweichung und cystSser Entar tung des Linsenkerns 
weitverbreitet die grol~en hellen plasmaarmen Gliakerne, und auf die 
Brficke beschriinkt die Kern- und plasmareichen l~iesengliazelicn ge- 
funden. Schliel~lich ist zu erw~hnen, dal3 v. Dziembowslci 4) die Gliaver- 
iinderungen sowie fiberhaupt histologische Veri~nderungen des ZentrM- 
nervensystems ganz vermil3t und annimmt, dal~ die Alzheimerschen 
Veri~nderungen an den Gliakernen und die Wilsonsche Degeneration 
im Linsenkern mSglicherweise erst Mlmiihlich sekundiir infolge der 
toxischen Schiidigung entstanden. 

Inzwischen hat te  Bielschowslcy~) die Alzheimerschen Gliaver~n- 
derungen bei Pseudosklerose in Beziehung gesetzt mit  Zellformen bei 

1) L~ cirrhose h6p~tique avec alt6rations dans les centres nerveux 6voluant 
ehez des sujets d'age moyen. 1N'ouv. iconogr, de la Salpetr. 1914, Nr. 1. Ref. Jahres- 
bericht 1914, S. 289. 

~) Fortschr. d. Med. 19]~4. Nr. 8 u. 9. 
3) Zeitschr. f. d. ges. 1Yeurol. u. Psychiatr. 25. 1914. 
4) Zeitschr. f. Nervenheilk. 5~. 
~) Jouru. f. Neurol. u. Psychiatr. 2@, 24. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. 

Psychiatr. ~6. 
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der tuberkul6sen Sklerose einerseits, der Recklinghausensehen Krank-  
heir anderseits und die Meinung ausgesloroehen , dal3 es sich um eine 
der Krankhei t  zugrunde liegende EntwicklungsstSrung vorwiegend in 
der l%iehtung einer friih einsetzenden blastomat6sen Wachstumstendenz 
der Spongiocyten handele. (Den Beziehungen der tuberSsen Sklerose 
zur .Recklinghausenschen Krankhei t  ist lebhaft widerslorochen , ins- 
besondere yon Nieuwenhuis]e (Ztschr. f. d. ges. 1Yeurol. u. Psych. Bd. 24). 

Die Berfihrungspunkte mit  der tuber6sen Sklerose und die M6glieh- 
keit, daI~ ,,beide Krankheiten auf friihe St6rungen in der Anlage des 
zentralen Nervensystems zuriickzufiihren" seien, hat te  schon Alzheimer 
ins Auge gefaBt, und Stoecker hat te  als gegeben angesehen: ,,einen ge- 
wissen Beweis, dab es sieh auch bei der Wilsonsehen Krankhei t  um 
einen familiar anftretenden, in der Anlage bedingten KrankheitsprozeB 
handelt".  

Als 1920 Spielmeyer 1) auf Grund des umfangreiehen Materials yon 
6 anatomisch untersuehten F~llen die histopathologische Zusammen- 
gehSrigkeit der Wilsonschen Krankhei t  und der Pseudosklerose fiber- 
zeugend dar ta t  (deren loathogenetisehe Einheit sohon vorher klinisch 
a-~gefal3t war (Oppenheim, Rausch und SchiIder u. a.), vereinigte er die 
,pseudosklerotische Komponente"  der typisehen Gliaabwandlung mit  
der ,, Wilson sehen Komponente"  degenerativer Vorg~nge yon Ganglien- 
zerfall, Ausbleiben von Gliafaserwucherung, Abbau veto K6rnchenzell- 
tylo, Auflockerung des Gewebes im Striatum. Zu der Bielschowskyschen 
Vermutung, dab es sieh bei der Alzhei~nerschen Gliaver~nderung um 
eine blastomat6se Erscheinung handelt, verhielt er sieh vorsiehtig 
zweifelnd unter ttinweis, dab entfernt  ~hnliche Gliaver~nderungen auch 
bei sehweren Infektionskrankheitenvork~men un dc[alt auch der eigenartige 
von Creutz/eld ~) besehriebene Prozel~ sie zeige. Spielmeyer hielt die 
Erwiigung often, ob diese gliSsen Elemente nieht dooh Teilerseheinungen 
eines degenerativen Vorgangs seien. 

A. Jacob 3) hat  dann die Alzheimerschen atypisehen Gliaelemente, 
sowohl die plasmaarmen wie die plasmareichen bei einem K rankheits- 
prozel~ beschrieben, der kliniseh vorwiegend psyehotisehe Zfige trug 
und nut  dureh seinen leeren starren Gesiehtsausdruek und die ]~ewegungs- 
armut  eine andeutungsweise ]~eteiligung der Zentralganglien vermuten 
lassen kann. Er land die Rinde yell klein- und grol~fleckiger AusfMle, 
in ihnen sehwere Erkrankung der Ganglienzellen bis zum Untergang, 
atyloisehe Alzheimerseher Gliazellen, sehwerste Verfettung yon Ganglien- 

1) Zeitschr. f. d. ges. Ne{lro]. u. Psychi~tr. ~ .  
~) Zeitschr. f. d. ges. NeuroL u. Psychiatr. 5~ und 2(~ssl-Alzheimers histo- 

logische und histopathologische Arbei~en. Supplementsband (letzterer uns nicht 
zuganglich). 

~) Zeitschr. f. d. ges. ~Neurol. u. Psychiatr. ~ .  



der WestphM-Strtimpe]lschen Pseudosklerose (Wilsonschen Krankheit) usw. 769 

zellen, Gliazcllen und in Gefi~l~wand; in manchen Herden, worauf wir 
welter untcn eingehen werden, Gcfg~vermehrung, Capillarsprossung und 
Prolifcrationsvorggngc der Gef~Bclemcnte, manchmal kleine Gef~l~- 
pakete. Wcniger hochgradig, aber im gleichen Sinnc war das Striatum 
vergndert und besonders schwer der nucleus dcntatus. Jacob 1) land 
weitcrhin bei einem Fall Addisonscher Krankhcit atypische proto- 
plasmareiche Gliazellen yon ganz bizarrer nnd ungewShnlicher Form 
und tcilt die Bielschowslcysche Auffassung der blastomatSsen Natur der 
Alzheimerschen atypisehen Gliazellen nicht, unter ginwcis, dM~ man bei 
allen mSglichen infektiSsen und toxischen Prozessen im ZentrMnerven- 
system nicht sclten groteske und ungewShnliche Gliaformen treffe; 
er meint, dM3 man aus gliSsen Einzelcrscheinungen keine weitergchenden 
Schlu~folgerungen auf eine bestimmte Genese des Gchirnprozesscs 
ziehen diiffe. Die atypischen Gliareaktioncn im Sinne der Alzheimer- 
schen atypischen groi~en Gliaze]len kSnnten kein ttinweis sein auf vor- 
liegende oder mitspiclende EntwicklungsstSrungen oder blastomat6se 
Prozesse. ,,Sie sind offenbar der Ausdruck eigcnartiger, wohl stfirmisch 
verlaufender pro- und regressiver Vcrgnderungen, die sich besonders 
hgufig iN Verbindung mit schweren ParenchymstSrungen rein toxischer 
Art entwiekeln." ,,Atypische Gliareaktionen kSnnen bei Hirnprozessen 
der vcrschiedensten ~tiologie und Genese auftreten, dfirfen nur im 
t~ahmen des Gesamtprozesses, nicht als Einzclerscheinungen bewertet 
werden." 

Daft in unserem Fall die atypisehen Gliazell]ormen den eben erSrterten 
entsprechen, ist durch die oben gegebene Beschreibung und die Abbildungen 
belegt ; von Bedeutung seheint uns, darau/ hinzuweisen, daft die atypischen 
Formen in ihrer hgchsten Ausbildung so wie sie den Bildern Alzheimers, 
StSclcers, Spielmeyers, Jacobs gleichen, zwar vorhanden sind, daft aber neben 
solchen ausgewachsenen Formen eine gradweise Abstu/ung bis zu gering 
abgewandelten besteht. Das gilt ]iir die plasmareichen und plasmaarmen 
Formen : yon den mittelgrofien plasmareichen Gliazellen mit gro[3em tells 
ovalem, tells Andeutung yon Einsehni~rungen zeigenden Kern und ihrem 
homogenen, oder ]ein retilcul~iren Protoplasma mit oder ohne Vakuolen, 
wie sie im Gyrus dentatus des Ammonshorns und in der Olive verbreitet 
sind, ]i~hrt in den Zentralganglien eine stu/enweise Vergr6flerung bis zu den 
RiesengliazeUen mit mehreren Kernen und Kernabschni~rungen mit dem 
bald starlc, bald schwach ge/~irbten Plasma, das tie/dunlcelgr~nes Pigment 
oder gelegentlich andere lcleine Glia]cerne enth~ilt ; gemeinsam sind all diesen 
Zellen der Mangel yon Faserbildung und der Mangel an Lipoid. Es ist 
wohl noah nicht mSglich, jctzt schon Beziehungcn dieser Zellformen 
zu dcncn anderer beschriebener, wie den gem~steten Gliazellen Nissls, 
den epitheloiden 2u ~. a., zu erkl~ren; entfernte ~hnlichkeiten 

1) Zieglers Beitr. 69. 
Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 66. 50 
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mit mancherlei Zellformen bei anderen diffusen und lokalen Krankheits.  
prozessen sind aber im Auge zu behalten. 

Ebenso ]cann man einen 8tu[enweisen Steigerungsgrad der Entwiclclung 
der ,,nackten" Glialcerne sehen yon der m~i[3igen Vergr6[3erung, Chroma- 
tinarmut, Membran]altung und umgebenden einzelnen basophil meta- 
chromatischen K6rnchen, wie sie in unserm Fall in der Hirnrinde allge- 
mein sind, his zu den enormen Formen mit tie]dunl~elgritnem Pigment, 
wie sie in den Stammganglien vorkommen; aueh derartige gewaltige 
Kerne sieht man vereinze]t bei Paralyse und anderen Krankheits- 
prozessen. Das tiefdunkle nicht lipoide Pigment, das gerade zu den 
enorm gesehwollenen Kernen geh5rt, ist in seiner Genese und Be- 
deutung unklar; S~ielmeyer bringt es mit dem Befund eigentfim- 
licher dunkelblauer KSrnehen und KSrperchen in Verbindung, ffir 
die er ganz vorsichtig vermutet, dab es sich um Aussto[tung yon 
Kernsnbstanz handeln kSnne, eine Ver~nderung des Chromidial- 
apparats, als ein Anzeichen gestSrter Zelldynamik (Vermutungen, die 
auch ffir die Entstehung der Negrischen K6rperchen gemacht wer- 
den1). Wir haben die tiefdunkelblauen KSrnchen und KSrperchen 
nicht gefunden. 

Die ErSrterungen fiber die atypischen Gliazellen unseres Falles 
ffihren uns daher zu gleiehen Folgerungen wie Spielmeyer und Jal~ob, 
dal~ in der Atypie der Gliazellen kein Beweis fiir die blastomatSse Grund- 
lage des Krankheitsprozesses gegeben ist, da eine Abstufung der Ent- 
wieklung der atypisehen Formen vorliegt und ~hnlichkeiten mit Formen 
bei anderen Prozessen nicht yon der Hand zu weisen sind, ffir die eine 
EntwicklungsstSrung nicht in Frage kommt. Wir sind uns darfiber klar, 
da[t das noeh kein absoluter Gegenbeweis gegen eine in der Anlage 
begrfindete StSrung ist. 

Erw~genswert ist die Tatsaehe, dab die plasmareiehen und plasma- 
armen atypisehen Gliazellen nicht immer gemeinsam vorkommen miissen, 
wie sie Alzheimer ursprfinglich land; in dem A. Westphalsehen Fall 
fanden sieh seinerzeit nur die plasmaarmen atypisehen ZeHen (auch 
erneute Durchsicht dieses Falles best~tigt das), ~hnlich scheint der 
Befund Woerl~ums. Ob diese Tatsache nur darauf beruht, dab die plas- 
mareichen in diesen F~llen nieht gefunden wurden, oder ob sie tats~chlich 
nieht vorkamen, dfirfte nicht entseheidbar sein; Stoeclcer fand in seinem 
Fall die plasmareichen nur in der Brfieke und es w~re denkbar, dab sie 
in nieht untersuehten Teilen vorkamen. Wie verschieden der Haupt-  
sitz der Ver~nderungen auch in den kliniseh gesicherten Fallen yon 
Pseudosklerose bzw. Wilsonscher Krankheit  ist, zeigt die Literatur. 
Sicher erseheint es, dab die plasmaarme Ver~nderung an Verbreitung 
die plasmareiche fiberwiegt. 

1) Benedek und Porsche. B~rlin, S. Karger 1921. 
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Unser Fall zeigt weiterhin eine betr~chtliche Vermehrung yon lipoid- 
farbbarem Pigment, das im allgemeinen in Gliazellen mit  Forts~tzen 
oder yon plattenart iger Form liegt, yon denen nur einige die Gestalt 
yon KSrnchenzellen annehmen. Das reichliehe Vorkommen yon Lipoid 
und KSrnchenzellen hat te  schon Alzheimer im Nucleus dentatus und 
der Capsula externa konstatiert ,  und ebenso hat  es Spielmeyer in seinen 
5 ersten Fallen nirgends vermil~t und hat  au~ sic gestiitzt die Briicke zur 
Wilsonsehen Lenticulardegeneration mit  ihren bereits makroskopisch 
sichtbaren Ver~nderungen, wie auch im Stoeckersehcn Fall, geschlagen, 
indem er aueh noch den spongi5sen Rindenschwund als stiirmischen 
Untergang gro{3er Gewebsmassen festlegte. In  unserem Fall ist zu be- 
torten, dab das scharlachgef~rbte Pigment immer in diffus einzeln 
liegenden Zellen aufgenommen ist, die nieht zu KSrnchenzellanhau- 
fungen zusammengeschlossen sind, insgesamt aber in ihrer einze]nen Lage 
doeh so zahlreich sind, dab sie wohl die Erkl~rung flit die eigenartige 
makroskopiseh wahrnehmbare Gelbf~rbung der Stammganglien, be- 
sonders des Pallidum und noch hochgradiger der Umgebung der Sub- 
stantia nigra abgeben k5nnen. 

Die Ver~nderung der Substantia nigra dr~ngt sich der anatomisehen 
Beachtung auf. Jacob 1) erw~hnt einen Fall (Witt), kliniseh yon 
Meggendor]er 2) beschrieben, yon progressivem postencephalitisehem 
Parkinson, in dem die Substantia nigra yon besonders sehweren Ver- 
~nderungen betroffen war. Weiterhin hat  K. Goldstein 3) bei parkinson- 
~hnlicher Erkrankung bei Encephalitis epidemica neben geringeren 
Ver~nderungen im nucleus ruber, Pallidum und Caudatum, Haupt-  
ver~nderungen in der Substantia nigra demonstriert;  sie war im ganzen 
stark geschrumpft, kolossal gliareich, die Ganglienzellen an Zahl redu- 
ziert und fast alle verhndert (gesehrumpft), fast  ganz yon Pigment 
erfiillt, yon vielen Gliazellen umgeben, Kerne geschrumpft oder 
fehlend. Die]ranzSsischen Autoren seheinen Ver~nderungen der Sub- 
stantia nigra besonders beobachtet  und aueh anatomisch untersueht 
zu haben, uns ist leider nur ein Referat  dariiber zug~nglich, da~ die histo- 
logischen Einzelheiten nicht wiedergibt4). Filr unsern Fall ist zu be- 
tonen, dal~ der Befund gleichsinnig wie der der grol~en Stammganglien, 
besonders des Pallidum ist, dal~ das scharlachf~rbbare Pigment reich- 
]icher als im Pallidum, wie dort in Gliazellen, die nur selten KSrnchen- 
zellform annehmen, tiegt, dal~ die atypischen Gliaformen sowohl die 
plasmaarmen, wie die plasmareichen vorhanden, aber sp~rlicher als im 
Pallidum sind. Angesichts der Gemeinsamkeit der Verhnderung im 

i) Verhand]. d. Ges. d. Nerven~rzte am 16. u. 17. XI. 1921. 
2) Zeitschr. f. d. gcs. ~eurol. u. Psychiatr. Rot. 21, S. 144. 
~) Zentratbl. f. d. ges. iNeurol, u. Psych. 26, S. 487, 1921. 
4) Zentralbl. f. d. ges. l%urol, u. Psych. XXVII, S. 302. 

50* 
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PMlidum und der Substanti~ nigra ist auf die bekannten Beziehungen 
zwischen beiden K6rpern hinzuweisen, wic sie zuletzt yon Spatz 1) zu- 
sammengefal~t und mit neuen Befunden der Eisenreaktion gestfitzt 
sind. Ob sich einmal Beziehungen dieser Art yon Veri~nderung zu der 
eigentiimlichen makroskopischen Verf~rbung um den Nucleus dentatus 
des Kleinhirns feststellen lassen, die wir in unserem Fall yon Myoklo- 
nusepilepsie beschrieben haben 2) und ffir die wir histologisch kein hin- 
reichendes Substrat fanden, miissen wir noch dahingestellt sein lassen. 

Aui~er den bisher besprochenen bei der Pseudosklerose bzw. der 
Wilsonschen Krankheit  bekannten Ver~nderungcn, finden sich in unse- 
rem Falle ausgedehnte und 8tarlce Ver~inderunge~ am Ge/~/3apparat und 
der Pia. 

Alzheimer vermil~te ausdrficklich entzfindliche Erscheinungcn und 
Infiltrate, desgleichen Bostroem, der in seinen alten Herden hyaline 
Gefal~e angibt, und Stoecker, d e r n u r  yon einer hie und da vorhandenen 
g~nz leichten Verdiekung der Adventitia sprieht. Spielmeyer aber 
findet bei mehreren seiner Wilson-FMle progressive Vorg~nge am Gc- 
f~[tapparat, bei einem nur Zunahme des adventitiellen Masehengewebes, 
ohne sicher erweisbare Gefi~Bvermehrung, bei 2 andern aul]erordentlich 
~uffallende Gefi~vermehrung und Wucherung der mesenchymalen 
Netze und Brficken, zwischen den Gef~i~en; Spielmeyer hi~lt Gefai~- 
neubildung und mesenchyma]e Wucherung fiir in der Deutung unklar; 
sic gleichen nach ihm der Reaktion auf entzfindllch proliferativen Reiz, 
davon kSnne aber bei der Lenticulardegeneration keine Rede sein und 
man miisse daher vermuten, da{~ die Zerfallsvorg~nge den Anlal~ zur 
mesenchymalen Wucherung gi~ben, es sei ,,zu registrieren, daI~ auch bei 
diesem ProzeI~, der naeh den bisherigen Untersuchungen als rein degene- 
rativ erscheint, Wucherungen des mesenchymalen Apparats auftreten 
kSnnen, obschon eine primi~re Durchbrechung der biologischen Grenz- 
scheiden nieht gegeben scheint, und obschon der ,Zweck' einer Organi- 
sation nieht klar erweisbar ist". 

Jalcob hat wie oben erwi~hnt in seinem Fall in manchen Rinden- 
herden, im Striatum und in den eigentfimlichen Marklagerherden Ge- 
fi~i~wueherung, Capillarsprossung, Proliferationsvorgi~nge der Gefi~B- 
wandelemente und Gliapakete gefunden. 

Die Vergnderungen am Ge/gifiapparat unseres Falles bestanden in einer 
zelligen Proli/eration der Ge/g[3wand und der Pia, vorwiegend der adventi- 
tiellen Elemente aber mit gewisser Beteiligung der Intimazellen, in einer 
geringen Ge]i~fiaussprossung abet nicht seltenen St4bchenzellen, im spgr- 
lichen Vorkommen von Plasmazellen und Mastzellen in Ge/iifischeiden 
und Pia, in Ansammlung von Abr(~umzellen in den Ge]g[3scheiden und yon 

1) Mtinch. recd. Wochenszhr. 1921. Hr. 45. 
:) Dieses Arch. 63, H. 1. 
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Gliazellen an Ge/~i/3en, tells unmittelbar, reihenweise oder in Kn6tchen, 
tells als Wall hinter einer kern/reien Zone; schlie[31ich /anden sich KnSt- 
chen kleiner runder Zellen auch ohne Z~ttsammenhang mit Ge/gifien, die wi~ 
als GliazellknStehen auMassen (wir drficken diese unsere Auffassung vor- 
siehtig aus, weft in der Literatur  die kleinzelllgen KnStchen auch ~t~ 
Bindegewebs- oder Blutelemente aufgefal~t werden und wir keine~ 
sicheren Weg der Entscheidung zwischen beiden Auffassungen sehen). 
Das sind die Be/uncle, die uns als histologische Symptome der Encephaliti.s. 
lethargica dutch die Arbeiten yon Economol), SternS), Creutz/eld 3) u. a. 
bekannt  sind. 

Wit  haben also anatomisch in unserem Fall den Nachweis der Ver- 
gnderungen, wie sie die F~ille yon Pseudosklerose, bzw. Wilsonscher Krank- 
heit bieten, im Verein mit dem Nachweis der Vergnderungen der Ence- 
phalitis lethargica, also eines exogenen Prozesses, bei dem die entzi~nd- 
liche Komponente nicht bestritten wird. 

Der Leberbe/und schlie•t die Reihe des anai~omisehen Befundes. 
~be r  den Charakter der bei Pseudosklerose fast  regelma~igen Ver- 
anderungen herrseht unter den patho]ogischen Anatomen keine Einig- 
keit, Schmineke4), der zuletzt das Lebermaterial  der Spielmeyersehe~ 
Fi~lle bearbeite~ hat, kommt  zu keiner sicheren Entseheidung. Aus 
dem oben angeffihrten Befund yon t te r rn  Prof. Fischer is~ zu entnehmen~ 
daft in unserem Fall l~ein Hinweis au/ kongenitale oder blastomatgse Sts- 
rungen liegt, daft andererseits deutliche, wenn auch nicht erhebliche Reste ent- 
zi~ndllcher Erseheinungen vorhanden sind, die naeh ihrem Aussehen ke~rL 
sehr hohes Alter haben miissen, daher die Entwieklung aus einem vor  
wenigen Jahren begonnenen Proze3 zeitlich mSglieh erseheinen lassen. 

Die weitere Erforsehung der Leberver~nderungen bei der Pseudo- 
sklerose (Wilsonschen Krankheit)  wird in erster Linie Aufgabe der 
Pathologen sein. Wir beschr~nken uns  auf den ttinweis, dal] auch der 
Leberbefund in unserem Fall der ffir diese K rankheit  eharakteristische~, 
ist,, daft sich demnach au] I)athologiseh anatomischem Gebiete alle diagnostisch 
wesentlichen Zeichen dieses Leidens neben den anatomischen Ver(inde- 
rungen der Encephalitis epidemica /inden, eine Tatsache, die in Verbindung 
mit den dtiologischen Verhdltnissen des Falles und seiner Symptomatologle 
besonders bemerlcenswert ist. Es wifft sieh die Frage auf, ob wir in dieser 
Verbindung einer Pseudosklerose mit  Encephalitis epidemica ein zu- 
fi~lliges Zusammentreffen zu sehen haben, oder ob hi, here Beziehungea 
zwisehen diesen beiden Erkrankungsformen bestehen ? Man k6nnte sich 

1) Miinch. reed. Wochenschr. 1919, Nr. 46. - -  Wien. Arch. f. inn. Med. 1920. - -  
Wien. med.Wochenschr. 1921. - -  Schilder, Zeitschr. f. d. ges. iNeurol, u. Psychiatr. 55. 

~) Arch. f. Psychiatr. u. Nervenkrankh. 61. 
3) Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. Referate. 
4) Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. 57. 
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vorstellen, dab zu einer sehon langere Zeit bestehenden Pseudosklerose 
eine epidemische Encephalitis hinzugetreten ist, und es somit zu einer 
Vermisehung der Erscheinungen beider Krankheiten gekommen ware. 
Gegen diese Annahme sprieht sowohl der klinisehe Verlauf, weleher 
keinerlei Krankheitssymptome vor der Grippeinfektion erkennen liel~, 
wie der anatomisehe Befund an der Leber, bei dem Herr Prof. Fischer 
hervorhob, dab er keineswegs auf eine langere Dauer der Affektion 
hinweist, vielmehr durehaus, was den Grad der Cirrhose und die noch 
vorhandenen entzi~ndlichen Erscheinungen anbetri/fl, mit den anam- 
nestischen Daten in Einklang zu bringen ist. Wit mi~ssen demnach eine 
zu[i~llige Komplikation beider Leiden als sehr unwahrscheinlich bezeichnen, 
wenn sieh aueh naturgemag ganz bestimmte Schlfisse in dieser Hinsieht 
nicht ziehen lassen. Bei der Annahme eines engeren Zusammenhangs 
tier Krankheiten trit~ die Frage der atiologisehen Beziehungen in den 
Vordergrund und spitzt sich dahin zu, ob wir irgendwelche Anhalts- 
punkte dafiir besitzen, daft die Pseudosklerose in ursaehliehem Zu- 
~ammenhang mit der Grippeerkrankung steht, dab infektiOse oder toxi- 
sehe Nomente bei ihrer Entstehung mit in Betracht kommen. Die 
Annahme toxiseher Momente wfirde Beziehungen zu der Ansehauung 
derjenigen Autoren besitzen, welehe mit Wilson die Pseudosklerose 
auf eine Autointoxikation zurtiekzuffihren geneigt sind, im Gegensatz 
zu der yon andern Forsehern vertretenen Theorie, die in der Linsen- 
kerndegeneration und der Lebereirrhose den Ausdruek einer Entwiek- 
lungsst6rung, einer Anomalie eonstitutionelle eong6nitale, h~r6do fami- 
tiale (Hall) sehen, die der Abiotrophie (Gowers) und den heredit~r-abio- 
trophisohen Prozessen (Jendrassik) nahesteht. Dal? in unserem Fall die 
Familiengesehiehte ein in dieser Hinsieht v611ig negatives Resultat 
ergibt, und daft wir keine genfigend sieheren Anhaltspunkte besitzen, 
die auf eine kongenitale Grundlage der gefundenen anatomisehen Ver- 
anderungen hinweisen, ist bereits ausgeffihrt worden. Dagegen linden 
wit in den Krankengesehichten einer grOBeren Reihe der in der Literatur 
besehriebenen Pseudosklerosefalle anamnestisehe Angaben, die im 
Liehte des uns besehiiftigenden Falles an Bedeutung gewinnen. Es sind 
das Angaben fiber Kopfsehmerzen, Schwindel, Abgesehlagenheit, 
rheumatoide Sehmerzen, hohes und unregelm~Biges Fieber (Wilson), 
akute, mitunter mit DarmstSrungen einhergehende Fiebersehiibe 
(BostrSm), usw., die trotz ihrer Unbestimmtheit in Verbindung mit 
anderen Faktoren nieht ganz belanglos sind, da sie auf die M6gliehkeit 
einer vorausgegangenen infekti6sen Erkrankung hinweisen. Daft das 
Fehlen soleher Angaben in keiner Weise gegen das Vorausgegangensein 
einer Infektionskrankheit verwertet werden kann, braueht naeh den 
Erfahrungen, die wir w~hrend der letzten Grippeepidemie haufig zu 
machen Gelegenheit hatten, kaum hervorgehoben zu werden. 
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Was nun die Symptome der Pseudosklerose-Wil~on-Gruppc und die 
der Encephalitis epidemica betrifft, ist ihre weitgehende ~hnlichkeit,  zum 
Tell Identit~t,  eine nicht zu verkennende und wiederholt in der Literatur  
erw~hnte Tatsache. ()ckinghaus a) hat  die Frage zum Gegenstand einer 
besonderen Studie gemacht. Aus seinen epikritischen Besprechungen 
geht die Schwierigkeit, reap. Unm6glichkeit, die Krankhei ten in manchen 
Fallen klinisch ungezwungen yon einander zu trennen, deutlich hervor. 
Nach unsern Erfahrungen sind es besonders die Fi~lle juveniler Paralysis 
agitans bei Encephalitis epidemica, die dem yon Wilson gegebenen 
Krankheitsbilde mitunter  v611ig entsprechen, aber auch der Pseudo- 
sklerose aul~erordentlich ~hnliche Krankheitsbilder kommen mitunter  
bei Encephalitis epidemica zur Beobachtung. 

Ein yon dem bekannten grobschl~gigen Tremor der Pseudosklerose 
nicht zu trennender Tremor finder sich auch bei andern Formen des 
amyostatischen Symptomenkomplexes.  A. Westphal 2) hat  ihn bei stri- 
i~ren Erkrankungen syphilitischer Genese beschriebcn, er ist also nicht 
flit die Pseudosklerose pathognomonisch. Der Sklcralring ist nicht in 
allen Fi~llcn von Pseudosklcrose vorhanden (Stri~mpell). Ffir die uns 
beschi~ftigende Frage ist dcr Umstand yon gr6Bter Bcdeutung, dab 
Holzer3), Cornealring und Erscheinungen yon Seiten dcr Leber a]s Folge- 
erscheinungen der Encephalitis epidemica bei einem in Hellung fiber- 
gegangenen Fall nachweisen konnte, da~ demnach die Kombinat ion 
dieser eigenartigen Symptome sich sowohl bei der Pseudosklerose, wie, 
wenn auch nut  sehr selten, bci der Encephalitis epidemica finder. Dieser 
Be/und weist deutlich darau] hin, daft nahe Beziehungen der Encephalitis 
zur Pseudos]clerose bestehen Ic6nnen, ohne daI~ man ,,gutartige Mittel- 
formen zwischen echter Pseudosklerose und progressiver lcnticuli~rer 
Degeneration Wilsons (Pseudo-Wilsonsche Krankhei t)"  anzunehmen 
braucht, wic es Holzer tut.  

Der Nachweis der fiir die Pseudosklerosc-Wilson-Gruppe charak- 
teristischen Lebercirrhose ist intra v i tam oft nicht m6glich; dal~ die 
Cirrhosis hepatis bei Pseudosklerose auch fehlen kann, darauf weisen 
anatomisch unterstichte Fi~lle yon Spielmeyer, Maas und Wimmer a) 
hin. Symptome yon Seiten der Leber sind auch bei der Encephalitis 
epidemica eine nicht ganz seltene, wie es scheint bcsonders bei be- 
s t immten ErkrankungsfMlen mancher Epidemien vorkommende Er- 
seheinung, ein Punkt  auf den wir sp~ter eingehen werden. Eine ganz 
auffallende ,,Schlafsucht" ist yon A. Westphal (1. c.) in seinem friiheren 

1) Encephalitis-epidemica und Wilsonschcs Krankheitsbild. Dtseh. Zeitschr. 
t. Nervenheilk. ~(~, 1921. 

~) Dieses Arch. GS, 1922. 
3) Berl. ]din. Wochenschr. 1921, Nr. 38. 
4) Rcf. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. 2~, H. 6, 1922. 
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Fall yon Pseudosklerose beobachtet worden, lunge ehe man an die ,,Schlaf- 
krankheit" daehte. Das Symptom wurde, worauf _~onne hingewiesen hat, 
bei typischen Fallen der Pseudosklerose sonst vermil3t, ist aber auch zwei- 
fellos bei vielen Fallen der Encephalitis epidemica nieht nachweisbar. 

Symptome yon seiten des okularen Apparats, die in der Sympto~ 
matologie der Encephalitis epidemiea eine so wichtige l~olle spielen~ 
scheinen bei Fallen der Pseudosklerose-Wilson-Gruppe seltener beob- 
achtet zu sein, fehlen abet keineswegs, so wurde in dem ersten yon 
C. Westphal beschriebenen Fall yon Pseudosklerose das Leiden dureh 
Doppelsehen eingeleitet. Ob auch die leicht der Beobaehtung ent- 
gehende Akkomodationsparese, die in unserem Falle eine der ersten 
Krankheitserseheinungen bildete, haufiger bei Pseudosklerose-Wilson 
vorkommt, miissen weitere Beobachtungen zeigen. 

Bemerkenswert ist, da$ das yon A. Westphal (1. e.) bei Encephalitis 
epidemica beschriebene Symptom der wechselnden ab~'oluten Pupillen- 
�9 ~tarre, welches naeh unseren Erfahrungen eine haufige PupillenstSrung 
bei dieser Erkrankung darstellt, aueh in der vorliegenden Beobaehtung 
eine der auffallendsten Erscheinungen bildete. Die yon Westphal postu- 
lierten Grundlagen des Phanomens auf psychischem Gebiete, eine hoeh- 
gradig gesteigerte Suggestibilitat mit lebhaft erhShter BeeinfluSbarkeit 
motoriseher Vorgange, war in ausgesprochendster Weise vorhanden. 
Eine anatomisch nachweisbare Erkrankung des Striatum, auf welche als 
hypothetische Grundlage der Pupillensymptome auf nervSsem Gebiete 
Westphal an der Hand zweier Falle mit positivem Befunde, mit allem 
Vorbehalt hingewiesen hat, land sieh auch in der vorliegenden Beob- 
achtung in besonders ausgepragter Weise. Nut kurz sei an dieser Stelle 
d~rauf hingewiesen, dab die Untersuehungen aus neuester Zeit [Jakob~), 
Josephy~)] Erkrankungen des Striatum bei unter katatonen Symptomen 
verlaufenden Psychosen, wie bei klinisch einwandfreier Katatonie er- 
geben haben, eine Tatsache, die mit Hinsicht auf die Frage der Grund- 
lage der ,,katatonischen Pupillenstarre" nicht ohne Interesse ist, zumal 
in Jakobs Fall PupillenstSrungen, besonders die fiir viele Falle charak- 
teristischen Formveranderungen der Pupille bestanden hatten. Die 
Ausfiihrungen P. Sehilders 3) fiber die Beziehungen des extrapyramidalen 
Systems zur Psyche, sind auch fiir das Problem der Entstehung dieser 
PupiUensymptome nicht ohne Bedeutung. 

Trotz tier weitgehenden Ubereinstimmung, die, wie wit gezeigt haben, 
zwischen den Symptomen der Encephalitis epidemica und der Pseudo- 

1) Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psyehiatr. 66. 
~) Diskussionsbelnerkung. 11. Jahresvers. d. Ges. deutseher Nerven~rzte 

Br~uusehweig. September 1921. 
a) Einige Bemerkungen zu tier Problemsph~re: Cortex, Stammg~nglien- Psyehe- 

Neurose. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. ~9. 1922. 
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sklerose bestehen kann, ist es nieht gestattet aus derselben ohne weiteres 
Sehliisse auf nghere gtiologische Beziehungen dieser Krankheiten zu 
ziehen, da die fortschreitende Kenntnis des amyostatischen Symptomen- 
komplexes lehrt, dab Schgdliehkeiten der allerverschiedensten Art, 
die das Corpus striatum betreffen, imstande sind, einander sehr ghn- 
liche, nicht selten kliniseh nicht zu trennende Krankheitsbilder zu er- 
zeugen, dab vie]mehr die Lokalisation und die Ausdehnung der krank- 
ha/ten Prozesse ]i~r die Gestaltung der Symptomenkomplexe von entschei- 
dender Bedeutung ist, wie das ffir die Pseudosklerose in besonders ein- 
dringlicher Weise aus neueren Beobachtungen (Wimmer, Charlotte Jalcob) 
hervorgeht, die unter dem Bild der Torsionsdystonie verlaufende F~lle 
beschrieben, bei denen in dem einen Fall durch Wimmer 1) der ana- 
tomische Nachweis geiiihrt wurde, dag es sich um Pseudosklerose 
handelte, w~hrend in dem Falle Ch. Jalcobs~) zun~chst nur die klinische 
Diagnose einer Pseudosklerose gestel]t werden konnte. Bei der Schwie- 
rigkeit der Verwendbarkeit der klinischen Symptome fiir die Beur- 
teilung. ~ttiologischer Zusammenh~nge wifft sich die Frage auf, ob die 
Griinde, welehe in erster Linie ffir die endogene, auf kongenitaler Ver- 
anlagung beruhende Entstehung der Pseudosklerose angeffihrt zu werden 
pflegen, vielleicht auch eine andere Deutung zulassen, die mit der nahen 
r Beziehung zu exogenen Sch~idlichlceiten, au/ die unser Fall 
hinweist, in Einklang zu bringen ist. 

In  erster Linie ist es der Umstand des auffa]lend h~ufigen, nach 
Hall (1. c.) ungef~hr in der tt~Ifte der bisher bekannt gewordenen F~lle 
konstatierten/amiIidren Au/tretens der Fi~lle der Pseudoskterose-Wilson- 
Gruppe und das jugendliche Alter, welches yon den Autoren als eine 
Stfitze der Annahme ffir die Entstehung auf kongenita]er, endogener 
Grundlage (Stri~mpell) angeffihrt wird. Hierzu ist mit Hinsieht auf 
unsere Beobachtung zu bemerken, dab auch die Encephalitis epidemica 
mit Vorliebe jugendliehe Personen ergreift, wenn auch hShere Alters- 
stufen nicht verschont bleiben. Abet aueh die Pseudosklerose (Wilson) 
befiillt mitunter, wenn aueh nur in vereinzelten Fallen, die yon Hall 
(l. c.) angefiihrt werden, das h6here Alter. Unsere Patientin hatte zu 
Beginn des Leidens das 30. Lebensjahr bereits fiberschritten3), ebenso 
ein neuer interessanter Fall Siemerlings (Klin. Wschr. 22~ 1922). 

1) Ref. Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psych. ~8, H. 6/7, 1922. 
~) Dieses Arch. 65, i922. 
a) Wi~hrend des Niederschreibens dieser Zeilen kommt ein 76jahr. FrSulein 

bei uns zur Sektion, die sei~ ihrem 47. Lebensjahr an den typischcn Symptomen 
der PseudosMeros~ - -  Wilsonschen Krankheit - -  leidet, und udunterbrochen bei 
uns in Behandlung war. Die Sektion ergibt groBe, alte und frisehe Erweiehungsherde 
in beiden Corp. Striata, am erheblichsten isg der N. Caudatus betroffen. Kleine 
Herde im Thalamus optieus. Keine Cirrhosis hepatis. Ausgedehnte eerebrale Arterio- 
sklerose. Der mikroskopisehe Befund steht noch aus. 
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Nehmen wir weiterhin an, dab der in unserem Fall aller Wahrsehein- 
lichkeit naeh vorhandene nahe Zusammenhang der Pseudosklerose mit  
einer Infektionskrankheit  kein vereinzelter ist, sondern vielleicht durch 
sp~tere Untersuchungen eine allgemeinere Bedeutung erlangt, so /indet 
clas Miu[ige ]amili~ire, abet nicht heredit(~re Au/treten der Pseudosklerose 
(Wilson), wenigstens fiir einen Tell der in Betracht kommenden F~tlle, 
m6glicherweise eine Erkl~rung, dureh die yon einer Reihe yon Autoren 
vertretene, zuletzt yon Stie/ler 1) in eingehender Weise begrfindete An- 
sicht, daft/amiligre In/ektionen bei Eneephafitis epidemica vorkommen, 
wobei die Infektion durch direkten Kontak t  yon Menseh zu Mensch, 
oder dureh dritte Personen (kliniseh anseheinend gesunder Virus. 
zwisehentr~ger), zustande kommt.  Diese Annahme steht keineswegs 
im Widerspruch mit der Vorstellung, da[~ endogencn Faktoren eine 
nicht zu untersch~tzende Rolle bei der Entstehung der Encephalitiden 
nach Grippe zukommt.  Auf die Bedeutung derartiger in einer kon- 
stitutionel]en Disposition ]iegender Momente haben u. a. Villinger und 
Meggendor/er~) hingewiesen, und R unge a) hat  durch best immte Beob- 
aehtungen konstitutionelle Dispositionen fiir Erkrankungen des Linsen- 
kerns bei Folgezust~nden gripp6ser Erkrankung wahrscheinlich gemacht. 
Ganz ~hn]iche Erw~gungen sind neuerdings yon Haber a) bei Er6rterung 
der Frage des heredit~ren Auftretens der multiplen Sklerose angestellt 
worden. 

Von klinischen Erseheinungen der Pseudosklerose-Wilson-Gruppe, 
die auf kongenitale St6rungen hinzuweisen scheinen, ist der in manchen 
F~llen beobachtete In/antilismus, namentlich die zuriickbleibende Ent- 
wicklung der Genitalien und der sekund~iren Geschlechtscharaktere, ~de sie 
vor kurzem S6derbergh 5) nnd Saiz 6) besehrieben haben, hervorzuheben. 
Die Effahrungen der ]etzten Grippeepidemie haben indessen gezeigt, 
daft sich analoge Erseheinungen auch auf dem Boden einer Encephalitis 
epidemica entwickeln k6nnen, ohne dab irgendwelche Beziehungen 
zu entwick].ungsgeschichtliehen Momenten nachweisbar sind. A. West- 
phal v) hat  einen solchen Fall vor kurzem mit  Hinweis auf ~hnhche 
Falle yon Stie/ler und Fendel demonstriert, denen sich Beobaehtungen 

1) Zur Frage der Koatagi5sitgt der Encephalitis letharg, epidem. Zeitschr. 
f. d. ges. =Nenrol. u. Psychiatr. 74, H. 4/5. 1922. 

2) Konstitutionelle Disposition zur Encephalitis epidemica. Mfinch. reed. 
Wochenschr. Nr. 29. 1921. 

3) Dtsch. reed. Wochensehr. Nr. 6. 1922. Vereinsbericht. 
4) MoDatsschr. f. Psychiatr. u. Nenr01. 51, H. 4. April 1922. 
5) Eine semiologische Studie fiber einen Fall ex~rapyramidaler Erkrankung 

(Wilsonkrankheit bzw. Pseudoskleros~). Dtsch. Zeitschr. f. Ner-r 64. H. 1. 
u. 2. S. 62. 1919. 

6) Zentralb]. 2. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. 29. H. 2/3. 1922. (Re~.) 
7) Zentralbl. f. d. ges. N~urol. u. Psyebiatr. Bd. XXVIII. H. 4/5. 1922. (Ref.) 
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aus den Kliniken Siemerlings und Hoches, yon Runge und Gri~newald~) 
anschlieBen. In  diesen Fgllen weisen die Erscheinungen der Dystrophia 
adiposo genitalis in der Regel auf eine Beteiligung der Hypophysis an 
dem encephalitischen ProzeB hin. Diese Feststellungen sind urn so 
bemerkenswerter, als schon friiher bei zum amyostatisehen Symptomen- 
komplex gehSrigen Fgllen mangelhafte Ausbildung der Sexualorgane, 
abnorme Kleinheit der Hoden usw. beschrieben worden ist, so in Beob- 
achtungen yon A. Westphal und Thomalla. Der anatomisch ein- 
gehend untersuchte Fall A. Westphals (Johann Reichardt), der sich nach- 
trgglich mit grol3er Wahrscheinlichkeit als zur Encephalitis epidemica 
geh6rig herausgestellt hat, so daI~ die friihere Annahme der kongenitalen 
Grundlage des merkwfirdigen Krankheitsbildes nicht mehr aufreeht- 
erhalten werden kann, zeigt, wieviel Vorsicht bei der Deutung yon 
krankhaften Erscheinungen geboten ist, bei deren Entstehung die so 
ungemein vielgestaltige Encephalitis epidemica in Betracht kommt. 

Die Gesamtheit unserer Erw~igungen zeigt, daft wit ]iir den uns bescMi/- 
tigenden Fall weder au/ anatomischem noch au/ kIinischem Gebiete geni~gend 
Anhaltspunkte besitzen, welche die Annahme lcongenitaIer Anomalien als 
wesentlich fi~r die Entstehung des Leidens recht]ertigten, wenn auch die 
MSglichlceit eincr individuellen Disposition /i~r die Erlcranlcung in/olge 
eincr exogenen Sch~idlichlceit nicht yon der Hand gewiesen werden lcann, 
deren dtiologische Bedeutung in erster Linie durch den anatomischen 
Be]und, welcher au/ einen toxisch-in/ektigsen Prozefi hinweist, sehr wahr- 
scheinlich gemacht ist. Die zuletzt yon Hall (1. c.) in seiner Monographie 
begriindete Ansieht, dal~ die Affektion der Leber und dos Gehirns auf 
eine angeborene Minderwertigkeit dieser Organe zuriickzuffihren sei, 
wahrend exogenen Momenten hSchstens eine auslSsende Rolle zukommt, 
]~l~t sieh mit unserem Befund, der die anatomischen Verdnderungen der 
Encephalitis epidemica verbunden mit den Idassischen Erscheinungen der 
Pseudosklerose im Zentralnervensystem vereinigt zeigte, nicht in Einklang 
bringen. 

Wir sehen also, dab die einheitliche Deutung der iitiologischen Grund- 
lage der Pseudosklerose-Wilson-Gruppe noch grol~en Schwierigkeiten 
begegnet, und dal~ wir yon einem allgemeineren Verstiindnis derselben 
noch welt ent/ernt 8ind, zumal wenn wir bedenken, dab einer der erfahren- 
sten Forscher auf diesem Gebiet, Spielmeyer (1. c.) noch vor kurzem 
betonte, ,,dab bei der Lentieulardegeneration yon einer Entzfindung 
keine Rede sein kSnne". Aber grade die Befunde Spielmeyers yon' Ge- 
fiii~neubildung und mesenchymaler Wucherung bei Wilsonscher Krank- 
heit und der Pseudosklerose, die er zuni~chst nur registriert, ohne fiber 
ihre Ursache einigermaBen begriindete Vermutungen aussprechen zu 
kSnnen, erhatten durch den klaren Befund unseres Falles mit seinen 

1) Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatr. Bd. XXV. H. 4. (Sammelreferat.) 
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Veri~nderungen der Encephalitis eine weitere Beleuchtung, die vielleicht 
geeignet ist, auch die Spielmeyersehen Befunde dem Verst/indnis n~her 
zu bringen, zumal wenn weitere histologische Untersuchungen ein 
hi~ufigeres Vorkommen yon Ver~nderungen am Gefi~l~apparat erkennen 
lassen, die sich mit  der Annahme toxisch-infektiSser Einwirkungen 
vereinbaren lassen. Der Umstand, dab sich derartige Ver~nderungen 
in der Regel bei der Pseudosklerose-Wilson-Gruppe nicht naehweisen 
lassen, kann wohl nicht gegen die MSglichlceit eines solehen Zusammen- 
hanges verwertet  werden, da klinische and  anatomisehe Tatsaehen 
darauf hinweisen, dab die entzi~ndlichen Veriinderungen der Encephalitis 
einer Riiclcbildung fi~hig sind, wie u. a. neuere Erfahrungen Eorsters 1) 
in deutlieher Weise zeigen, so dal] wohl positiven Befunden eine grSflere 
Beweiskraft zukommt wie negativen, besonders bei dem in der Regel 
sehr chronischen Verlau/ der F~lle der Pseudosklerose-Wilson-Gruppe. 

Zusammenfassend li~Bt sich fiber die Vorstellung, welche wir uns 
yon der Genese unseres Falles gemachf h~ben, sagen, dab dieselbe der 
schon yon Wilson gegufierten Ansicht nahe steht, welcher den Krank-  
heitsprozeB auf ,,toxisch-infekti6se" Schadlichkeiten zuriiekfiihrt. Ins- 
besondere scheint uns die weitere Ausfiihrung dieses Gedankens durch 
BostrOm (1. c.), welcher geneigt ist, endogen entstehenden Darmgiften 
eine wesentliche Bedeutung unter diesen Schgdliohkeiten beizumessen, 
geeignet zu sein, in Verbindung mit  yon uns beobachteten Tatsaehen, 
zur LSsung der gtiologischen Frage beizutragen. Der Umstand,  dalt 
Bostr6m und vor kurzem S]fivall (cir. naeh Jalcob) in Fgllen Wilsonscher 
Krankhei t  umfangreiche Vergnderungen am Darmkanal  fes~gestellt 
haben, ist ffir unseren Fall, in dem sich die Krankheitserseheinungen 
an eine Grippeerkrankung anschlossen, besonders bemerkenswert,  well 
wit bei einer Reihe mit hohem Fieber einhergehenden, dutch DarrastO- 
rungen ausgezeichneten Grippe/~illen sich Ikterus entwiclceln sahen, der in 
einem, einen jungen Kollegen betreffenden Fall schwer und lange an- 
dauernd, unter wiederholten Recidiven verlaufend war und mit  Leber- 
und Milzschwellung einherging, die sieh nur ganz allm~hlieh zurfiek- 
bildeten. Aueh konnten wir bemerkenswerterweise/amili~ires Au/treten 
von Ikterus bei mehreren Familienmitgliedern im Anschlufi an Grippe 
konstatieren. Mourgue 2) hebt  in seinem unter dem Bilcle des Torsions- 
stoasmus verlaufenden Falt yon Grippeencephalitis den Befun4 yon 
reichlichem Urobilin in H a m  besonders hervor und rechnet den 
Fall zu der hep~to-lenticulgren Erkr~nkungsform Hallsa). Derartige 

1) Zur EncephMitis lethargica. Ref. Zcntralbl. f. Ncurol. u. Psychiatr. ~8, 
H. 4/5, S. 239. 1922. 

~) Gaz. hebdom, des sciences m~d. de Bordeaux, 28. l~ai 1922. 
~) Anmerkunff wi~:hrend der Korrektur: Der iN~achweis des Vorliegens einer aus- 

gesprochcnen StSrung der Leberfunktion bei Restzust/~nden yon Encephalitis epid. 
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Beobachtungen legen die Vermutung nahe, daft unter bestimmten uns 
nicht niiher bekannten Umst~inden, vlelleicht bei der Entwicldung 
bestimmter, besonders intensiver Gi]te oder bei verminderter Resistenz- 
]dhiglceit der Leber gegen toxische Einwlrkungen, die Leber und be- 
stimmte besonders disponierte Gehirnterritorien (Jakob), in mehr oder 
weniger elektiver Weise erkranken kSnnen. DaB unter diesen Gehirn- 
territorien der ~qucleus lentiformis in fiberragender Weise ffir toxisehe 
Einwirkungen disponiert ist, darauf weist der sehon yon Wilson hervor- 
gehobene Icterus gravis neonatorum, in Verbindung mit zahlreichen, 
sieh noeh immer vermehrenden Erfahrungen [Edelmannl)] der neueren 
Zeit, in unzweifelhafter Weise hin. Ob das supponierte ,,toxische Agens" 
zuni~ehst die Leber angreift, und dort produzierte Gifte zuni~chst den 
Linsenkern sehi~digen oder ob die Veri~nderung beider Organe der gleieh- 
zeitige Ausdruck ein und derselben Giftwirkung ist (Stertz), lassen wir 
dahingestellt, wenn auch die oben erwi~hnten Fi~lle yon Pseudosklerose 
ohne nachweisbare Leberveri~nderungen darauf hinweisen, da[~ eine grSbere 
Lebersehadigung zum Zustandekommen des Leidens nicht unbedingtes 
Effordernis ist, so dal~ ffir diese Fi~lle der Leberaffektion wohl keine 
primi~re Bedeutung zukommt. Was die yore Darm ausgehende Intoxi- 
kation betrifft, haben neue interessante Tierversuche A. v. Wassermanns 2) 
und M. iVischers gezeigt, dal3 bei ihnefi schwere Allgemeinerscheinungen, 
aueh cerebraler Natur  (toniseh-klonisehe Kri~mpfe usw.) au~treten 
kSnnen, ohne dali lokale Darmerscheinungen nachweisbar zu sein 
brauchen, ein Umstand, der auch ffir die menschliche Pathologie be- 
achtenswert erscheint. 

Wenn durch diese Darstellung die Aufmerksamkeit der Kliniker 
und Pathologen auf eine eingehendere vergleichende Betrachtung der bei 
der Pseudoslclerose-Wilson-Gruppe und bei der Encephalitis epidemiea 
vorlcommenden Krankheitserscheinungen und pathologisch-anatomischen 
Veriinderungen des Gehirns und der Leber gelenkt sein sollte, so sehen wir 
ihre Aufgabe als efffillt an, die wir in dem Hinweis erblicken, dal~ sieh 
n~ihere citiotogische Beziehungen dieser Kranlcheiten in unserem Fall mit 
gro[3er Wahrscheinliehlceit nachweisen lie[3en, ein Ergebnis, welches zu 
weiteren Untersuehungen in dieser Richtung anregt. 

und namentlich bei chronisch-progressiven amyostatischen Encephalitiden, wie 
er in neuester Zeit erbracht ist (F. Stern und /~. Meyer-Bisch, Klin. Wochenschr. 
1922. Nr. 31, S. 1559), erseheint fiir die uns bier beschiftigende Frage yon 
besonderem Inr 

i) Ein Beitrag zur Vergfftung mi~ gasfSrmiger Blausiure, insbesondere zu 
den dabei auftretenden Gehirnver~nderungen. Dtsch. Zeitschr. f. •ervenheilk. 
~ ,  1921. 

~) Ref. Miinch. reed. Wochenschr. 1922. Nr. 12, S. 452. 


