Beitrige zom Studium der Pseudosklerose.

Von
G. D. Leschtscheunko.

(Aus der Nervenklinik [Leiter A. B. Josefovitsch] der Ukrainischen staatlichen
Psychoneurologischen Instituts [Direktor: Prof. 4. J. Heymanowitsch].)

( Eingegangen am 23. Juli 1925.)

Spielmeyer (1920) setzte die Untersuchungen, die vor ihm Alzheimer-
Héslin (1912) und Westphal (1919) iber die Histopathologie der Pseudo-
sklerose in Angriff genommen hatten, fort und entwickelte sie weiter.
Die fiir die Pseudosklerose charakteristischen Veranderungen im Corpus
striatum, im Thalamus, in der Regio subthalamica, in der Briicke und
im Nucleus dentatus des Kleinhirnes, die in einem besonders vorherr-
schenden Zerstorungsvorgang in der  Glia und in degenerativen Ver-
anderungen der Ganglienzellen bestehen, wurden von Spielmeyer auch
bei der Wilsonschen Krankheit aufgefunden. Dies gab Anlal zur Hypo-
these von der nahen Verwandtschaft dieser beiden Krankheitsformen.
Wenn aber beziiglich der histopathologischen Gleichheit mancher For-
men von Pseudosklerose und Wilsonscher Krankheit heutzutage Ein-
stimmigkeit herrscht, so besteht in klinischer Hinsicht eine Verschieden-
heit in den Meinungen. Es gibt Fille, die auch beztiglich der klinischen
Semiotik eine Briicke schlagen zwischen beiden Formen, besonders dort,
wo man die Symptome der Rigiditdt benutzt, jener reinen Fille, die
ganz frei sind von der Beimischung derjenigen ,,Ubergangssymptome*,
die zu Zweifeln AnlaB geben. So sind die uns bekannten Félle von
Pseudosklerose von Siemerling-Oloff und Ramsay nicht hyper-, sondern
hypotonische. Unter den ganz wenigen ,reinen” Fallen von Pseudo-
sklerose, die eine Bresche schlagen in die Annahme einer klinischen
. Einheit beider Formen, befindet sich auch unsere ausschlieflich ,,reine®
Beobachtung.

Die Kranke, Marie S., 18 Jahre, wandte sich an die Nervenklinik des Psycho-
neurologischen Instituts mit Klagen iiber Zittern des ganzen Korpers, rascher Er-
miidbarkeit der Extremitéten und Verdnderung der Sprache.

Patientin lebt in der Stadt Poltawa. Ihr Vater ist Fuhrmann, leidet seit
letzter Zeit an The., ihre Mutter ist gesund. In der Familie gab es im ganzen
9 Kinder: Die beiden ersten starben bald nach der Geburt, nach Aussage der
Mutter aus unbekannter Ursache, die beiden nichsten in frither Kindheit an
Masern und Scharlach; die iibrigen Geschwister leben und sind vollkommen gesund.
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Unsere Patientin, das 6. Kind, wurde zu normaler Zeit geboren, war voll aus-
getragen und wohlentwickelt. Die Geburt erfolgte glatt, ohne jede Beihilfe und ohne
Asphyxie des Kindes. In der ersten Kindheit zeigte sie keine Abweichungen von
der Norm, entwickelte sich normal, war vielleicht etwas launenhaft, iiberstand die
Masern und litt an exsudativer Diathese. Die Menses begannen seit dem 14. Le-
bensjahre und verliefen stets normal.

Die gegenwirtige Erkrankung geht bis auf das 12. Lebensjahr zuriick und
nimmt ihren Beginn bei einer Verkiihlung des linken Fulles gelegentlich einer
Parade im Winter. Es trat Schmerz- und Juckgefiihl in der Gegend des Fersen-
beins des linken FuBes auf, und nach einiger Zeit Ziehen des Nachts in demselben.
Sie behandelte sich mit Elektrizitit gegen ,,Rheumatismus®. 1'/,—2 Monate
spater, nach dem Essen, fiihlte sie auf einmal irgendeine besondere Leichtigkeit
im linken FuBle und verlor die Besinnung.

Nach Aussagen der Eltern erfolgte hierauf ein Krampfanfall von 3—5 Minuten
Dauer, wihrend welchem die Kranke bloB leise stohnte. Nach Schlufl des Anfalles
fiihlte sie Zerschlagenheit. ’

Die folgenden Anfille verliefen in der Regel mit dem vorhergehenden Leichtig-
keitsgefiithl im Fufle, der gewichtslos erschien, mitunter mit unwillkiirlicher Harn-
entleerung und Beiflen in die Wange, oft wahrend des Gehens. Nach dem Anfalle
schlief die Patientin nicht.

In der ersten Zeit waren es ein bis zwei Anfille téglich; nach einigen Monaten
hiuften sie sich bis zu 3—4 und schlieflich bis zu 12 im Tage, so daB die Kranke
nicht mehr fihig war, aufzustehen und das Bett nicht mehr verlieB.

Im 14. Lebensjahre horten die Anfille mit dem Auftreten der Menses plotz-
lich auf.

Die Anfallsperiode dauerte im ganzen ungefdhr 1!/, Jahre. Aus dieser Zeit
fallt ungefahr ein Jahr vollkommen aus dem Gedéchtnis der Kranken aus; ihr
fehlte absolut jede Orientierung in der Umgebung, erinnert sich an nichts, erkannte
niemanden auler der Mutter und diese auch nur zu Zeiten.

Mit dem Aufhoren der Anfille kam die Kranke nur allméhlich zu sich, fiihite
fortwihrend eine gewisse Schwerheit und Leerheit im Kopfe und konnte noch
lange nicht sich z. B. der Gesichter ihrer Tanten erinnern.

Vor dem Ende der Anfille dnderte sich bei der Kranken auch jah die Rede,
die erschwert und derartig unklar wurde, dafl die sie Umgebenden sie ganz und
gar nicht mehr verstanden. Nach den Anfillen kehrte die Sprache allmahlich
wieder, blieb aber monoton und verlangsamt.

Drei Monate lang war die Patientin vollkommen ruhig; hernach wurde sie auf-
merksam auf ein bestdndiges Zittern der rechten Hand, das sich bei der geringsten
Erregung heftig verstirkte. Dieses Zittern dauerte ungefabr 2 Wochen und ver-
schwand, um an der linken Hand von ganz gleichem Charakter aufzutreten. Nach’
2 Wochen begann sich das Zittern auf beide Hande zu erstrecken und dauerte un-
gefihr 1 Monat. Nach Einstellung des Handezitterns begann seitliches Kopfzittern,
das ebenfalls nach 1'/, Monaten wieder aufhorte und von Zittern der FiiBe abge-
16st wurde, das freilich nicht so heftig war und besonders bei Erregung und langem
Gehen auftrat.

Zum Zittern der Fiie gesellte sich bald neuerdings wieder Zittern der oberen
Gliedmafien und des Kopfes, zuerst in leichterem Grade, weiterhin aber.sich be-
trachtlich verstirkend. Die Kranke und die Bekannten bemerkten stets, daB
dieses Zittern in der Ruhe aufhérte, selten aber ganz, bei Wallungen jih zunahm,
nachts génzlich fehlte und die ersten Stunden nach dem Schlafe kaum bemerk-
lich war.

Im Verlaufe von 3 Jahren blieb der Charakter des Zitterns fast unveriandert,
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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 Sprache wird keinerlei Verschlechterung im Verlauf von fast
5 Jahren gegentiiber jenen Verdnderungen gefunden, die zu Beginn der Erkrankung
auftraten.

Vor einem Jahr, im Verlauf von 3 Monaten Salivation, erfuhr der Charakter
der Kranken eine jahe Veranderung; sie wurde reizbar, eigensinnig, der Wunsch,
in irgendeiner Kleinigkeit um jeden Preis auf eigenem beharren zu wollen, machte
sich besonders bemerkbar; groie Zerstreutheit gesellte sich hinzu, oft vergifit sie,
wo sie etwas hingelegt hatte, und mitunter entfallt ihr, wovon sie eben zu sprechen
sich anschickte. Mitunter treten Wutanfille auf; bei einem solchen wollte sich ein-
mal die Patientin mit einem Messer den Hals durchschneiden.

Zu allem diesem kam eine rasch auftretende allgemeine Ermiidbarkeit be-
sonders der oberen Extremitéiten hinzu.

Sie kann nicht lange gehen; die Beine ermiiden rasch und sie beginnt zu stol-
pern; um sich die Haare zu richten oder den Zopf zu flechten, ist sie gezwungen,
einige Male die Hénde sinken zu lassen; wahrend des Kauens der Speisen oder von
trockenem Brot zeigt sich bald Miidigkeit und Schmerzgefiihl in der Schlifen-
gegend und dem Unterkiefer.

Status praesens: Mittlerer Wuchs, allgemeiner Ernéhrungszustand befriedi-
gend, die Muskeln und das Unterhautfettgewebe gut entwickelt; Haut und Schleim-
haute blafl. Der Gesichtsausdruck ist etwas maskenhaft. Degenerative Merkmale
fehlen. Lymphdrisen nicht vergréfert. Geringfiigige Schweilabsonderung der
Handflachen. Die Thyreoidea zeigt keine sichtbaren Verdnderungen. Visus:
Kaum angedeutete Anisokorie (s >>d), sémtliche Pupillenreaktionen normal.
Kein Nystagmus. Die Bewegungen der Gesichtsmuskulatur sind etwas trige. Der
Puls ist gleichméfBig 72. Die Atmung sakkadiert (mit Kymographen verschrieben).

Alle Bewegungen der Kranken, einschlieBlich Gang und EBbewegungen,
aullerordentlich langsam und unsicher. Der Ernahrungszustand der Muskeln, des
Rumpfes und der Extremitéten iiberall befriedigend. Passive und einmalige Be-
wegungen werden in vollem Umfange ausgefiihrt. Die Muskelkraft ist bei ein-
maliger Untersuchung fiir die Arme wie fiir die Beine vollstindig befriedigend,
bei Wiederholung zeigt sich aber an allen Muskeln der oberen und unteren Extre-
mitéten, besonders aber an den proximalsten Enden der oberen Gliedmaflen,
eine rasch erscheinende Ermiidbarkeit. Die elektrische Reizung ergibt eine viel-
leicht schwach angedeutete, aber typische myasthenische Reaktion, die besonders
deutlich am M. biceps des rechten Armes ist. Der Muskeltonus ist normal, még-
licherweise besteht eine unbedeutende Tendenz zu Hypotonie.

Der Gang ist verlangsamt, etwas unbehilflich, leicht schwankend (wie etwa
beim Gehenlernen), bei langerer Dauer beginnt die Patientin zu stolpern.

Rotatorisches arythmisches Kopfzittern; die kymographische Aufzeichnung
ergibt oft steil ansteigende Wellen, deren benachbarte Gipfel nie gleich hoch sind;
die Schreibfeder des Kymographen wird oft iiber den Zylinderrand hinausgeschleu-
dert. Die Zahl der Schwankungen in der Minute ist unbestdndig. Bei langsamer,
aktiver Drehung des Kopfes von einer Seite zur anderen vermindert sich das Zit-
tern sin wenig.

Bestandiges rhythmisches Zittern der Arme, besonders der Hénde, geringeres
des Korpers, stirkeres der Unterextremititen, das dem Charakter nach dem be-
schriebenen &hnlich, aber etwas weniger ausgeprégt ist, und besonders bei Wal-
lungen, intensiveren Erlebnissen und lingerem Gehen auftritt. Die Kurve dieser
Zitterbewegungen stellt unter der Voraussetzung, daB die Hande ruhig auf den
Knien liegen, fiir die linke Hand eine fast gerade Linie mit kaum bemerklichen
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rhythmischen Schwankungen vor; an der rechten Hand sind die Zitterbewegungen
hinsichtlich ihrer Amplitude grobwellig oder schwingend und von einer mittleren
Geschwindigkeit von 5—7 Schwingungen in der Sekunde.

Bei ausgestreckten Armen vollfiihren die Hénde eine ganze Reihe stoBweiser
Zitterbewegungen mit groBer Amplitude, die nach einem Vergleiche Striimpells an
die ,,unsicheren Fliigelschlige eines jungen Vogels“ erinnern.

In der Ruhe verschwindet bei besonders giinstiger Korperlage der Tremor
des Kopfes und der Hande fast vollkommen, wobei die schwicher zitternde linke
Hand frither zur Ruhe kommt. Vollstindige Ruhelage vorausgesetzt, findet sich,
freilich selten, Tremor des Korpers ohne Héndezittern vor. Bei aktiven Zielbewe-
gungen verstarkt sich der Tremor in den Hénden bedeutend. Durch Willensan-
spannung ist die Kranke nicht imstande, das Zittern einzustellen, ebenso erweist
sich Injektion von Morphium und Scopolamin als unwirksam.

Reflexe: Patellar- und Achillessehnenreflexe sind gleich lebhaft, ebenso die
Biceps- und Tricepsreflexe der Arme; die Bauchdeckenreflexe sind ebenfalls leb-
haft und gleichméaBig. Pathologische Reflexe fehlen.

Die Empfindlichkeit jeder Art ist normal.

Herz, Lunge, Leber, Milz und Darmtrakt sind normal. ‘

Morphologie des Blutes: Lymphocyten 42°/,, Neutrophile 52°/,, Monocyten
49/,, Eosinophile 20/,. Zahl der Leukocyten 8100, Zahl der Erythrocyten 5200000.

Blutfermente: Katalase 15,6

Proteage 2,8

Ca-Gehalt in 100 com Blutserum 12,8 mg (erhéht; Bestimmung nach der Me-
thode von Clark), bei Annahme der Normi von 10,5—11,5 mg nach Leischer und
Jansen.

Die Funktionsprobe der Leber auf hamoklasische Krisen im Sinne Widals gab
negatives Resultat.

Die Proben auf Vagotonie negativ.

Die Cerebrospinalfliissigkeit auf Wassermann untersucht gab negatives Re-
sultat; Eiwei- und Fermentgehalt befinden sich innerhalb normaler Grenzen.

Die Sprache ist ein wenig trége, verlangsamt, nicht skandiert, monoton und
zeitweilig etwas undeutlich hinsichtlich ihrer Artikulation.

Psyche: Psychologisches Profil nach Rossolimo mit einer Korrektur gegen
den Typus der ,,hypotonischen Dementen‘‘ hin, hauptsichlich auf Rechnung einer
jahen Herabsetzung der hochsten Assoziationsprozesse, wie des . Verstindnisses
(5,5), der Kombinationsfahigkeit (6,5), gleichwie auch die Willensprozesse herab-
gesetzt erscheinen (5,1), die Genauigkeit der Reproduktion (7,5) und das Erinnern
der Sprachelemente (7,1).

Die Formel dieses Profiles ist: R 7,2 // 6,8 + 8,3 /79,60/,/ + 7.

Der Typus und die Formel des vorliegenden Profiles ndhert sich ein wenig
dem Typus des Profiles der Parkinsoniker, die an reichem Materiale von Quint im
Ukrainischen Psychoneurologischen Institut untersucht wurden, jedoch mit etwas
mehr Retention.

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

In Zusammenfassung der Angaben der Krankengeschichte heben
wir hervor: 1. den Beginn der Erkrankung im Kindesalter; 2. die epi-
leptiformen Anfalle; 3. das hernach sich entwickelnde Zittern der Extre-

26*

} innerhalb normaler Grenzen.



396 G. D. Leschtschenko:

mitdten und des Kopfes von oscillatorischem Charakter, das bei ge-
wollten Bewegungen sich verstérkt, in der Ruhe etwas nachlafit; 4. die
verlangsamte, nicht skandierte Sprache; 5. den maskenartigen Gesichts-
ausdruck; 6. die psychischen Veranderungen; 7. negative Erscheinungen:
Erhaltensein der Muskelkraft, wenngleich sie sich auch rasch erschopit,
Fehlen von Hypertonie der Muskulatur, von Stérungen der Empfind-
lichkeit, von Reflexdnderungen seitens der Haut und der Sehnen, von
Storungen im Bereiche der Verico-rocto-genitalsphire und von Nysta-
gmus, Augengrundverdanderungen und Symptomen von seiten der Pyra-
miden.

Dafl hier nicht die Rede sein kann von Paralysis agitans juvenilis
oder von 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 auler-
ordentlich schwierig, besonders wenn man die Héufigkeit der atypischen
Félle mit in Betracht zieht, die erst post mortem sich als solche heraus-
stellen. In unserem Falle fehlen viele Symptome der Polysklerosis und
wenn gemeinsame Berithrungspunkte bestehen bleiben, so blo§ von seiten
des Tremors (309/,) und der Sprache (6°/,).

Der Tremor, der auch in der Ruhe nicht ginzlich verschwindet und
auBerdem bei willkiirlichen Bewegungen sich verstarkt, ist oszillato-
rischen Charakters und ganz und gar nicht charakteristisch fiir die mul-
tiple Sklerose. Die verlangsamte, monotone, wenngleich auch nicht
skandierende Sprache erscheint meiner Meinung nach als das einzige
gemeinsame Symptom.

Wenn man jedoch den frithzeitigen Beginn der Erkrankung, ihre
Dauer von fast 5 Jahren und das Vorhandensein blof dieses einen, fiir
gewohnlich weit seltener begegnenden gemeinsamen Symptoms in Be-
tracht zieht, 18t sich die Sclérose en plaques mit hinreichender Gewif3-
heit ausschlieBen.

Die Symptomatologie der Pseudosklerose kann heute auf Grund
der vorhandenen Literatur kurz folgendermaflen vorgestellt werden:

1. Seltene Fille ausgenommen, beginnt die Krankheit in frithem
Alter von 10—26 Jahren. 2. Sie entwickelt sich langsam, komplizierter
werdend, mit Remissionon, im Verlaufe vieler Jahre, erinnert anfangs
an das Bild der multiplen Sklerose. 3. Auftreten von oszillatorischem
Zittern des ganzen Korpers, des Kopfes, der Hinde und Fiife, das in
der Ruhe sich vermindert oder verschwindet. 4. Rigiditdt und spastische
Zusammenziehungen sind sehr selten ausgesprochen, am stirksten noch
im Gesicht. 5. Verlangsamte, nicht immer skandierende Sprache. 8. In
einem Teile der Fille kommt braungriine Pigmentation der Hornhaut,
mitunter auch schwarzbraune der Haut und inneren Organe vor. 7. Epi-
leptiforme und apoplektiforme Anfélle. 8. Verkleinerung, seltener
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pseudocirrhotische Vergrofierung der Leber und Milz. 9. Psychische
Storungen — Zustinde erhohter Reizbarkeit, emotionelle Labilitit,
Schwichung des Intellektes und Entwicklung progressiver Demenz und
in manchen Fillen auch Neigung zu Gewalttatigkeiten.

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 von allem Anfang an und auch weiter wihrend des ganzen
Verlaufs der Pseudosklerose wird vorwiegend die motorische Sphire
in Mitleidenschaft gezogen — Zitterbewegungen, Geh- und Sprach-
storungen. »

Der oszillatorische Charakter des Zitterns erscheint fiir die Pseudo-
sklerose nach der Meinung Westphals, Alzheimers und Striimpells als
typisch, wenngleich letzterer auch bemerkt, daBl die Oszillationen bei
der Pseudosklerose nicht immer auftreten, und nur manchmal besteht
der Charakter von arythmischer, intentionalen Zitterns (W.II) oder
von intentionaler Ataxie (S.1II), wie auch bei der wirklichen Sclérose
en plaque. Im Falle Frankl-Hochwarts kamen statt Zitterns Intentions-
krampfe zur Beobachtung.

In den FiiBBen entwickelt sich sehr rasch Unsicherheit und Schwiche,
mitunter spastische Paresen und selten Kontraktionserscheinungen, wie
im Falle W. I und Frankl-Hochwart, und Rigiditit in den unteren Extre-
mitéten, wie im Falle W. II. Vollkommene Paralysen kommen gleich-
wohl niemals zur Beobachtung; voriibergehende Hemiplegien (Fall W. 11,
Frankl-Hochwart, Schiitz) sind jedoch charakteristisch fiir Pseudoskle-
rose. Der Gang ist nach Oppenheim meistens nicht paretisch, obgleich
er als solcher, ebenso wie als spastischer oder ataktischer auftreten
kann. ]

Bei der Aufnahme in die Klinik waren die Erscheinungen von
Schwiiche, oder richtiger von rascher Ermiidbarkeit, eine der Haupt-
klagen der Patientin. Der Gang ist im ersten Moment blof verlang-
samt, etwas unbeholfen, sowie schwankend und wird erst nach lingerem
Gehen stolpernd.

Von allen Autoren wird die Starrheit des Gesichtsausdruckes erwahnt,
die auch bei unserer Kranken eine gewisse Maskenartigkeit mit trager
Mimik hat.

Im allgemeinen ist der Muskeltonus etwas erhéht, mitunter bis zu
Rigiditdt der Beine, ausnahmsweise kann jedoch auch eine deutliche
oder, wie in unserem Falle, kaum bemerkliche Hypotonie auftreten.

Weder Pro- noch Retropulsion werden von irgendeinem Autor
erwihnt.

Was aber charakteristisch fiir die Pseudosklerose ist, das ist die
allgemeine Verlangsamung aller Bewegungen (Strimpell, Alzheimer),



398 G. D. Leschtschenko:

wie auch in unserem Falle und insbesondere im Bereiche der Sprech-
muskulatur. - Die Sprache ist bei der Pseudosklerose eigentlich nicht
skandiert (Oppenheim), wenngleich in den Fallen 8. II, W. I und Alz-
heimers sie als rein skandiert bezeichnet wird, gewdhnlich verlangsamt,
monoton, nicht genug moduliert, geht mitunter von unteren auf obere
Register iiber und besitzt manchmal rein explosiven Charakter, wes-
halb sie sich unter Usmtiénden in formliches Heulen umwandeln
kann (S. II), besonders unter dem Einflusse gewisser psychischer Af-
fekte. Aphasische und apraktische Stérungen kamen bei der Pseudo-
sklerose noch niemals zur Beobachtung. Die Sprache unserer Patien-
tin war zu Beginn der Erkrankung schwer gestort, kehrte jedoch
wieder und ist gegenwirtig nicht skandiert, aber stark verlangsamt
und monoton.

Eines der hiufigsten Symptome der Pseudosklerose sind die epilepti-
formen und apoplektiformen Anfélle, die in unserem Falle deutlich zum
Ausdruck kommen.

Besonderes Augenmerk wird den psychischen Verdnderungen zu-
gewendet, die in gréBerem oder minderem Ausmafle von allen Forschern
beobachtet wurden mit Ausnahme des Falles von Schiifz, in dem sie
sich erst gegen das Ende des Lebens einstellten, und des Falles von
Striimpell, den Oppenheim erwihnt und bei welchem psychische Sto- .
rungen vollstandig fehlten.

Die psychische Verinderung verlauft chronisch, entwickelt sich an-
fangs in Form einer einfachen Erniedrigung des Intellektes, emotioneller
Unbestindigkeit, Stumpfheit, progressiert langsam und fithrt zu mehr
oder minder ausgesprochener Demenz; in anderen Fallen entwickeln
sich neben diesen Erscheinungen férmliche Tobsuchtsanfille mit Aggres-
sivitdt und Gewalttitigkeit gegen die Umgebung.

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

Wie schon frither bemerkt, ist bei dieser Krankheit eine besondere
Art von braungriiner Pigmentation in den tiefen Schichten der Horn-
haut (der Membrana Descemeti) zu finden, und in letzter Zeit beschrieben
Siemerling-Oloff als erste bei der Pseudosklerose auf der vorderen Ober-
fliche der Linse auf beiden Seiten sonnenblumenihnliche Bildungen
mit zarter blaugrauer Triibung im Zentrum, die nur bei seitlicher Be-
leuchtung zu sehen ist.

Augenscheinlich tritt das Cornealsymptom nicht ganz so hiufig auf
und erscheint nach Oppenheim, Schiitz und Economo fiir die Stellung
der Diagnose nicht absolut notwendig zu sein, um so mehr, da es auch
bei der Wilsonschen Krankheit vorkommt.
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Bestandiger scheinen die Sektionshefunde von seiten der Leber zu
sein, die sich cirrhotisch verdndert zeigt, mit ausgebreiteter Hypertrophie
der Leberzellen und vollstandiger Umédnderung der Gewebsstruktur.
Anatomisch erscheint die Leber verkleinert, fester, die Oberfliche ist
ungleichméBig, héckerig. So regelmaBig aber nach der Meinung der
meisten Autoren die Obduktionsbefunde an der Leber sind, so unverliB-
ich sind die klinischen Funktionsproben der Leber (Dressel und Lewi),
die sehr oft negativ sind.

Gleichzeitig mit der Leberveriandernng wird oft auch eine Milzver-
groferung festgestellt.

Wenn man also in unserem Falle die negativen Symptome in Be-
tracht zieht, das Vorkommen der anfangs epileptiformen Fille, den
oszillatorischen Tremor von strio-cerebellirem Charakter ( Ramsay), die
psychischen Verdnderungen, die Sprachstérung und den Beginn im
jugendlichen Alter mit dem progressiven Verlauf, so mufl man bei der
Diagnose von Pseudosklerose in ihrer reinen Form haltmachen.

Die Pathogenese der Erkrankung fithrt, wie bekannt, die Mehrzahl
der Autoren auf die infektifse-toxische Grundlage dieses Leidens zu-
riick und der Fall von Pseudosklerose Westphals mit dem histo-patho-
logischen Bilde von epidemischer Encephalitis ist seiner Meinung nach
eine weitere Bestdtigung fiir diese Erklirung. Hierbei nimmt das
toxische Agens nach der Meinung Rumpels seinen Ausgang von der
Leber, die, entwicklungsgeschichtlich abnormal gebildet, bald funk-
tionsuntiichtig wird. Andere Autoren sind der Ansicht, daB beide Pro-
zesse, der in der Leber und der im Gehirne, unabhingig voneinander
auf eine gemeinsame, schadigende Ursache zuriickzufiihren seien und
dies ist um so wahrscheinlicher, da in letzter Zeit Fille von Pseudo-
sklerose ohne Verdnderungen von seiten der Leber beschrieben wurden
( Wiemer, Maas und Spielmeyer). Wiemer spricht die Ansicht einer mog-
lichen angeborenen Veranlagung des Gehirns und der Leber aus, und
die Krankheit erscheint hiermit als ein Produkt #uBerer und innerer
Faktoren, moglicherweise einer Abiotrophie.

In unserem Falle liegt, wenn man das Verschwinden der Anfille
mit dem Eintreten der Menses, die myasthenischen Komponenten, die
Lymphocytose und den erhéhten Ca-Salzgehalt in Erwagung zieht, un-
zweifelhaft eine Storung des Chemismus vor, die zweite Frage, ob pri-
mér oder infolge einer Stérung von seiten des Corporis striati, ist nach
Lewy gebunden an die vier lebenswichtigen vegetativen Zentren, die
im Organismus den Salz-, Kohlenwasserstoff-, Wasser- und Warmestoff-
wechsel regeln,
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