
Beitrage  zum Studium der Pseudosklerose .  

Von 

G. D. Leschtschenko. 
(Aus der Nervenklinik [Leiter A. B. Jose/ovitsch] der Ukrainischen staaflichen 

Psyehoneurologisehen Instituts [Direktor: Prof. A. J. Heymanowitsch].) 

(Eingegangen am 23. Juli 1925.) 

Spielmeyer (1920) setzte die Untersuehungen, die vor ihm Alzheimer- 
Hdslin (1912) und Westphal (1919) fiber die Histopathologie der Pseudo- 
sklerose in Angriif genommen hatten, fort und entwiekelte sie weiter. 
Die ftir die PseudosMerose ehar~kteristisehen Vergnderungen im Corpus 
striatum, im Thalamus, in der l~egio subthalamiea, in der Briieke und 
im Nucleus dentatus des Kleinhirnes, die in einem besonders vorherr- 
sehenden ZerstSrungsvorgang in der Glia und in degenerativen Ver- 
gnderungen der Ganglienzellen bestehen, wurden yon Spielmeyer aueh 
bei der Wilsonsehen Krankheit  aufge{unden. Dies gab Anlal3 zur Hypo- 
these yon der nahen Verwandtschaft dieser beiden Krankheitsformen. 
Wenn abet bezfiglieh der histopathologisehen Gleiehheit maneher For- 
men yon PseudosMerose und Wilsonseher Krankheit  heutzutage Ein- 
stimmigkeit herrseht, so besteht in kliniseher I-Iinsieht eine Versehieden- 
heft in den Meinungem Es gibt Fglle, die such beziiglieh der klinisehen 
Semiotik eine Briieke sehlagen zwisehen beiden Formen, besonders dort, 
wo man die Symptome der Rigiditgt benutzt, jener reinen Fglle, die 
ganz frei sind yon der Beimisehung derjenigen ,,{dbergangssymptome", 
die zu Zweifeln AnlaB geben. So sind die uns bekannten Fglle v0n 
Pseudosklerose yon Siemerling-Olo/[ und Ramsay nieht hyper-, sondern 
hypotonisehe. Unter den ganz wenigen ,,reinen" Fallen yon Pseudo- 
sklerose, die eine Bresehe sehlagen in die Annahme einer klinisehen 
Einheit beider Formen, befindet sieh aueh unsere aussehliel31ieh ,,reine" 
Beobaehtung. 

Die Kranke, Marie S., I8 Jahre, wandte sieh an die Nervenklinik des Psyeho- 
neurologischen Instituts mit Klagen fiber Zittern des ganzen K6rpers, raseher Er- 
mfidbarkeit der Extremit&ten und Veri~nderung der Sprache. 

Patientin lebt in der Stadt Poltawa. Ihr Vater ist Fuhrmann, leidet seit 
letzter Zeit an Tbc., ihre Mutter ist gesund. In der Familie gab es im ganzen 
9 Kinder: Die beiden ersten st~rben bald naeh der Geburt, nach Aussage der 
Nutter aus unbek~nnter Ursache, die beiden nachsten in frfiher Kindheit an 
Masern und Scharlach; die fibrigen Geschwister leben nnd sind vollkommen gesund. 
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Unsere Patientin, das 6. Kind, wurde zu normaler Zeit geboren, war roll  aus- 
getragen und wohlentwickelt. Die Geburt erfolgte glatt, ohne jede Beihilfe und ohne 
Asphyxie des Kindes. In der ersten Kindheit zeigte sie keine Abweichungen yon 
der Norm, entwickelte sich normal, war vielleieht etwas launenhaft, fiberstand die 
Masern und lit t  an exsudativer Diathese. Die Menses begannen seit dem 14. Le- 
bensjahre und verliefen stets normal. 

Die gegenw/~rtige Erkrankung geht bis auf das 12. Lebensjahr zurfick und 
nimmt ihren Beginn bei einer Verkfihlung des linken FuBes gelegentlieh einer 
Parade im Winter. Es t rat  Schmerz- und Juckgefiihl in der Gegend des Fersen- 
beins des linken FuBes auf, und naeh einiger Zeit Ziehen des Naehts in demselben. 
Sie behandelte sieh mit  Elektrizit/~t gegen , ,Rheumatismus". 11/2--2 Monate 
sp/~ter, nach dem Essen, ffihlte sie auf einmal irgendeine besondere Leichtigkeit 
im linken Fu6e und verlor die Besinnung. 

Nach Aussagen der Eltern erfolgte hierauf ein Krampfanfall  yon 3- -5  Minuten 
Dauer, w/~hrend welchem die Kranke blog leise st6hnte. Naeh SehluB des Anfalles 
f/ihlte sie Zersehlagenheit. 

Die folgenden Anfi~lle verliefen in der Regel mit  dem vorhergehenden Leichtig- 
keitsgefiihl im Ful]e, der gewiehtslos ersehien, mitunter mit  unwillMirlieher Harn- 
entleerung und BeiBen in die Wange, oft w~hrend des Gehens. Nach dem Anfalle 
schlief die Patientin nieht. 

In  der ersten Zeit waren es ein bis zwei Anf/~lle t/~glieh; nach einigen Monaten 
h/~uften sie sieh bis zu 3.--4 und schhel]lich bis zu 12 im Tage, so dab die Kranke 
nieht mehr f/~hig war, aufzustehen und das Bert nicht mehr ver]ie$. 

Im 14. Lebensjahre hSrten die Arrf/~lle mit  dem Auftreten der Menses plOtz- 
lich auf. 

Die Anfallsperiode dauerte im ganzen ungef/~hr 1~/~ Jahre. Aus dieser Zeit 
fallt ungef/~hr ein Jahr  vollkommen aus dem Ged/~chtnis der Kranken aus; ihr 
fehlte absolut jede Orientierung in der Umgebung, erinnert sich an nichts, erkannte 
niemanden auBer der Mutter und diese auch nur zu Zeiten. 

Mit dem AufhSren der Anf~lle kam die Kranke nur allm/~hlieh zu sieh, fiihlte 
fortw/~hrend eine gewisse Sehwerheit und Leerheit im Kopfe und konnte noeh 
lange nieht sich z .B.  der Gesiehter ihrer Tanten erinnern. 

Vor dem Ende der Anf/~lle ~nderte sieh bei der Kranken aueh j/~h die Rede, 
die erschwert und derartig unklar wurde, dab die sie Umgebenden sie ganz und 
gar nicht mehr verstanden. Nach den Anf/~llen kehrte die Sprache allm~hlich 
wieder, blieb aber monoton und verlangsamt. 

Drei Monate lang war die Patientin vollkommen ruhig; hernaeh wurde sie auf- 
merksam auf ein best/~ndiges Zittern der rechten Hand, das sich bei der geringsten 
Erregung heftig verst/~rkte. Dieses Zittern dauerte ungefi~hr 2 Wochen und ver- 
schwand, um an tier linken Hand yon ganz gleichem Charakter aufzutreten. Naeh  
2 ~Vochen begann sieh das Zittern auf beide H/~nde zu erstreeken und dauerte un- 
gefi~hr 1 Monat. Naeh Einstellung des H/~ndezitterns begann seitliches Kopfzittern, 
das ebenfalls naeh 11/2 Monaten wieder aufhSrte und yon Zittern der FiiBe abge- 
16st wurde, das freilich nieht so heftig war und besonders bei Erregung und langem 
Gehen auftrat. 

Zum Zittern der FfiBe gesellte sich bald neuerdings wieder Zittern der oberen 
Gliedmal]en und des  Kopfes, zuerst in leichterem Grade, weiterhin abet. sich be- 
tr/~chtlich verst~rkend. Die Kranke und die Bekannten bemerkten stets, dab 
dieses Zittern in der Ruhe aufhSrte, selten aber ganz, bei Wallungen j~h zunahm, 
nachts g/~nzlieh fehlte und die ersten Stunden nach dem Schlafe kaum bemerk- 
lich war. 

Im Verlaufe yon 3 Jahren blieb der Charakter des Zitterns fast unver/~ndert, 
Arehiv 2iir Psychiatrie. Bd. 75. 26 
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wurde jedoch im letzten Jahre viel intensiver, es trat selbst Zittern der Brust und 
des Bauches auf, das nach Erregungen besonders deutlich wird. 

Beziiglich der Spraehe wird keinerlei Verschlechterung im Verlauf yon fast 
5 Jahren gegenfiber jenen Ver~nderungen gefunden, die zu Beginn der Erkrankung 
auftraten. 

Vor einem Jahr, im Verlauf yon 3 Monaten Salivation, erfuhr der Char~kter 
der I(ranken eine j~he Ver~nderung; sie wurde reizbar, eigensinnig, der Wunseh, 
in irgendeiner K]einigkeit um jeden Preis auf eigenem beharren zu wollen, machte 
sieh besonders bemerkbar; gro~e Zerstreutheit gesellte sieh hinzu, oft vergil3t sie, 
we sie etwas hingelegt hatte, und mitunter entf~llt ihr, woven sic eben zu sprechen 
sieh anschickte. Mitunter treten Wus auf; bei einem solchen wollte sich tin- 
real die Patientin mit einem Messer den Hals durehsehneiden. 

Zu Mlem diesem kam eine raseh auftretende Mlgemeine Ermfidbarkeit be- 
senders der oberen Extremitaten hinzu. 

Sie kann nieh~ lange gehen; die Beine ermfiden rasch und sie beginnt zu stol- 
pern; um sieh die ttaare zu richten oder den Zopf zu flechten, ist sie gezwungen, 
einige Male die H~nde sinken zu lassen; w~hrend des Kauens der Speisen oder yon 
troekenem Brot zeigt sieh bald Mfidigkeit und Sehmerzgeffihl in der Sehl~fen- 
gegend und dem Unterkiefer. 

Status praesens: Mittlerer Wuchs, Mlgemeiner Ern~hrungszustand befriedi- 
gend, die Mnskeln und das Unterhautiettgewebe gut entwiekelt; ttaut und Sehleim- 
hiiute blaB. Der Gesiehtsausdruck ist etwas maskenhaft. Degenerative Merkmale 
fehlen. Lymphdrfisen nieht vergr6Bert. Geringffigige Schweil~absonderung der 
Handfl~ehen. Die Thyreuidea zeigt keine siehtbaren Ver~nderungen. Visus: 
Kaum angedeutete Anisokorie (s > d), samtliche Pupillenreaktionen normal. 
Kein Nystagmus. Die Bewegungen der Gesiehtsmusknlatur sind etwas tr~ge. Der 
Puls ist gleichm~l~ig 72. Die Atmung sakkadiert (mit Kymographen verschrieben). 

Alle Bewegungen der Kranken, einschlie$1ieh Gang und El~bewegungen, 
~uBerordentlieh langsam und unsicher. Der Ern~hrungszustand der Muskeln, des 
I%umpfes und der Extremit~ten fiberall befriedigend. Passive und einmalige Be- 
wegungen werden in vol]etn Umfange ausgeffihrt. Die Muskelkrait ist bei ein- 
maliger Untersuchung ifir die Arme wie ffir die Beine vollst~ndig beiriedigend, 
bei Wiederholung zeigt sich aber an Mlen Muskeln der oberen und unteren Extre- 
mit~iten, besonders aber an den proximMsten Enden der oberen Gliedmal~en, 
eine rasch erseheinende Ermfidbarkeit. Die elektrisehe l%eizung ergibt eine viel- 
leieht schwach angedeutete, abet typisehe myasthenisehe Reaktion, die besonders 
deut]ieh am M. biceps des rechten Armes ist. Der Muskeltonus ist normal, m6g- 
lieherweise besteht eine unbedeutende Tendenz zu t{yl0otonie. 

Der Gang ist verlangsamt, etwas unbetfilfiieh, ]eicht schwankend (wie etw~ 
beim Gehenlernen), bei lgngerer Dauer beginnt die Patient in zu stolpern. 

l%ot~torisehes arythmisehes Kopfzittern; die kymographische Aufzeichnung 
ergibt oft steil ansteigende Wellen, deren benachbarte Gipfel hie gleieh hoch sind; 
die Schreibfeder des Kymographen wird oft fiber den Zylinderrand hinausgesehlen- 
deft. Die Zahl der Schwankungen in der Minute ist unbest~ndig. Bei langsamer, 
aktiver Drehung des Kopfes yon einer Seite zur anderen vermiridert sich das Zit- 
tern sin wenig. 

Best~ndiges rhythmisehes Zittern der Arme, besonders der H~nde, geringeres 
des K6rpers, st~rkeres der Unterextremit~ten, das dem Charakter naeh dem be- 
sehriebenen ~hnlieh, aber etwas weniger ausgepr~gt ist, und besonders bei Wal- 
lungen, intensiveren Erlebnissen und l~ngerem Gehen auftritt. Die Kurve dieser 
Zitterbewegungen stellt unter der Voraussetzung, dal~ die H~nde ruhig auf den 
t~ ien  liegen, fiir die linke Hand eine fast gerade Lilfie mit kaum bemerklichen 
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rliythmischen Schwankungen vor; an der rcchten Hand sind die Zitterbewegungen 
hinsichthch ihrer Amphtude grobwellig oder scliwingend und yon einer mittleren 
Gesehwindigkeit yon 5--7 Sehwingungen in der Sekunde. 

Bei ausgestreckten Armen vollffihren die tt/~nde eine ganze Reihe stoBweiser 
Zitterbewcgungen mat grol~er Amplitude, die nacli einem Vergleiche Stri~mpells an 
die ,,unsicheren Fliigelschl/~ge eines jungen Vogels" erinncrn. 

In der Ruhe versehwindet bei besonders giinstiger KSrperlage der Tremor 
des Kopfes und der H/~nde fast vollkommen, wobei die schw/~cher zitternde linke 
Hand friiher zur Ruhe kommt. Vollst/~ndige ~uhelage vorausgesetzt, finder sich, 
freilich selten, Tremor des KSrpers ohne H~ndezittern vor. Bei aktiven Zielbewe- 
gungen versti~rkt sich der Tremor in den H~nden bedeutend. Durch Willensan- 
spannung ist die Kranke nicht imstande, das Zittern einzustellen, ebenso erweist 
sieh Injektion yon Morphium und Seopolamin als unwirksam. 

Reflexe: Patellar- und Achillessehnenreflexe sind gleich lebhaft, ebenso die 
Biceps- und Tricepsreflexe der Arme; die Bauchdeekenreflexe sind ebenfalls leb- 
haft und gleiehm~Big. Pathologisehe Reflexe fehlen. 

Die Empfindliehl~eit jeder Art ist normal. 
Herz, Lunge, Leber, Milz und Darmtrakt sind normal. 
Morphologie des Blutes: Lymphocytcn 420/0, Neutrophile 520/+ Mon0cyten 

40/0, Eosinophfle 20/0. Zahl der Leukocyten 8100, Zahl der Erythroeyten 5200000. 

Blutfe~mente : Kata]ase 15,6 ~ innerhalb normaler Grenzen. 
Protease 2,8 J 

Ca-Gehalt in 100 ecru Bhtserum 12,8 mg (erhOht; Bestimmung nach der Me- 
rhode yon Clark), bei Annahme der Norm yon 10,5--11,5 mg nach Leischer nnd 
Jansen. 

Die Funktionsprobe der Leber auf h~moklasische Krisen im Sinne Widals gab 
negatives Resultat. 

Die Proben auf Vagotonie negativ. 
Die Cerebrospinalflfissigkcit auf Wassermann untersuclit gab negatives Re- 

sultat; Eiweil~- und Fermcntgehalt befinden sich innerhalb normMer Grenzen. 
Die Spraclic ist ein wenig tr~ge, verlangsamt, nicht skandiert, monoton und 

zeitweilig etwas undeutlich ]finsichtlich ihrer Ar~ikulation. 
Psyche: Psychologisches Profil nach Rossolimo mit eincr Korrcktur gegen 

den Typus der ,,hypotonischen Dementen" bin, haupts~chlich auf Rechnung einer 
j~hen I-Ierabsetzung der hSchsten Assoziationsprozesse, wie des Verst~ndmsses 
(5,5), der Kombinationsf~higkeit (6,5), gleichw~e auch die Willensprozesse herab- 
gesetzt erseheinen (5,1), die Genauigkeit der l~eproduktion (7,5) und das Erinnern 
dcr Spraclielemente (7,1). 

Die Formel dieses Profiles ist: I~ 7,2//6,8 ~- 8,3 / 79,6% / + 7. 
Der Typus und die Formel des vorliegenden Profiles n~hert sich ein wenig 

dem Typus des Profiles dcr Parldnsomker, die an reichcm Materialc yon Quint im 
Ukrainischen 1)sychoneurologischen Institut untersucht wurden, jedoch mat etwas 
mehr Retention. 

Die Schrift: Sowohl die Mikro- als auch die Makrographie liaben ein und den- 
selben Charakter; sie ist eigentlich niclit ataktisch, des Zitterns ungeachtet gut 
lesbar und hs sich an die vorgeschriebcnen Zeilen. Gegen das Ende des Schrei- 
bens zu verst~rkt sich das Zittern nicht, wie dies nach Goldscheider bei der mul- 
tiplen Sklerose beobachtet wird, sondern die Buchstaben werden einfach infolge 
der rasch auftretenden Mfidigkeit weniger bestimmt und nicht so deutlich. 

I n  Zusammenfassung  der Angaben  der Krankengeschich te  heben  
wir hervor :  1. den Beginn der E r k r a n k u n g  im Xindesa l te r ;  2. die epi- 
lept i formen Anf~lle;  3. das hernach sich entwickelnde Z i t t e rn  der Extre-  

26* 
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mitgten und des Kopfes yon oseillatorischem Charakter, das bei g e -  
wollten Bewegungen sieh verstgrkt, in der ]~uhe etwas nachlgl~t; 4. die 
verlangsamte, nicht skandierte Spraehe; 5. den maskenartigen Gesichts- 
ausdruck; 6. die psychischen Ver~nderungen; 7. negative Erseheinungen : 
Erhaltensein der Muskelkraft, wenngleich sie sich auch rasch ersehSpft, 
Fehlen yon Hypertonie der Muskulatur, yon StSrungen der Empfind- 
liehkeit, von ~eflexgnderungen seitens der Haut  und der Sehnen, yon 
StSrungen im Bereiche der Verico-roeto-genitalsphgre und yon 5Iysta- 
gmus, Augengrundvergnderungen und Symptomen yon seiten der Pyra- 
miden. 

Da~ hier nicht die Rede sein kann yon Paralysis agitans juvenilis 
oder yon Morbus Wilsonii, geht schon mit Klarheit aus dem ganzen 
Krankheitsbilde hervor. Was die Polysklerosis anbelangt, so ist, wie 
Alzheimer bemerkt, die Differentialdiagnose zu Lebenszeiten oft au[~er- 
ordentlich sehwierig, besonders wenn man die Haufigkeit der atypischen 
Falle mit in Betraeht zieht, die erst post mortem sich als solche heraus- 
stellen. In unserem Falle fehlen viele Symptome der Polysklerosis und 
wenn gemeinsame Beriihrungspunkte bestehen bleiben, so blol~ von seiten 
des Tremors (30o/0) und der Spraehe (6~ 

Der Tremor, der aueh in der Ruhe nieht ganzlich versehwindet und 
aui3erdem bei willkiirlichen Bewegungen sich verst~rkt, ist oszillato- 
rischen Charakters und ganz und gar nicht charakteristisch ffir die mul- 
tiple Sklerose. Die verlangsamte, monotone, wenngleich auch nicht 
skandierende Spraehe erscheint meiner Meinung nach als das einzige 
gemeinsame Symptom. 

Wenn man jedoch den iriihzeitigen Beginn der Erkrankung, ihre 
Dauer yon fast 5 Jahren und das Vorhandensein bloi~ dieses einen, ifir 
gew5hnlich weft seltener begegnenden gemeinsamen Symptoms in Be- 
t racht  zieht, lal~t sieh die Scl6rose en plaques mit hinreichender Gewi~- 
heft ausschliel~en. 

Die Symptomatologie der Pseudosklerose kann heute auf Grund 
der vorhandenen Literatur kurz iolgendermal~en vorgeste]lt werden: 

1. Seltene Falle ausgenommen, beginnt die Krankheit  in lriihem 
Alter yon 10--26 Jahren. 2. Sie entwickelt sieh langsam, komplizierter 
werdend, mit Remissionon, im Verlaufe vieler Jahre, erinnert anfangs 
an das Bild der multiplen Sklerose. 3. Auftreten yon oszi'llatorisehem 
Zittern des ganzen KSrpers, des Kopfes, der t t~nde und Fiii~e, das in 
der Ruhe sich vermindert oder verschwindet. 4. Rigidit~t und spastische 
Zusammenziehungen sind sehr selten ausgesprochen, am starksten noch 
im Gesicht. 5. Verlangsamte, nieht immer skandierende Sprache. 6. In  
einem Teile der Falle kommt braungrtine Pigmentation der Hornhaut,  
mitnnter aueh sehwarzbraune der Haut  und inneren Organe vor. 7. Epi- 
leptilorme und apoplektiforme Anfiille. 8. Verkleinerung, seltener 
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pseudoeirrhotisehe Vergr6Berung der Leber und Milz. 9. Psychische 
St6rungen - -  Zustgnde erh6hter Reizbarkeit,  emotionelle Labilit~t, 
Schw~ichung des Intellektes und Entwicklung progressiver Demenz und 
in manehen Fgllen auch ~Teigung zu Gewa]tt~tigkeiten. 

Der Krankheitsbeginn in unserem Falle geht auf das 12. Lebens- 
jahr zuriick. Uberhaupt  scheint das jugendliche Alter mit  ganz we- 
nigen Ausnahmen fiir die Pseudosklerose sozuzagen klassisch zu sein. 

Schon yon allem Anfang an und auch welter W~thrend des ganzen 
Verlaufs der Pseudosklerose wird vorwiegend die motorische Sphere 
in Mitleidenschaft gezogen - -  Zitterbewegungen, G~h- und Sprach- 
stSrungen. 

Der oszillatorische Charakter des Zitterns erseheint fiir die Pseudo- 
sklerose nach der Meinung Westphals, Alzheimers und Striimpells als 
typisch, wenngleich letzterer auch bemerkt,  dal~ die Oszillationen bei 
der Pseudosklerose nicht immer auftreten, und nur manehmal  besteht  
der Charakter yon arythmiseher, intentionalen Zitterns (W. I I )  oder 
von intentionaler Ataxie (S. II) ,  wie auch bei der wirklichen Sol6rose 
en plaque. I m  Falle Franld-Hochwart8 kamen s ta t t  Zitterns Intentions- 
kr~impfe zur Beobachtung. 

In  den Fiil~en entwickelt sich sehr raseh Unsicherheit und Schw~che, 
mitunter  spastische Paresen und selten Kontraktionserscheinungen, wie 
im Falle W. I und Fran/cl-Hochwart, und Rigidit~t in den unteren Extre-  
mit~ten, wie im Falle W. I I .  Vollkommene Paralysen kommen gleieh- 
wohl niemals zur Beobaehtung; voriibergehende Hemipiegien (Fall W. I I ,  
Fran]cl-Hochwart, Schi~tz) sind jedoch charakteristisch fiir Pseudoskle- 
rose. Der Gang ist nach Oppenheim meistens nieht paretisch, obgleieh 
e r  als solcher, ebenso wie als spastiseher oder ataktischer auftreten 
kann. 

Bei der Aufnahme in die Klinik waren die Erscheinungen von 
Schwaehe, oder richtiger yon rascher Ermiidbarkeit ,  e ine  der t t aup t -  
klagen der Patientin. Der Gang ist im ersten Moment blof] verlang- 
saint, etwas unbeholfen, sowie schwankend und wird erst nach ]~tngerem 
Gehen stolpernd. 

Von allen Autoren wird die Starrheit  des Gesichtsausdruckes erw~hnt, 
die auch bei unserer Kranken eine gewisse Maskenartigkeit  mi t  tr~ger 
Mimik hat. 

I m  allgemeinen ist der Muskeltonus etwas erh6ht, mitunter  bis zu 
Rigidit~tt der Beine, ausnahmsweise kann jedoch auch eine deutliche 
oder, wie in unserem Falle, kaum bemerkliche Hypotonie  auftreten. 

Weder Pro- noeh Retropulsion werden yon irgendeinem Autor 
erw~hnt. 

Was aber charakteristisch fiir die Pseudosklerose ist, das ist die 
allgemeine Verlangsamung aller Bewegungen (Striimpell, Alzheimer), 
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wie much in unserem Falle und insbesondere im Bereiche der Sprech- 
muskulatur.  Die Sprache ist bei der Pseudosklerose eigentlieh nieht 
sk~ndiert (Oppenheim), wenngleich in den FAllen S. I I ,  W. I und Alz- 
heimers sie Ms rein skandiert bezeiehnet wird, gewShnlich verlangsamt, 
mon0ton, nieht genug moduliert, geht mitunter  yon unteren auf obere 
Register fiber und besitzt manehmal  rein explosiven Char~kter, wes- 
hMb sie sieh unter Usmtgnden in f6rmliehes Heulen umwandeln 
k~nn (S. II) ,  besonc[ers unter dem Einflusse gewisser psyehiseher Af- 
fekte. Aphasisehe und apraktisehe St6rungen kamen bei der Pseudo- 
sklerose noeh niemals zur Beobaehtung. Die Spraehe unserer Patien- 
tin war zu Beginn der Erkrankung  sehwer gestSrt, kehrte jedoeh 
wieder und ist gegenw~trtig nieht skandiert ,  aber stark verlangsamt 
und monoton. 

Eines der hgufigsten Symptome der Pseudosklerose sind die epilepti- 
formen und apoplekti lormen Anf~lle, die in unserem Falle deutlieh zum 
Ausdruek kommen. 

Besonderes Augenmerk wird den psyehisehen Ver~nderungen zu- 
gewendet, die in gr613erem oder minderem AusmaBe yon alien Forsehern 
beobaehtet  wurden mit  Ausnahme des Falles yon Sehiitz, in dem sie 
sich erst gegen das Ende des Lebens einstellten, und des Falles yon 
Striimpell, den Oppenheim erwghnt und bei welchem psychische St6- 
rungen vollst/~ndig fehlten. 

Die psychische Vergnderung verl~uit chronisch, entwickelt sich an- 
fangs in Forni einer einfachen Erniedrigung des Intellektes, emotioneller 
Unbestgndigkeit,  Stumpfheit,  progressiert langsam und ffihrt zu mehr 
oder minder ausgesprochener Demenz; in anderen F&llen entwickeln 
sich neben diesen Erscheinungen f6rmliche Tobsuchtsanf~lle mit  Aggres- 
sivit~t und Gewalttgtigkeit gegen die Umgebung. 

Die Anamnese und das psychologische Profil der Kranken hin- 
sichtlich der Psychik steht in vollem Einklange mit  dem Bilde der 
Geistesst6rung bei Pseudosklerosis, wenn auch veilleicht nicht ganz 
so scharI. 

Wie schon frfiher bemerkt,  ist bei dieser Krankhei t  eine besondere 
Art  yon braungrfiner Pigmentat ion in den tiefen Sehiehten der Horn- 
haut  (der Membrana Descemeti) zu finden, und in letzter Zeit besehrieben 
Siemerling-Olo/[ als erste bei der Pseudosklerose auf der vorderen Ober- 
Ilgche der Linse auf beiden Seiten sonnenblumen~hnliehe Bildungen 
mit  zarter blaugrauer Trfibung im Zentrum, die nur bei seitlieher Be- 
leuehtung zu sehen ist. 

Augenseheinlieh t r i t t  das Cornealsymptom nieht ganz so h~ulig auf 
und erseheint nach Oppenheim, Schlitz und Economo fiir die Stellung 
der Diagnose nieht absolut notwendig zu sein, um so mehr, da es auch 
bei der Wilsonschen Krankhei t  vorkommt.  
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Bestgndiger scheinen die Sektionsbefunde yon seiten der Leber zu 
sein, die sich cirrhotisch ver~ndert zeigt, mit ausgebreiteter Hypertrophie 
der Leberzellen und vollst/~ndiger Um~nderung der Gewebsstruktur. 
Anatomisch erseheint die Leber verkleinert, fester, die Oberfl/iche ist 
ungleiehm~13ig, hSckerig. So regelmgBig aber nach der Meinung der 
meisten Autoren die Obduktionsbefunde an der Leber sind, so unverl/il~- 
ich sind die klinischen Funktionsproben der Leber (Dressel und Lewi), 
die sehr oft negativ sind. 

Gleichzeitig mit der Leberver~nderung wird oft auch eine Milzver- 
grSgerung festgestellt. 

Wenn man also in unserem Falle die negativen Symptome in Be, 
t racht  zieht, das Vorkommen der anfangs epileptiformen Fglle, den 
oszillatorischen Tremor yon strio-eerebell/~rem Charakter (Ramsay), die 
psychischen Ver~nderungen, die Sprachst6rung und den Beginn im 
jugendlichen Alter  mit dem progressiven VerlauI, so mug man bei der 
Diagnose yon Pseudosklerose in ihrer reinen Form haltmachen. 

Die Pathogenese der Erkrankung Ifihrt, wie bekannt, die Mehrzahl 
der Autoren auf die infektiSse-toxische Grundlage dieses Leidens zu- 
riiek und der Fail yon Pseudosklerose Westphals mit dem histo-patho- 
logisehen Bilde yon epidemischer Encephalitis ist seiner Meinung nach 
eine weitere Best/~tigung ffir diese Erklgrung. Hierbei nimmt das 
toxische Agens nach der Meinung Rumpels seinen Ausgang yon der 
Leber, die, entwicklungsgeschichtlich abnormal gebildet, bald funk- 
tionsuntfiehtig wird. Andere Autoren sind der Ansicht, dab beide Pro- 
zesse, der in der Leber und der im Gehirne, unabhgngig voneinander 
auf eine gemeinsame, schgdigende Ursache zuriickzuftihren seien und 
dies ist um so wahrseheinlicher, da in letzter Zeit Fglle yon Pseudo- 
sklerose ohne Ver~nderungen yon seiten der Leber beschrieben wurden 
(Wiemer, Maas und Spiel,meyer). Wiemer spricht die Ansieht einer m6g: 
lichen angeborenen Veranlagung des Gehirns und der Leber aus, und 
die Krankheit  erscheint hiermit als ein Produkt  gugerer und innerer 
Faktoren, mSglicherweise einer Abiotrophie. 

In unserem Falle liegt, wenn man das Verschwinden der Anf~lle 
mit dem Eintreten der Menses, die myasthenischen Komponenten,  die 
Lymphocytose und den erhShten Ca-Salzgehalt in Erw/~gung zieht, un- 
zweifelhaft eine St6rung des Chemismus vor, die zweite Frage, ob pri- 
mer oder infolge einer StSrung von seiten des Corporis striati, ist nach 
Lewy gebunden an die vier lebenswichtigen vegetativen Zentren, die 
im Organismus den Salz-, Kohlenwasserstoff-, Wasser- und W~rmestoff- 
weehsel regeln. 
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