
Pseudosklerose, Wilsonsche Krankheit trod Encephalitis 
chronica disseminata (C. Westphal, Striimpell, Wilson, 

A. Wcstphal). 

Von 

Prof. W.  Se le tzky  (Kiew). 

(Eingegangen am 31. Mai 1926.) 

Das Interesse fiir die Lehre yon der Pseudosklerose hat  sich in neue- 
rer Zeit in bemerkenswer~er Weise belebt; immer mehr Arbeiten be- 
h~ndeln dieses Thema;  schon beginnt man diese Lehre einem eingehen- 
den Studium, sowohl yore klinischen Standpunkte aus, Ms auch yore 
Gcsichtsi)unkte der Pathogenese und der pathologisch-~natomischen 
Vergnderungen zu unterziehen. Es lassen sich diesbezfiglich bereits 
mehrere ganz ausgesprochene Rich'~ungen feststellen. Einige Autoren 
iden• die Pseudoslderose mi t  der Wilsons(,~hen Krankhei t ;  erst- 
malig wurde, wie bekannt,  eine derartigc Anschauung yon Wilson selbst 
ausgesprochen. Anderen Autoren (Economo, Scl2ilder, Gerstmann u. a.) 
dagegen scheint in der Lehre yon der Pseudosklerose vieles noch strit t ig 
und unklar, und daher schildern sie ihre Fglle bald Ms der 1)seudo - 
sklerose verwandte,  bald Ms ihr nahcsgehende Krankheitsznst~nde. 
Diese Autoren, insbesondere Economo,und Sc]*ilder, weisen mit  Mlem 
:Nachdruck auf den Umstand hin,, dM] die Pseudosklerose und die 
~Vilsonsche Kr~nkheit  verschiedene Erkrankungen sind, denen anch 
ein bzw. verschiedenes pathologisch-anatomisches Bild entspricht;  
endlich faftt eine dritte Reihe yon Autoren die KIinik der Pseudo- 
slderose in einem zu weiten Sinne auf, indem sie der Gruppe yon Pseudo- 
sklerose nichta nut  die Wilsonsche Krankhei t ,  sonder~l auch den sog. 
Torsionssi)asmus und a.ndere Erkrankungen zuz.lihlen. 

Eine gleiche Unsicherheit nnd Unkl~rheit herrschr bezfiglich der 
~Frage betreffend die pathologische Anatomie der Pseudoskh,~rose. Die 
einen Autoren (Economo) vertre ten den Standpunkt  Alzheimers, der 
Pseudosklcrose sei nut  ein ganz bestimmtcs MerkmM eigen, und zwax 
Veri~nderungen seitens der Nenroglia; wieder andere Autoren (Spiel- 
meyer) sprechen eine gegenteilige Ansicht aus, die namlich, dub sowohl 
bei der Pseudosklerose als auch bei der x~Vilsonschen Krankhei t  ein 
und dgsselbe Bild, ein and  dieselben Vergnderungen der 7Neuroglia ge- 
funden werden. 
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Aus ~llem oben Gesagten geht hervor, dab in der Lehre yon der 
Pseudosklerose noeh ~deles strit t ig und unklar ist und manehes der- 
artige vorhanden ist, was eine n0chmalige Durehleuehtung der ganzen 
Frage erforderlieh erscheinen lg~t. Einer solchen Revision ben6tigt 
nieht nnr die Fr~ge der Pseudosklerose, sondern - -  wohl noch in hShe- 
rein Grade - -  die der Wilsonschen Krankheit .  Offenbar werden wir 
unsere Ansiehten in bezug auf diese beiden Kr~nkhei ten yon Grund 
aus umgndern miissen. Was die Pseudosklerose anbetrifft ,  so erseheinen 
je tz t  bereits Arbeiten, die auf die Analyse dieser Krankhei t  hinzielen. 
In  giinstigerer Lage befindet sieh die ]Vilsonsehe Krankhe]t ,  welche 
erst  vor kurzem entstanden ist, weshalb - -  wie es den Ansehein hat  - -  
der Zei tpunkt  einer Kr i t ik  derselben noeh nieht eingetreten ist. Dies 
ist aber nur seheinbar, denn tatsgehlich mul3 aueh diese letztere Krank-  
heit angezweifelt und einer Kr i t ik  und Analyse unterworfen und dabei 
die Frage erhoben werden, was fiir ein Krankhei tszustand dies im 
Grunde ist , und ob die ihr gegentiber allgemein iibliehe Anschauung ge- 

rechtfertig~ erseheint oder nieht. 
Alle diese Fragen erheben sieh ganz yon selbst, sobald man  auf die 

Arbeiten, welehe der Lehre yon der Pseudosklerose und yon der Wilson- 
schen Krankhei t  gewidmet sind, na.her eingeht. 

Wollen wit nun die Frage er6rtern: Was ist Pseudosklerose und 
worin besteht  ihr Krankhei tsbi ld  ? 

Der Grund zur Lehre ist yon C. Westphal gelegt worden. 
I m  Jahre  1883 hat  C. Westphal 5~ 2 F~lle besohrieben, bei denen 

das klinisohe Bild an disseminierte Sklerose erinnerte, aber bei der Ob- 
dukt ion weder makro- noeh mikroskopisch irgendwelche Ver~nde- 
rungen im Zentralnervensystem gefunden wurden. In  beiden F/illen 
zog sieh die Krankhei t  reoht lange - -  in dem einen 9, in dem anderen 
10 Jahre  - -  hin. 

Der Gang beider Pat ienten war langsam und spastiseh-paretisch; 
L~hmungen wurden nur bei einem Kranken beobaehtet  und dabei als 
tempor/~re Ersoheinung naeh den Anf~llen, und einige Zeit naeh den- 
selben vergingen die L~hmungen. In  den  nnteren ExtremJt~ten t ra ten  
sp~stisehe Erseheinungen und Zittern bei willkiirliehen Bewegungen 
zutage; in den oberen war auek motorisehe Schw'~ehe und Zit tern vor- 
handen, letzteres besonders ausgesproehen bei einem der Patienten 
gegen Erode der Kra~kheit .  

Sensibilit~L Vesica und Rec tum bei beiden Pat ienten in der Norm. 
H6ehstauffal lendwarendie SpraehstSrungenbeider Kranken.  Bei dem 

einen war die Rode undeutlieh in der Weise, wie sie bei Bulb~rparalyse 
in die Erseheinung t r i t t ;  beim anderen war die Spraehe skandierend. 

Die Bewegungen der Augenmuskeln waren behinder~ und verlang- 
.saint, jedooh wurde kein Nystagmus und keine Parese der einzelnen 
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Augenmuskel beobachtet.  Auffallend war auch der Gesichtsausdruck 
beider Kranken,  derselbe war eigentfimlich starr  und in gewissem MaBe 
stupid. 

Bei beiden waren auch Veri~nderungen seitens der psychischen 
t~unktionen zu verzeichnen; bei dem einen Kranken handelte es sich 
einfach um Inte]ligenzschw/~che, ohne Halluzinationen und De]irien, 
und um merkliche Gedi~chtnissehw~che; bei dem anderen wurden zu- 
zeiten Anf~.lle yon Bewui]tlosigkeit und Benommenheit  beobachtet,  
mi t  nachfolgender rechtsseitiger Hemiplegie, die zuweilen rasch verging. 

Die _X.tiologie blieb in einem lq'alle unaufgeid~.rr in dem anderen 
war der Erkrankung Typhus vorausgegangen und bestanden Hinweise 
auf Heredit~%. 

~u aus beiden ~i~llen sich ersehen ]~l~t, ni~hert sich das Iga~ank- 
heitsbild am meisten der disseminierten Sklerose und bestanden jeden- 
falls bei den obenerw'ghnten Xranken manche Symptome (SpraehstSrung, 
spastische Erscheinungen, Paresen u. dgl.), auf Grund deren man bei 
der Obduk~ion den Befund bedeutender Vergnderungen seitens des 
Zentralnervensystems h/~tte erwarten dfirfen. 

Wider Erwarten wurden aber gar keine Ver~nderungen sowohl im 
zentralen als auch im peripheren l~ervensystem gefunden. Infolge- 
dessen ha t  C. Westphal auf Grund seiner l~.glle die Ansieht ausgesprochen, 
dab es offensichtlich Krankheitszustgnde gibt, die in ihren Symptomen 
wohl an die disseminierf.e Sklerose erinnern, aber dessemmgeachtet  der  
Gruppe der Neurosen zuzurechnen sind - -  in Anbetracht  des Ausbleibens 
irgendwelcher pathologisch-anatomiseher Veri~nderungen und dal~ man 
derartige Kranldleiten ,,vielleieht, wenn auch nicht sehr glficidich, als- 
Pseudosiderose bezeichnen kSnnte".  

Besagte ,4xbeit C. WestpJ~als fand keinen Anklang bei den l~euro-- 
pathologen, was daraus hervorgeht,  dab lange Zeit ihrer keine Erwgh-  
nung getan wurde nnd niemand ]~iille yon Pseudosklerose besehrieben 
hat.  Darauf jedoch verfaBte A. Striimpell 4~) im Jahre  1898 eine Ab- 
handlung fiber die Westphalsche Pseudosklerose und fiber diffuse Side- 
rose des Gehirns. In  seiner z4xbeit ffihrt er 2 eigenartige l~glle yon cere- 
braler Erkrankung an, die chronisch verliefen, wobei das klinische Bild 
und der Sektionsbefund durehaus den yon IVestphal als Pseudosiderose 
beschriebenen 2 ~gllen glichen. Diese Fiille mfissen doch der diffusen 
Sklerose des Gehirns gegenfibergestellt werden, obgleich zwisehen den 
beiden Erkrankungen auch Xhnlichkeiten bestehen. I m  groBen und 
ganzen kommt  die Saehe auf folgendes hinaus: Das k]inisehe Bild und 
der Gesamtverlauf entsprechen durchaus der disseminierten Siderose. 
Letzterer entspricht jedoch nicht:  weder der lgeginn des Leidens - -  
t r a t  ja die Erkrankung in den Fgllen Slriimpells im jugendlichen Lebens- 
alter auf ~ ,  noch die _'a, tiologie. Von seigen der motorischen S1ohiire. 
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wurde recht umiangreiches, groI~schlKgiges, oszillatorisches Zittern kon- 
statiert, ferner wurde das Fehlen dauernder und v6tliger L~hmungen, 
bei deutlieh ausgepriigten spastischen Erscheinungen und bei Verlang- 
samung der Bewegung, besonders in der Spraehm~tskulatur, und end- 
lich skandierende Sprache beobaehtet. Im weiteren weist 8triimpell 
auf das Vorhandensein yon Bauehdecken- und Cremasterreflexen bei 
seinen Patienten hin. Trotz der -4hnlichkeit des klinisehen Bildes seiner 
Krankheitsfglle mit der disseminierten Sklerose ist doch das Fehlen 
pathologisch-anatomischer Vergnderungen im I~ervensystem besonders 
in die Augen springend. Nm" in einem Falle waren Andeutungen auf 
eine Degeneration der Pyramiden-Seitenstrangbahnen vorhanden; in 
2 Fgllen war eine derbe Konsistenzvermehrung der weiBen Substanz 
des Gehirns auffallend, aber mikroskopisch konnten keine Vergnde- 
rungen konstatiert werden. Derartige Ver~tnderungen werden, nach 
Striimpell, aueh bei diffuser I-[irnsklerose, die ihrem klinisehen Verlauf 
naeh der Pseudosklerose entschieden ~hnlich ist, vorgeiunden. 

5Inch einer Auseinandersetzung der wesentlichen IV[erkmale seiner 
Fglle gelangt Striimpell zu dem Ergebnis '~4) (S. 148), dal3 es Krank- 
heiten gibt, die in ihrem Wesen und in ihrem chronischen Verlauf der 
multiplen Sklerose in hohem Grade ghnlieh sind, bei denen jedoch 
pathologisch-anatomisch keine Veriinderungen gefunden werden. Solche 
Erkrankungen miissen der Westphalsehen Pseudosklerose zugezghlt 
werden. 

In diesen Fgllen kSnnte man zuweHen eine eigentiimliche, derbe, 
lederartige Beschaffenheit einzelner Absehnitte des Gehirns konsta- 
tieren. Solehe Fglle, sagt Striimpell, scheinen einen ~bergang zur dif- 
fusen Gehirnsklerose zu bilden. Als gtiologisches Moment kann niehts 
angegeben werden; gew5hnlich beginnt bei gesunden Kindern ohne 
jede Ursaehe eine chronisehe Erkrankung des Gehirns sich zu ent- 
wiekeln. Mitunter sind Hinweise auf Syphilis bei den Eltern vor- 
handen. 

Auf Grund sowohl seiner eigenen als auch der Westphalschen Krank- 
heitsfiille entwirft Stri~mpell folgendes Krankheitsbild der Pseudo- 
sklerose: Zuerst treten Symptome yon seiten der motorischen Sphgre 
auf; als etwas fiir die Pseudos'lderose Charakteristisches miissen die 
st~.ndige motorische Sehwgche und die Paresen gelten. Darauf kommt 
es zu spastischen Erscheimu~gen, Ataxie und Zittern. Welche yon diesen 
Symptomen friiher und weIehe spater statthaben, ist seh~ver zu ent- 
seheiden. Ill einigen Fallen erfolgen f6rmliche apoplektiforme Aniglle 
mit pl6tzlicher Bewul]tlosigkeit und Erscheinungen yon Hemiparese, 
welche aber einige Zeit darauf vollst[~ndig zuriickgehen. Ferner sind 
der Pseudosklerose eigentiimliehe Reizerscheinungen des motorischen 
Systems eigen, und zwar das Zittern, vornehmlieh in den oberen Ex- 

Archly fiir Psychiatrie. Bd. 77. 47 
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tremit/tten, und dabei rein oszilla~orisehen Charakters; fibrigens er- 
eigzmt sieh dasselbe h~ufiger bei Bewegungen, d. h. Ms Intentionszi~ern 
oder Intentionsataxie, wie das aueh bei disseminierter SMerose der Tall 
is~. Oft gelangen unwillkfirliehe Muskelkontraktionen, insbesondere 
in den C~siehSsmuskeln, zur Beobaehtung. Dagegen war in keinem 
FMle deutIieher Nystagmus vorhanden. 

Aut]erdem is~ noeh als h/~ufige Erseheinung seitens der motorisehen 
Sphgre die Verlangsamung der Bewegungen zu erw~hnen, was ers~- 
mMig yon C. lVestphat hervorgehoben worden ist. Diese Erseheinung 
ist am meisten in der Zungenmuskulatur bemerkbar; jedoeh aueh in 
anderen Muskeln; so fgllt es beispielsweise dem Kranken sehwer, die 
/:[and zu sehliegen nnd darauf zu 6linen. Charakferistisoh ist die S10raehe 
bei Pseudosklerose: einersei~s kann sic /~ul~ers~ langsam und monoton 
sein, anderersei~s entsehieden skandierend, gewissermal3en verbnnden 
mit besonderer Spannung; abgesehen davon is~ sie zuweilen undeutlieh, 
rein bulbgr oder exi~losiv. 

Als typiseh ffir die Pseudosklerose ist der Gesieh~sausdruek der 
K_ranken zu nemlen. Derselbe ha,t den Charakter yon Starre i~ffolge 
einer gewissen stgndigen Contraetur der Gesiehtsmuskeln. Unt, er dem 
EinfluB psyehiseher Affekte brieht mitnnter  in den Gesieh• 
ein fSrmlieher toniseher I~rampf aus; so erstarrte gewissermagen, wie 
ein L.geheln, in einem Falle Striimpells (Tall 1) der Mund des Pat,ienten 
mehrere Sekunden lang; im Gegensa~z hierzu wurde in anderen Fgllen 
Sehwfiehe der Gesiehtsmuskula~ur, n/~mlieh des Orbieularis oris, be- 
obaeh~e~; der Pa~ien~ konn~e z. B. nieht pfeifen. 

Zuweilen gelangen epileptiforme Anf~lle zur Beobaehtung, bald zu 
Beginn der KranMleit, bald, und dann h~tufiger, im Endstadium, kurz 
vet  dem Tode. 

Der Tonus der Musktflatur ist im allgemeinen bei der Pseudosklerose 
erh6ht, namentlieh in den Beinmuskeln, we spas~isehe I~igidit~t vor- 
handen ist.; infolgedessen hat  der Gang soleher Kranker einen spast.i- 
sehen Charakter; bisweilen is~ derselbe paretiseh-a~aktiseh; mitunter  
lassen sieh Contraeturen beobaehten, so z. B. in den Wadenmuskeln, 
und gehen daher die Pag. auf den gehenspitzen. 

Die Sehnenreflexe sind gewShnlieh gesteigert; tiber die Hautreflexe 
lfi,Bt sieh niehts Besonderes berieh~en, fibrigens erMi~rt S~riimpell, dab 
in seine~ l~/illen ,,die Bauehdeeken- und Cremasterreflexe normal ge- 
funden wurden, w/~hrend bei der multiplen Sk]erose diese Reflexe naeh 
seinen Erfa, hrungen auffallend h/~ufig vermif~t werden ''44) (S. 136). 

Die Sensibilitfi~ leidet, bei Pseudosklerose nieht. [Jbrigens besehweren 
sieh die Patienten zuweile~ fiber he~tige Sehmerzen in den Armen nnd 
Beinen, auch kann man mitun~er zeitweise Abs~nmpfung der I-Iaut- 
empfindlichkeit verzeiehnen. Schwindelgeffihl fehlt. Vesiea und Nee- 
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turn normM. Was aber besonders bei der PseudosMerose in Mitleiden- 
sehaft gezogen wird, das sind die 1osyehischen Funktionen. Bei den 
Kranken gelangt stets Sehwgehsinn, bald in hSherem, bald geringerem 
Grade zur Beobaehtung; aueh beobaehtet man bisweilen Wutanf~lle, 
Aggressivitiit, Zustgnde yon Verwirrtsein, Halluzinationen und in weir 
vorgeriickten Fallen geistige Sehwgehe, geistige Stumpfheit  und Aloa- 
thie. Aul3erdem kommt bei den Kranken Zwangslaehen und Zwangs- 
weinen infolge erh6hter psyehiseher Reizbarkeit vor;  letztere hat  zur 
Folge, dab die Kranken leieht weinen und laehen. Ubrigens t reten 
derartige Symptome, wie Strf~mpell meint, aueh bei der multiplen SMe- 
rose zutage. 

Der Verlauf der PseudosMerose ist ein langsamer, mit R emissionen 
des Leidens, abet im allgemeinen hat  dasselbe einen fortsehreitenden 
CharM~ter und ftihrt sehlieBlieh dureh allgemeine Seh~'gehe und Er- 
sehSpfung zmn Tode. Obwohl wit bei der PseudosMerose kei~erlei ~na- 
tomische Ver-~ndertmgen des Nervensystems iinden, so ist das, wie 
St riimpell meint, doeh keine Neurose und keine I-Iysterie. 

Als etwas flit die Pseudosklerose besonders Charakteristisehes be- 
zeiehnet Strii.mpeU noeh folgende 2 Umstgnde: 1. den Beginn der 
Krankheitserseheinungen im jugendliehen Alter - -  bei einem Patienten 
C. Westphals fiel derselbe ins 18. und bei dem anderen ins 30. Lebens- 
jahr und in den Strii.mpeUsehert Fgllen ins 12. bzw. ins 9. Lebensjahr-- ,  
und 2. das Niehtvorhandensein ei~ler genauen und deutliehen Xtiologie 
und das l%hlen yon Hinweisen auf Hereditht.  

In  obiger Weise lfiBt sieh die Striimpellsehe Darstellung des Krank- 
heitsbildes hinsiehtlieh der -~tiologie, Klinik und pa~hologisehen Ana- 
tomic der Pseudosklerose zusammenfassen. Besonders ausdrfieklieh 
wurde yon diesem Forseher sowohl in der vorgenamlten Untersuehung, 
Ms auch in einer 1899 ver6ffentliehten Aa~beit ~s) der Umstand  betont,  
da8 fiir die Pseudoslderose folgendes ffir typiseh gelten mu8: 1. Der 
Begiml des Leidens im friihen LebensMter, 2. das Fehlen eines sicheren 
gtiologisehen Moments, 3. der negative Sektionsbefund und 4. die In- 
takthei t  der Hautreflexe (Bauehdecken und Cremaster). Sodama lasse 
sieh oft bei der Pseudosklerose eine eigenartige Maskenartigkeit des 
Gesiehts und iiberhaupt eine Behinderung (Verlangsamung) in der 
Effektuierung versehiedener Bewegungen beobaehten. Im iibrigen er- 
innere die PseudosMerose entsehieden an das Xrankheitsblid der mul- 
tiplen Sklerose; auf den letzteren Umstand hat  aul3er Striimpell aueh 
C. IVestpha.l hingewiesen. Erst  mit der Ver6ffen~liehung der vorstehen- 
den Abhandlungen Strfi..mpells beginnt eine Bearbeitung der Lehre yon 
der Pseudosklerose. Bis dahin hat  niemand dariiber gesehrieben, was 
aueh verstgndlieh genug ist, d~ ja C. Westphals Abhandlung wenig iiber- 
zeugend war; enthielt letztere doeh kein abgerundetes Bild der Pseudo- 

47* 



710 W. Selc~zky: 

sklerose, sondern lediglich die Be• der Tatsache, daI~ das Fehlen 
irgendwelcher Ver~nderungen im Zentralnervensystem das t taupt-  
merkmal der Pseudosklerose ausmacht. Erst  Stri~mpell entwarf ein 
wirklich erschSpfendes Bild der Pseudosklerose und alle die, welche 
nach ibm fiber dieselbe schrieben, wiederholen bloB das yon ibm ge- 
schilderte mit. einigen erg~hlzenden, dabei unwesentlichen Detaillie- 
rungen. 

So hat  ~rankl-Hochwart 11) in seiner 1904 erschienenen Monographie 
ausgesprochen, dab die Pseudosklerose im frfihen Lebensalter anfs 
(in 5 Fgllen i1~ Alter yon 1--10 Jahren), dab beide Geschlechter gleich 
leicht erkranken und der Beruf keine Rolle spielt. Das Seelenleben 
tier Kranken ist hgufig mitbetroffen; nicht selten gelangen Sprach- 
st6rungen (skandierende Sprache) zur Beobachtung; in der Halfte der 
F~i.lle kommen epileptiforme Anf~lle vor; die Kranialnerven leiden 
selten, die Pupillen sind normal. Zuweilen treten Kopfschmerz und 
Schwindel zutage und h~.ufig Lahmungen, welche StSrungen des Gauges 
bedingen; nicht selten ist Ataxie vorhanden, die den in oberen Extre- 
mit~ten Ubergangsstadien zum Intentionszit tern aufweist. Contrac- 
turen und SensibilitgtsstSrungen sind h~ufig; ]edoch werden die Vesica 
und d~s Rectum selten affiziert. Die Dauer der Krankhei t  betr~gt 
1--10 Jahre mit t, empor~ren Remissionen. Von der disseminierten 
Sklerose unterscheidet sich die Pseudosklerose durch Fehlen der Opticus- 
affektion; StSrungen der Vesica sind selten, dagegen epileptiforme An- 
fi~lle und Erscheinungen yon Demenz h~ufig; letzteres ist auch der 
disseminierten Sklerose eigentiimlich. FranH-Hochwart sieht davon ab, 
sich ausdrficldich darfiber auszusprechen, ob die Pseudosklerose eine 
Neurose oder eine organische Erkrankung ist. 

Hieraus ist ersichtlich, dab die Abhandlung Frankl-Hochwarts, ver- 
gleichsweise mit dem, was Str~impeI1 mitgeteilt hat, nichts Neues zur 
Lehre yon tier Pseudosklerose biete~. 

Eben dasselbe lgI~t sich auch yon der 1911 erschienenen Dissertation 
Spitz 'at) behaupten. Letzterer fiihrt 16 Fglle ans der einschl~gigen 
Literatur  und einen eigenen Fall an. Er  befal]t sich umst~ndlicher 
mi* der Xtiologie der Pseudosk[erose, indem er hierzu Hereditiit, Lues, 
Typhus, Trauma, .Mkoholismus, aku*e Infektionen und Oberanstrengung 
rechnet.. Was das klinische Bild der Krankhei t  anbelangt, so kommen 
hier wieder dieselben Symptome zur Sprache: Kopfschmerz, Schwindel, 
psychisehe StiSrungen in tier Form yon progressivem Schwachsinn, 
Zittern, apoplektiforme und epileptiforme Anfg, lle, starrer Gesichtsaus- 
druck, StSrung in der Spr~che u. dgl. mehr. 

Spitz meint ganz richtig, dab es schwer fgll% int,ra ~dtam eine rich- 
tige Diagnose zu stellen und ferner, dal~ es ~bergangsformen zur dif- 
fusen Sklerose des Gehirns gibt. Im Spitzschen Krankheitsfalle ist 
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yon Interesse das Vorhandensein yon Nystagmus and  das Fehlen des 
oberen Abdominaireflexes; die Autopsie ergab keinerlei Vergnderungen 
des ZentrMnervensystems. 

Somit haben vorstehende beiden Arbeitcn nichts Neues zur Lehre 
yon der Pseudosklerose hinzugeffigt. 

BSu.mli~ a) fiihrt die Krankengeschichten yon 4 Schwestern an, 
deren zu Lebzeiten beobachteten Symptome (Beginn im frfihen Kindes- 
alter, Intentionstremor,  Steigerung der Sehnenreflexe, epileptiforme 
Anffi.lle u. dgl.) ihn zur Auffassung derselben als Pseudosklerose be- 
wogen; bei der Obduktion wurden in der Tat  keine sklerotisehen Herde 
gefunden. 

Auf Grand seiner Krankheitsfiille meint  dieser Forseher, dab die 
Pseudosklerose einen erbliehen Charakter haben kann. 

Fickler 9) beriehtet gleiehfalls fiber 2 t~glle yon familigrer Erkrankung, 
we Vater nnd Toehter ein und dasselbe Krankheitsbild der Pseudo- 
sklerose boten. Beim Vater war das Fehlen der Abdominalreilexe be- 
merkenswert. Der Sektionsbefund war in beiden Fgllen negativ. 

Demnaeh weisen alle eben zitierten Autoren, sowie aueh einige andere, 
z. B. St.ransky~a), darauf hin, dab bei PseudosMerose gemeiniglich keine 
Veri~nderungen im Nervensystem stattfinden. Diese Ansehauung hat  
sich in der Li teratur  ziemlich lunge gehalten und erst seit der Ver6ffent- 
liehung der Abhandlung Alzheimers wurden die Ansichten tiber das 
pathologiseh-anatomisehe Bild bei Pseudosklerose Mteriert. 

Im gahre 1912 erschien eine Arbeit Hd[31i.ns und Alzheimers 1) zur 
Frage betreffend die Klinik and  das pathologisch-anatomisehe Bild bei 
der Pseudosklerose. Diese Autoren beriehten fiber folgenden Fall: Ein 
junger, etwas schwachsinniger Mann, dessen Vater Potator  ist, er- 
krankte im Alter yon 15 Jahren an einem Anfall epileptilormer Kr~impfe ; 
die Krankhei t  nahm langsam zu; anfangs bestand eine leiehte spastische 
Hemiparese; die Bewegungen werden Iangsam effektuiert, die Sprache 
ist sehr langsam, die ~4xtikulation gest6rt; heftiges Zittern der Extre-  
mit~ten der der Parese kontri~ren Seite; die Sehnenphgnomene sind 
gesteigert, Babinski auf der Seite der Parese. Der-Augenhintergrund, 
das P~ectum, die Vesiea und die Sensibilitgt in der Norm. }Vesensitnde- 
rung des Pat ienten in der letzten Zeit: erh6hte Erregbarkeit,  sparer 
Wutanfglle, darauf Depression, Verfolgungswahnvorstellungen, Zwangs- 
lachen. Erseheinungen yon Sehwaehsinn, ein eigenartiger Tremor in 
alien 4 ExtremitY.ten; beim Schreiben eher Mlm/~hliche Abnahme als 
Zunahme des Zitterns. Exitus let. 7 gahre nach Beginn der Erkrankung ; 
keinerlei IIinweise auf disseminierte Sklerose. Im Zentralnervensystem 
keine Ent,zfindungserseheinungen; Schwund des Nervengewebes und 
Auftreten von giesenghazellen, Neigung zum ZerfM1 und zur Bildung 
grol3er ehromatinarmer Kerne, Absehniirung vieler Kerne, sekundiire 
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Degeneration der Pyranlidenbahnen; links mehr. Klinische Diagnose: 
Pseudoslderose, aber nut  als Wahrseheinlichkeitsdiagnose; Fehlen der 
Augensymptome im Krankheitsbild, das an disseminierge SMerose er- 
innerte; sodann akute ~'Vutanfglle, fortsehreitende Demenz, Spraeh- 
st6rung und Sehreibst6rung. 

Ieh habe den Hd[dli~-Alzheim.ersehen Fall genauer angeftihrt, um 
ein Urteil dar~ber zu ermSglichen, inwiefern derselbe dem yon St rii.m- 
pell entworfenen KranMleitsbild ghnelt. Auch ist. es yon Wiehtigkeit, 
zu betonen, daft besag~e Forscher in ihrem Falle die Diagnose Pseudo- 
sklerose nut  als wahrseheinlieh hingestellt haben, wghrend alle nach- 
folgenden Autoren diesen l~all schleehthin als Pseudosklerose er6rgern. 

Sei~ der oben erwghnten Arbeit Hd[dlins und Alzhebners wird die 
Ansieht allgemein akzeptiert, dab der PseudosMerose Ver~Lnderungen 
in der GHa. zugrunde liegen, d .h .  das Engsgehen yon umfangreiehen 
Gliazellen mit groBen I(ernen; die Kernhiille ist zuweilen falgig; es gritg 
sodann bei diesen Zellen die Tendenz zur Abspaltung vieler Kerne und un- 
merklioh zur Bildung yon Fasern auf. Alzheimer hat, die Voraussetzung 
ausgesprochen, dab hier eine erbliehe Prfidisposigion besteht. Eine solche 
Ansich~ fiber die tlolle der Neurogtia vertreten jetzt  fast alle Ant.oren. 

Naeh Ver6ffentliehung der Arbei~ Hd[dlins und Alzl~eimers erhglt 
die Lehre yon der Pseudosklerose ein vollst~tndig abgeschlossenes Aus- 
sehen; dieses Leiden hat  nun sein spezielles Minisehes und paghologisch- 
ana~omisehes gild. Zu dem yon Striimpell geschilderten Krankheits- 
bild sind noeh folgende 2 Symptome hinzuzufiigen: 

Kayser ~) hat  1902 einen 23j/~hrigen I~'anken besehrieben, der 
schon mehrere Jahre lang an disseminierger Sklerose lift. Bei diesem 
Patienfen konsta%ier~e er, auger den gew6hnlichen Symptomen, lhngs 
der Peripherie der Cornea eine ringf6rmige Triibung yon dunkel grau- 
brauner Fi~rbung. Im naehfolgenden Jahre berichtete fiber eine eben- 
solehe Triibung der Cornea Fleischerl~ wobei einer der Kranken disse- 
minierte und ein anderer Pseudosklerose hague, t~leisclser 1~ (S. 347) 
gelang es, einsehlieBlieh bis zur Sektion sowohl den eigenen Fall disse- 
minierter Sklerose Ms aueh den Fall Kaysers zu konfrollieren und ~vurden 
in beiden gleiehe tl,esultate gewonnen: es fehlten jegliehe Hinweise auf 
disseminierte Sklerose, dagegen wurde Cirrhosis hepat,, nnd VergrSBe- 
rung der Milz gefunden. Hieraus zieht, Fleischer den SchluB, dab sowohl 
sein Ms auch Kaysers Fall zur Pseudosklerose zugezghlg werden mfisse. 

Mi~ der Arbeit Fleischers ~drd das Bild der PseudosMerose dureh 
zwei neue Sympgome vervollsg/~ndigt: 1. ringf6rmige Triibung der 
I-Iornhaut und 2. Cirrhosis hepat. 

Somi~ bieten uns die Arbeiten Strii~npslls, Hg[dli~s und Alzhei,mers, 
sowie ~ueh .Fteischers ein koml)lett.es Bild tier Krankhei t  und des suk- 
zessiven Entwieldungsganges der Pseudosklerose. 
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Solchermagen gestaltete sieh der Sachverhalt beztiglich der Lehre yon 
der Psendoslderose bis zum Jahre  1912, we die Abhandlung Wilsons. 
fiber die fortschreitende Degeneration des N. lentieularis verSffentlicht 
wurde. 

Wilson. 59-) hat  n~mlich zuerst im Jahre  1910, dann ausfiihrlieh 1912 
einen h6chst eigenartigen Krankhei tszustand besehrieben, bei welehem 
er scharf ausgepr~gte Vergnderungen fortschreitenden Charakters in den 
subcorticalen Ganglion geflmden hatte.  Das ldinische Bild der Wilson- 
schen Krankhei t  werde ich erst im nachfolgenden sehildern. 

Was nun die pathologisehe Anatomie anbelangt, so betreffen die 
Ver~nderungen in der Hauptsaehe den N. lentieul., und zwar das Pu- 
t amen  und den Globulus pallidus; in den fibrigen Teilen des Nerven- 
systems werden entweder gar keine oder b lo t  /iugerst unbedeutende 
Ver'gnderungen gefunden, t3berdies war in allen F~llen der Wilson- 
sehen Krankhei t  Cirrhosis hepat,  und Vergr6Berung der Milz naeh- 
weisbar. 

Zum Sehlul3 seiner z~_bhandlung fiihrt Wilson den Gedanken aus, 
dab die von ihm beschriebene Krankhei t  (progressive Degeneration des 
N. lentieularis) der C. Weatphalsehen PseudosMerose sehr iihnlieh ist. 
Diese seine Ansieht stfitzt Wilson dutch die yon ihm erSrterten Fi~lle 
yon Pseudoslderose, welehe yon Striimpell, Hdfllin-Alzheimer, Vdlach 
und anderen geschildert worden waren. 

Naeh dieser Abhandlung Wilaona ist eine bedeutende Anzabl yon 
Besehreibungen/~hnlieher F~lle ersehienen, die als Wilsonsehe Krankhei t  
bezeiehnet werden. 

Die Wilsonsehe Arbeit kann als ein neuer Ausgangspunkt Iiir unser 
Wissen im neuropathologisehen Gebiet im allgemeinen und speziell 
aueh ftir die Lehre yon der Pseudosklerose angesehen werden. 

~u oben erwghnt, manifestieren sieh riieksiehtlieh letzterer Krank-  
heir in der Hauptsaehe 3 Riehtungen. Die einen Autoren [A. West- 
phal, Sioli, K ubik 51) u .a . ]  identifizieren die Pseudosklerose mi t  der 
Wilsonsehen Krankhei t ;  eben derselben Meinung ist aueh Hitler is) 
(S. 73); andere Forseher dagegen, wie z .B.  Bostroem a) (S. 79), halten 
die Pseudosklerose mM die Wilsonsche Krankhei t  ffir zwei versehiedene 
Krankhei ten und geben aueh Weisungen zur Differentialdiag-nose zwi- 
sehen denselben; noch andere Antoren identifizieren wohl beide Krank-  
beiten, Iassen abet  die so entstehende Gruppe in einem zu weiten Sinne 
auf. Ffirs erste ist es noeh sehwer zu entseheiden, welehe yon den auf -  
gez/ihlten Ansiehten sieh als riehtig erweisen wird; eins ist aber sieher, 
dab die Ansehauung tiber die Zugeh6rigkeit der Pseudosklerose und 
der Wilsonsehen Krankhei t  zu einer Gruppe priiponderiert. 

Endlieh gibt es noeh Autoren, die sieh keiner dieser Ansiehten an- 
sehlieBen. Sic betonen nut  die Tatsaehe, dab Krankheitsf~lle existieren, 
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die der Pseudosklerose sehr a.hnlieh sind, aber doeh nieht in den I~ah- 
men der Pseudosklerose gebracht werden k6nnen. So hat Fleischer l~ 
3 l~'~ille beschrieben, we folgendes beobachtet wLlrde: Ein eigenartiger 
heftiger Tremor, der leieht auf den ganzen KSrper iibergriff, heftiges 
Wackeln des lgumpfes und der Extremi~iten, das sich unter dem Ein- 
flul~ yon Erregung dermal.~en s~eigert.e, daIl die Patienten nicht einmal 
selbst essen konnten. In 2 F~illen waren in ausgesproehenster Weise 
psyehische St6rungen vorhanden, in der Form yon Depression, H~q)o- 
manie nnd Int.elligenzverminderung; sodann eine braun-grtine F-&rbung 
der Peripherie der Cornea. Die Sektion ergab Cirrhosis hepat., eine un- 
bedeutende VergrSl~erung der Milz und sei~ens des Nervensystems um- 
schriebene Leptomeningitis. Endlich w,~r bei Lebzeiten in einem Falle 
tempor~ire Glykosurie und in den anderen Fallen im Schlul]stadium 
deutlich ausgesproehener Diabetes festzustellen. 

Fleischer meint,, dab die Fg.lle wohl der Pseudoslderose nahestehen, 
aber doch sich wieder yon ihr un~erscheiden. Das Wesen der Erkran- 
kung ist ffir ihn unldar; wiehtig sol die braun-grfine YSrbung der Peri- 
pherie der ~Cornea. 

Economo und Schilder s) haben einen Krankheitsfall geschildert, der 
wohl eine gewisse Xhnliehkeit mit der Pseudoslderose aufwies, aber 
~itiologisch und nosologiseh sieh doeh yon ihr un~erschied. Der in Rede 
stehende Patient  manifestierte die erste~ Anzeichen der Krankhei t  im 
Alter yon 50 Jahren: nach einer Erk~iltung entstanden Sehmerzen und 
Sehw~che in den Beinen; dieses nahm einen langsam fortsehreitenden 
Verlauf. Darauf ~raten Spannungszust~nde der Muskeln im ganzen 
KSrper auf; sehlie[]lich ~ar  der Patient nur mit fremder Hilfe imstande 
zu gehen, wobei die Beine in kreuzweise Ste]lungen gelangten. Aueh 
wurde bedeutende Sehwgche beobaehte~, abet keine Paresen. Von der 
l~igiditEt wtrrden sowohl die Agonist, en als auch die Ant.agonisten er- 
griffen, bemerkbar war eine Irradiation der Rigidit~it, wenn beispiels- 
weise bei Bewegungen die Rig id i t~  in den Armmuskeln ein~rat., dann 
se~z~e aueh in den fibrigen Muskeln des KSrpers R, igidit~t ein. Schnelle 
passive Bewegungen s~eigerten die I~igiditgt und langsame setzten sie 
herab. Klonus, Babinski fehlten; das Gesich~ war maskenhaft;  die Be- 
wegnngen der Augen normal; die Sprache gestSrt im Sinne yon Dys- 
arthrie. Die Pnpillen reagierten riehtig; keine :F~rbung der Cornea. 
In  tier l~olgezeit kamen noeh SehluckstSrungen hinzu. 

Die Krankhei~ zog sich gegen 5 Jahre lang hin und verlief mi~ Y~e- 
missionen. Bei der Sektion waren im Gehirn und in der Hirnrinde 
keine Ver~nderungen na.chweisbar; in den subcortieaten Ganglien wurde 
Wueherung und leichte Vermehrung der Glia mi~ kleinzelligen I4ernen, 
die sich gut, f~trben liel~en, befunden; in beiden Corp. striat, und in den 
Grenzbezirken (Subst. innomin.), im Glob. pallid, m~il~ige Erseheinungen 
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VOl~ ZerfaU; in der molekul~ren Schicht des Kleinhirns merkliche ~ett,- 
ablagerung; in der Leber m~Sige interstitielle Hepatitis. 

Der gegebene Fall, meinen Economo und Schilder, unterseheidet sich 
yon der Pseudosklerose dadurch, dab die Gliawueherung a~s ehro- 
matinreichhaltigen Elementen mit kleinen Kernen besteht, w/ihrend 
bei der Pseudosklerose die Zellen der G]ia groi~kernig und chromatin- 
arm sind. Von der Wilsonschen Krankheit  unterscheidet sieh ]hres Er- 
achtens besa~er  Fall dutch das Fehlen you Erweichungsherden im 
Striatum. Der Psendos~erose stehe er wiederum nahe dank der Sym- 
metrie des Prozesses der K]einhirnaffektion. Die Affektion des Glob. 
pallidus n~here ihn endlich der Paralysis agitans. Gegen Pseudosklerose 
sprieht noch das Alter des Patienten (50 Jahre). 

Demnaeh steht die beschriebene Krankhei t  nahe der Pseudos~erose, 
hat  aber  auch eine entfernte ~hnlichkeit mit der Paral3~sis agit. Die 
Autoren denken, dab zur Zeit (ihre Arbeit ist 1920 verfaBt) es schwer 
f/~llt, fiber das Wesen der Pseudosk]erose sich auszusprechen; klinisch 
verstehen sie unter dieser Bezeiehnung Krankheitsf~]le, wo das H~upt- 
symptom die chronisch fortsehreitendo RigiditKt (Hypertonie) ist. 

Durch eine solehe Hypertonie,  die einen gewissen Grad der Ent-  
wiekelung erreieht hat, kann bet nieht auffallenden Bewufttseinsande- 
rungen und Fehlen yon St6rungen seitens der Reflexe v6llige Paralyse 
simuliert werden. Im groften und ganzen halten die Autoren das Bild 
dot Pseudosklerose nicht fiir genfigend gekl'~rt und strikt;  man k6nnte 
voraussetzen, dab der Pseudosklerose versehiedenartige Krankheiten 
zugereehnet werden, daher sei ihres Erachtens eine Klassifika• der 
Krankheiten nur ihren pathologiseh-anatomisehen Anzeiehen zufolge 
zul~ssig, nicht aber nach den klinisehen Symptomen. 

Letzterer Ansehauung Eeonomos und Schilders kann man nur bei- 
stimmen, besonders aber hinsichtlieh der Pseudosklerose und ihrer 
Gruppe. Hier ist in der Tat  noch vieles unklar und undeut.lich, was sich 
in besonders ausgesprochener Weise aus dem Falle Gerstma~n.s und 
Schilders 1~) ersehen l~.f~t. 

Die Yorscher fiihren folgende Beobaehtung an: Bei eiuem 30j~ih- 
rigen Patienten war  in merklicher Weise Demenz ausgepr~gt. Ersehwe- 
rung des Z/~h]ens; herabgesetztes Auffassungsverm6gen, unmoti~.iertes 
L~eheln. Der Patient richter sieh nut  mit Miihe vom Bette auf. Die 
Sprache ist langsam, undeutlich, monoton, schleeht artikuliert, dam 
Gesieht maskenartig. Beim Gehen Hin- und Herwackeln des ganzen 
l~umpfes. ])eutlich ausgepr/igt ist die Rigiditht,  besonders in den Mus- 
keln des l~umpfes und der Beine ; gleieh stark sowohl in den Agonisten, 
als aueh den Antagonist,en. Passive Bewegungen verringern etwas die 
RigiditKt. Letztere ist teilweise pyramidenartigen, haupts~ehlich aber 
extrapyramidalen Charakters. 
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Durchaus ausgesprochene Diirft.igkeit der willkfirliehen Bewegungen. 
Beim Fassen der Gegenst~tnde mit den H-~nden t r i t t  heftiges Zitfern 
tier Arme auf, das sieh beim ~q~hern zum Ziel steigert, ttinsichtlich 
der Augen und des Augenhintergrundes ist alles ill der Norm. Pigmen- 
tat ion der Peripherie ist nicht vorhanden, ebenso wie Nystagmus. Leb- 
hafte Hautreflexe (Bauehdeeken, Cremaster, Sohlen). Achillessehnen- 
und Patellarklonus. Babinski rechts angedeutet, links deutlich aus- 
gepr~gt. Leber normal. Paresen und L~hmungen fehlen. 

So lassen sich die Hauptsymptome des beschriebenen FMles zu- 
sammenfassen. Die Autoren stellen sich nun die Frage, um was es sieh 
bier handele. Gegen disseminierte Sklerose spriehlb das Fehlen yon 
I~emissionen im Krankheitsverlauf und yon Augensymptomen (Ny- 
staglnus, Ooppelsehen, so~de Atrophien der Sehnerven), das Vorhanden- 
sein yon lebhaften Abdomin~Ireflexen und der Umstand, dM~ wenig 
SympC.ome bestehen, die auf L'&sion der Pyramidenb~hnen deuten. 
Gegen Paralysis ~gitans sprechen die eigenartige Bewegungsst6rung, 
der Charakter des Zitterns und andere Symptome. 

Am meisten erinnert nach der Meinung dieser Autoren ihr Fall an 
die Pseudosklerose; die ~hnlichkeit bestehe in der RigiditY% dem Zit- 
tern, der Bewegungsarmut, in einer gewissen I)emenz sowie auch in 
dem Gesamtverlauf der Krankheit .  Hingcgen sprechen gegen Pseudo- 
sklerose: die Koordinationsst6rungen, dalm der Zustand der Leber, die 
nichts Abnormes bet. 

Dieser Yall kann ihres ]]r~chtens ohne eine gewisse ~bertreibung 
keiner der bekannten Erkr~nknngen angeschlossen werden; er ~hnelt 
aber am meisten der Pseudosklerose. 

Ans den Arbeiten Fleische~s, Economos und Schilders, Gerstmanns 
und Schilders ist ersichC.lich, dal~. die Lehre yon der Pseudosklerose 
nicht genfigend klar und sicher ist, so dab man ad libitum hier Mle 
m6glichen Y~lle unterbringen kann. 

Daher muir die Frage der Pseudosklerose jetzr yon neuem grfind- 
lich durchgesehen werden. 

Dasselbe li~ltt sich yon der Wilsonschen Krankheit  behaupten. Auch 
hier stoSen ~dr auf eine Reihe yon Abhandlungen, wo FMle beschrieben 
sind, die wohl xdel Z~hhnlichkeit mit der Wilsonschen Krankhei t  haben, 
abcr doch nicht ganz ohne weiteres derselben zugeordnet werden 
kSnnen. 

So ffihrt Hall 17) in seiner Monographie fiber die progTessive lenti- 
kulare Degeneration folgenden Fall an. Ein 25j~hriger Mann erkrankt 
plStzlich an AnfiiIlen yon Schwindel und Kopfschmerz. Langsume 
Sprache, Zittern, choreatische Zuckungen, Schlingbeschwerden, Muskel- 
rigidit~t und Contracturen, Verlangsamnng der willkiirlichen Be- 
wegungen, normMe Haut- trod Sehnenph~inomene. 
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Lahmungen sind nieht vorhanden; die Sensibihtat ist normal; die 
psyehischen ]~unktionen sind wenig verandert;  peripherische Pigmen- 
tat ion der Cornea ; Tod naoh 7 Jahren. Sektionsbefund : Cirrhosis hepat. ; 
Veranderungen im Put.amen, Entar tung der Nervenzelleil und bedeu- 
tende Vermehrung der Kerne der Gliazellen. 

Auf Grund sowohl der klinischen Anzeiehen als auch der patholo- 
gisch-anatomisehen denkt Hall, dab sein l~ali die M_itte z~dsehen Pseudo- 
sklerose und der Wilsonschen Krankhei t  halt. Fiir derartige Falle 
schlagt Hall die Bezeichnung: hepato-lentikulare Degeneration vor. 

Hewmar]~: ~6) schildert das Krankheitsbild eines 65j~hrigen ]~Iaunes, 
der nach einer voriibergehenden ArtikulationsstSrung an ]inksseitiger 
Parese erkrankte, weleher sich ein unerheblicher Tremor im linken Arm 
bet willkiirlichen Bewegungen hinzugesellte. Die Krankhei t  nahm einen 
fortsohreitenden Verlauf und wurde anfanglich ffir Paral. agitans ge- 
halten. 4 Jahre darauf verstarb P~t. Bet der Dbduktion wurden deut- 
]iche Veranderungen im Putamen (rechts) und weniger deutliche im 
Glob. pallid. (aueh rechts) gefunden.; des weiteren erhebliehe Sklerose 
der GehirngefaSe und eine unbedeutende Degeneration der reohten 
Pyramidenbahn. Der Autor halt  seinen Fall fiir sehr ahnlich der Wil- 
sonschen Krankhei t ;  letzterer widerspricht aber d~s Alter des Pat.  
(Beginn des Leidens im Alter yon 65 Jahren) und die Pyramidenbahn- 
].~sion. 

Iqoeh mehr Interesse erweckt der yon Thomas ~s) erwahnte Fall. In  
einer Familie, die 7 Kinder zahlte, erkrankten 3 Schwest~rn im friihen 
Kindesalter (eine 4, die zwei anderen je 8 Jahre alt). In allen 3 l~l len 
Tremor beim Gehen, spastisch-unsieherer Gang, l~igidit/~t in den unteren 
Ex~tremitaten, gesteigerte P~eflexe; in 2 Fallen positiver Babinski. 
Bet einer Kranken Intentionstremor der Arme. Verlangsamung der 
Sprache. Die Entwicklung des Intellektes ist gehemmt. Die iibrigen 
Kinder sind geslmd. 

Somit gleichen, wie der Autor ausfilhrt, alle 3 F~]le tells der disse- 
minierten S-lderose und teils der Pseudoslderose, besonders aber er- 
innern sie an die ~Vilsonsehe Krankheit .  Zugunsten letzterer sprieh~ 
folgendes: der familiare Charakter den Leidens, sein fortschreitender 
Verlauf, der Beginn des Krankheitszustandes im frfihen Kindesalter, 
das Zittern und die Rigidi• ; der Wilsonschen Krankheit  widerspricht: 
der Charakter den Zitterns, das l%hlen yon Gehirnveranderungen, yon 
Schling- und SprachstSrungen und sehlieSlich die L~ision der Pyra- 
midenbahn. Eine Sektion land nieht statt .  

Had/ield ~) besehreibt schon einen Fall " yon iJ~bergangsiorm yon 
Pseudosklerose zm" Wilsonsehen Krankheit .  

SSderbergh ~s) meint gleichialls, dab zwischen Pseudosklerose und 
Wilsonscher Krankheit  eine l~[enge L~bergangsformen existieren. 
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Endlieh ist in manchen Beziehungen int.eressant der FMI 
W immers53). 

In  kliniseher Hinsicht g]eicht, naeh Wimmer, dieser Fail sehr der 
Pseudosklerose, und zwar in Anbetracht der RigiditY.t, die sich vor- 
nehmlich beim Gange bemerkbar maeht, der skandierenden Sprache, 
des Zwaugslachens, der unwillkiirliehen Bewegungen, welche teilweise 
an Zittern erinnern, teilweise an Chorea und Athetose; es bestehen 
keine L~hmungen und Sensibilit~sst6rungen, keine Anzeiehen yon 
Pyramidenbahnl~sion. Sektionsbefund: Diffuse Zellenen• Glia- 
wueherung, wie dies bei Pseudosklerose vorkommt;  seitens der Leber 
keine St6rungen. Zum Schlul~ hebt  der Autor hervor, dab die dieser 
Gruppe zugezs F/~lle trotz verschiedener klinischer; ein sehr /~hn- 
fiches pathologisch-anatomisches Bild aufweisen; letzterer Umstand 
mfisse gerade die Pseudosklerose, die Wilsonsehe Krankhei t  und die 
verschiedenen l~ormen des Torsionsspasmus zusammeubringen. 

Eine solehe Auffassung, die ns dM] die Pseudosklerose, die 
Wilsonsche Krankhei t  uud die Dystoflia lordatica Variet~ten eines und 
desselben Leidens seien, wird noeh yon anderen Autoren vel%reten, so 
yon Boenheima). In  diese Gruppe wird auch die Paralysis agitans und 
die Athetose in frfihem LebensMter eingereiht [Striimpella6)]. 

Higier is) hat  z. B. einen derartigen l~M1 beschrieben, we der Vater 
an Paralysis agitans, ein Sohn an der Wi]sonsehen Kraukhei~ und ein 
anderer Sohn an Fseudosklerose lift. Maas "21) hat einen h6chst inter- 
essanten ~aI1 yon Torsionsspasmus geschitdert, der einige Jahre sparer 
die der Paralysis agitans eigentfimlichen Zfige a.ngenommen hatte.  
Richter ~1) (S. 288) hs die Athetose double, die Chorea ehronica und 
den Torsionsspasmus fiir Variets einer und derselben Krankheit .  

Eine ganze Reihe yon Autoren (Oppenheim, Flatau-Sterling, Th, o: 
mas, Hall u. a.) mid neuerdings aueh Rosenthal bestehen darauf, dab 
die geuannten Krankheit.en - -  Chorea und Athetose double mit ein- 
begriffen - -  unt.ereinander verwandt sind. 

Somit kann wohl die Anschauung, dab die Pseudosklerose, die Wil- 
sonsche Krankheit ,  die Paralysis agitans, der Torsionsspasmus, die 
Hun%in~onsche Chorea und die doppelseitige Athetose, alle miteinander 
Variets einer und derselben Krankheit  sind; jetzt, fiir allgemein ak- 
zeptiert  gel*.en. 

Diese Ansieht wurde noch erhgrtet durch die Ie4zthin ersehienene 
Arbei~ Spielmeyersag), der gezeigt ha~, dab die Pseudoslderose dem 
mikroskopischen Bilde nach sich yon der Wilsonsehen Krankheit  nicht 
unterseheiden l~St und dab die Grundlage beider Krankheiten ein und 
derselbe ProzeB bildet. 

Endlieh hMten einige Autoren [E. Sie,merling und Olo//S~)] nicht 
Hypertonie, sondern tt)~potonie ffir die Grundlage der Pseudosklerose. 
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Man is t  nun  vor  die F r a g e  gestel l t ,  we t  denn  rech t  h a t  - -  d ie jenigen,  
welche diese K r a n k h e i t s z u s t g n d e  ftir e inander  nahes t ehend  e rach ten  
oder  die  anderen ,  welche d iese lben  n i ch t  i d e n t i f i z i e r e n .  

I ch  habe  3 K r a n k e  zu beobach t en  Gelegenhei t  gehab t ,  d ie  eine ge- 
wisse ~ ,hnl ichkei t  m i t  den  Fg l l en  Economo-Schilder a n d  Gerstmann- 
Schilder in  der  Beziehung b a t t e n ,  dal~ es schwer fiel, zu entscheiden,  in  
welche Ka tego r i e  sic sich besser  e inre ihen  liel~en. 

Fall 1. Pat. Stephan M., 36 Jahre alt, verheiratet, wurde am 10. X. 1922 mit 
folgenden Beschwerden in die Klinik aufgenommen: er halt sich schon 6 Monate 
lang f fir krank, ist im April, nachdem er in der Badstube gewesen war, erkrankt. 
Es traten Kopfschmerz und leicht sopor6ser Zustand auf, letzterer dauerte 3 Mo- 
nate, worauf Pat. zu sich kam; es bestand allgemeine Schwache, Sprach- und 
Schlingst6rungen. Diese St6rungen waren anfangs sehr bedeutend, gingen aber 
sodann etwas zurfick. Auch war Speichelflufl vorhanden, der aber bald aufh6rte. 
Der Kranke beklagte sich fiber Schwgche in den 2~rmen und Beinen, Erschwerung 
des Gehens und der Spraehe und fiber Schmerzen in Armen und Beinen. Negative 
ttereditiit, ebenso Potus. 

Status lorgtsens. Das Gesicht ist etwas maskenartig; der rechte Facialis etwas 
schwi~cher als der linke. Die rechte Pupille ist ein wenig wetter als die linke, das 
linke Auge konverglert etwas schwaeh. Lichtreaktion und Akkomodation sind in- 
tak~ und lebhaft; der reehte Abducens ist etwas paretisch, der Conjunctivalreflex 
rechts etwas abgesehwaeht, tier Cornealreflex l/~l~t sieh beiderseits gut gewinnen. 
Die Zunge zittert ein we~fig beim ttervorstrecken. Die Sehnenphanomene sind 
lebhaft. Die Sprache ist dysai~hrisch. Die Abdominalreflexe sind erhalten, Ba- 
binski fehlt; der Cremasterreflex ist nieht hervorzurufen. Schmerzempfindlichkeit 
und taktile Sensibilitgt ein wenig in der rechten K6rperhalfte herabgesetzt; das 
Muskelgeffihl ohne :4nderungen. Dig Beweglichkeit ist etwas beschr'gnk-e, besonders 
rechts. Die I-Iaut des ganzen K6rpers ist leicht atrophisch, mit Sehuppenbildung. 
Der Gang ist ataktisch, unsicher. Romberg in geringem Grade. Leichte Schling- 
st6rungen. Hinsiebtlich der Angen negativer Befund (kein)Iys~agmus, keine Ab- 
blassung der temporalen l~etinahalften). Erscheinungen yon tt~pertonie (Rigidi- 
tat). Die Leber l~{3t sieh nicht durehfiihlen und mittels der Perkussion isb keine 
Veriinderung derselben nachweisbar. 

Die LSsung der  F rage ,  um was es sich hier  hande l t ,  stSl3t auf Schwie- 
r igkei ten .  Gegen disse ln in ier te  Sklerose spr ich t  das  Feh len  yon  Sym- 
p t o m e n  yon  se i ten  der  Augen  (~Iystagmus u n d A b b l a s s u n g e n  der  Papi l len)  
a n d  die I n t a k t h e i t  der  Abdomin~l re f l exe ;  gegen Pseudosklerose  is t  das  
Al te r  des Pa t i en t en ,  die Koord ina t i ons s tS rung  u n d  die ansche inend  
normale  Leber  (Perkussion)  anzuf i ihren ;  ffir Pseudosklerose  die Rigidit~tt  
und  Maskenhaf t igke i t  des Gesichts .  

Fall 2. Pat. Joseph P., 25 Jahr alt, wurde aufgenommen am 31. X. 1922 
unter Beschwerden fiber I~opfschmerz, Sprachbehinderung und Erschwerung dos 
Ganges. Will schwa 3 Jahre krank gewesen sein. Die aktuelle Krankheit habe 
sich naeh tier Grippe eingestetlt. Anfangs war Kopfschmerz, zuweilen mit Er- 
brechen als Begleiterscheinung, und unbedeatende Schwgche des linken ,~rmes 
und Beines vorhanden. Oazu kam sphter SprachstSrung und Erschwerung dos 
Ganges hinzu. 

Status p,'Ose,~s. Die rechte Pupille ist wetter als die linke; die IIeaktion auf 
Licht etwas abgeschw/icht, das rcchte Auge konvergiert schwach. I)er rechte 
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Abducens ist etwas paretisch. Nystagmus bet Seitw~rtsbewegungen der Augen. 
Die rechte Nasolabialfurche isf etwas verstrichen. Die Zunge ~%rd gerade heraus- 
gesfreckt und zittert. Geringe Herabsetzung der Sensibilitiit im Gesich% rechfs. 
Die Conjuncr sind abgesehwacht, der Cornealreflex rechts desgleiehen; 
links ist tetzterer aufgehoben. Die Abdominalreflexe sind erhalten. Cremaster 
lebhaft. Die Sehnenph~nomene sind gesteigert, besonders in den unteren Ex%re- 
mitaten. Eine gewisse Verminderung der Schmerz- und Temperaturempfindlich- 
keit und der taktilen Sensibilit~t in der ganzen rechfen K6rperh~ilfie. Das l~Iuskd- 
geffihl ist unverfindert. Abnahme des Muskelt:onus. Adiadoehokinesis, links mehr 
bemerkbar. Romberg ist schwach ausgesproelmn. Babinski fehlt. Der Gang ist 
ataktisch (cerebellaren Charakters). Abblassung der temporalen Papillenh~lften 
ist nicht vorhanden. Die Leber ist nieht durchzuffihlen; auf Perkussion hin ist 
sie ohne Xnderungen. Die Zuckerprobe, die Vidalsche Reaktion zeigfen normale 
Ftmktionsf~higkeit der Leber. Allm~hlieh, yore 16. VIIi. 1923 an, wurden die 
Pupillen gleich, reagierten gut auf Licht, ebenso auf Konvergenz und Akk0m3- 
da~ion. Die Sprache wurde dys~rthriseh. In  den Armen Erscheinungen yon Hypo- 
tonie, in den Beinen leichte Ri~dit~t, jedoeh pyramidenartigen Charakters. 

Die Erscheinungen yon Ataxie in statu quo ante. Bemerkbar ma.chen sich 
Bewegungsarmut und Maskenariigkeit des Gesiehts. 

Offenbar ist ~uch gegebener Fa l l  in  diagnost iseher  Hinsieh% schwie- 

rig. Gegen disseminierte  SkIerose sprieh% die Intakthei% tier AbdominM- 
reflexe so~de die  geringe Anzahl  yon  Erscheimmgen,  die auf : ~ f e k t i o n  
der P y r ~ m i d e n b a h n e n  deu ten ;  gegen Pseudosklerose das Nichtvorhgn-  
densein yon  l~igidits u n d  die normale  F u n k t i o n  der Leber;  zuguns t en  
der Pseudosklerose die Bewegungsarmut  und  die Maskenhaf t igkei t  des 

Gesichts. 

t~all 3. Fedor 1~., 29j~ihriger verheirateter Schuhmaeher, trat am 20. I. ]923 
in die Klinik ein. Hat vor einem Jahr Fleekts~phus durchgemacht. Xlagt fiber 
Schw~ehe in den Armen und Beinen und Behinderung der Sprache. 

Status priise'ns. In  den Beinen stark ausgesprochenc R.igidit~% (extrapyra- 
midenartigen Charakters) bei passiven Bewegungen; desgleichen bei aktiven: so- 
bald Pa t  zu gehen beginnt, geraten die Muskeln seiner Beine und des ~umpfes 
in einen Zustand yon auffallender Rigidit'~t. Die Sprache geht langsam, mit deut- 
lieher Spannung, vonstat~en; sie ist gleichsam spastisch. Die )Iuskelkrafr ist er- 
halten, At rophien sind nicht vorhanden. Der Gang ist a%~kdsch, unsicher; Pas 
kann nur mit Miihe einige Schritte machen, indem er sich am Bet%riicken festhall., 
dabei spannnen sich alle seine Muskeln, insbesondere die der ]~eine, inausgesproche- 
ner ~Veise (Rigidit~t). Bei schnellen und brfisken passiven ]3ewegungen steigert 
sich auch die l~igidit~t, bei langsamen bleibt sie aus. Das Gesicht isr mobil, die 
linke Nasolabialfalte ist mehr ausgepr~ig-~ als die rechte. Bei AugensehluB wird 
auch der rechte Facialis kontrahiert. Die rechte Pupilie ist nur am ein weniges 
weiter als die linke; die Lichtreaktion beider ist intakt. Augenbewegen in der 
Norm. Nystagmns fehlt Die Sehnenphfinomene sind gesteigert. I,[eine paC.ho- 
lo~schen Reflexe. Die Abdominalreflexe sind etwas abgesehwacht. Beim Ver- 
such, einen Finger zur Nase zu fiihren, sehl~gt die linke Hand fehl. Die Spraehe 
is% scliwer verstgndlich, infolge yon eintretendem Masseterkrampf; wfihrend des 
l~edens ist der Mund kaum ge6ffnet und eine deutliche Sp~nnung aller Muskela 
des Sprachappara~es wird deutlich bemerkbar. ]Villkiirlich ~4rd der h'[und ganz 
leicht ge6ffnet. Speichelflug ist nicht zu sehen. Bewegungsarmut; Pat. liegt fast 
immer im Beit, ist apathisch, interessie~ sich ~venig fiir die Umgebung. Leber 
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normal (auf Perkussion und Befiihlung). Mitunter l~St sich Zittern des Kopfes 
wahrend des Sprechens bemerken. 

Dieser Fall  steht wohl der Pseudosklerose am n~chsten, in Anbe- 
trach~ der, namentlich bei akt iven Bewegungen, sich ~uSernden Muskel- 
rigidit~t mi% propagierendem Charakter,  der Bewegungsarmu~b und der 
Apathie, doeh spricht gegen die Pseudoslderose das mehr oder weniger 
akute Anfangsstadium und die normale Leber. 

ECwas, was allen meinen F~llen gemeinsam ist, das ist die ~tiologie ; 
hat te  sieh doch in zwei yon ihnen die Krankhei t  nach Flecktyphus 
en~wickelt und in einem naeh einer Erk~ltung (heiSes Bud). Dieser 
Ums~and sprieh% nach Striimpell, gegen Pseudosklerose, fiir die seines 
Erach~ens das AusfMlen des ~tiologisehen Moments typisch is~. 

Es erinnern demnach meine F~lle in einem gewissen Grade an die 
Economoschen und Schilderschen, sowie auoh an die l~l le  Gerstmanns 
und Schilders. Sie lassen sich weder der Pseudosklerose noch der disse- 
minierten Sklerose anreihen, man kaml sie nut  als F~lle, die der Pseudo- 
sklerose naheslbehen, ansehen. 

Meine F~lle und dann besonders die Economo-Schilderschen und die 
Gerstmann-Schilderschen, lassen die Annahme berechtigt erscheinen, 
da~ es noch gewisse Ubergangsformen gibt. Daher miissen wir uns 
noch mehr ins Wesen des Krankheitsbildes der Pseudosklerose vertiefen 
und die Frage au~weffen, wo denn die Grenzen z~dschen diesen Er- 
krankungen zu ziehen sind; haben doch alle Autoren, die fiber diese 
Pseudosklerose schrieben, die Ansicht ausgesprochen, daI~ diese Er- 
krankung ihrem klinischen Bilde nach durehans an die disseminierende 
Sklerose erinnere und Oppenheim 2s) hut sogar eine spezielle Abhand- 
lung zur Frage der Differenr der disseminierten Sklerose und 
der Pseudosklerose veffal~t. Auch Bostroem 5) (S. 97) geht aui diese 
Frage ein und meint, dab das Vorhandensein der drei berei~s yon C]~arcot 
aufgestellten Haup t symptome  des Krankheitsbildes der disseminie~en 
Sk|erose (Nystagmus, skandierende Sprache und Int.entionszittern) 
noch nicht beweis*, dal~ w i r e s  dann *~• .mit letzterer Krank-  
hei~ zu tun  haben. Zugunsten der disseminier~en Sklerose sprieht eine 
l~igidit~t si)astischer Na*ur, w~hrend die Pseudosklerose sich dutch 
eine RigiditY% yon der gleichm~l~ig sowoh] die Agonisten als auch die 
Antagonis~en betroffen werden, kennzeichne~. Das Zi~tern kann zu- 
weilen denselben Charakter bei der Pseudosklerose aufweisen wie bei 
der disseminierten Skler~)se. Sodann erlSschen bei der disseminierten 
Sklerose friihzeitig die Abdominalreflexe, w~hrend sie bei der Pseudo- 
sklerose erhalten bleiben. Bei der disseminierten Sklerose gelang* keine 
Beweglichkeitsbeschr~nkung zur Beobachtung, dafiir aber hgufig Ab- 
blassung der temporalen PapillenCeile. Der Pseudosklerose sind Re- 
missionen im Krankheitsverlauf  nicht eigen, wohl aber hgufig Pigment- 
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fi~rbung der Perilaherie der Cornea und nicht selten epileptiforme An- 
f~lle. Beide Krankhei ten werden dutch Sprachst6rungen gekennzeieh- 
net. Das l~Iaskengesieht (Starre) wird nut  bei der PseudosMerose wahr- 
genomme.n. Endlieh kommt  eine erhebliehe Bedeutung den Funktions- 
st6rungen der Leber zu, was vornehmlieh bei Pseudosklerose in die Er- 
seheinung tr i t t .  

Aus aUem oben Erwi~hnten ergibt sieh, dag das Fehlen yon Baueh- 
deekenreflexen das wesentliehste und dabei unbestreitbare h'Ierkmal 
der disseminierten Sklerose ist, dagegen m6gen die anderen, yon Bo- 
stroem angefiiht~en Anzeichen bald g~nzlieh fehlen, bald nur sehwaeh 
ausgepri~gt sein (gyper tonie ,  Zit tern usw.). 

Somit ist es Mar, dab eine nut  unerhebliche Anzahl yon ffir die 
Psendosklerose typischeu Symt)tomen die Grundlage zur Aussonderung 
tier Pseudosklerose als einer speziellen Erkrankung bildet, w~hrend hin- 
sichtlich der fibrigen Symptome die beiden Krankhei ten nach der An- 
sicht aller Autoren sich v611ig gleichen. 

Zu diesen Symptomen,  welche als typisch ~fir die PseudosMerose 
gelten, geh6ren folgende: 1. Der Beginn der Erkranknng im Iriihen 
Kindesalter;  2. das Fehlen eines str ikten ~ttiologischen Moments; 3. die 
In tak the i t  der Hautreflexe (Abdominal- und Cremaster-); 4. der nega- 
t ive  Sektionsbefund. Was nun die zuerst yon Fleischer aufgestellten 
Kennzeiehen, ngmlich das der Pigmentfiirbung der Cornea und das 
der Cirrhosis hepat,  anbelangt, so kommt  be sa~en  Symptomen keine 
wesenttiehe Bedeutung im Krankheitsbilde der Pseudosklerose zu, da 
sie einerseits nicht in einem jeden einzelnen Falle dieser Erkrankung 
beobachtet  werden, und da andererseits dieselben aueh bei anderen 
Krankhei ten  vorkommen,  so z. B. bei der Wilsonsehen. 

Ganz natiirlieh erhebt sich nun die Frage, ob denn obige 4 Merk- 
male tats~chlieh yon so aussehlaggebender Bedeutung sind, dab es be- 
reehtigt erscheint, aus der Gruppe der disseminierten Sklerose eine 
spezielle Krankhei t  mi t  der Bezeichmmg PseudosMerose auszusondern, 
wie das StrgmpeU und die naehfolgenden Autoren getan haben. 

Der Er6rterung dieser l~rage wende ieh reich nun zu. 
1. Das Alter des Kranf~em C. Westphal und StriimpeU meinen, dab 

die Pseudosklerose sich dutch den Beginn des Krankheitszustandes im 
:[riihen Lebensalter kennzeichne [nach Frankl-Hochwart 11) im Alter yon 
1--10 Jahren],  wiihrend man an der disseminierten (multiplen) SMe- 
rose gewShnlich im mitt leren Lebensalter er~ranke. Thomas ash) be- 
sehrieb PseudosMerose bei Kindern, yon denen eines 11/2 und ein anderes 
2 Jahre  alt war. Spitz ax) hat  in seiner Dissertation 16 F~lle yon Pseudo- 
sklerose zusammengestellt ,  yon denen in 10 die Krankhei t  im Kindes- 
alter begann, in den fibrigen in vorgeriickteren Lebensjahren, in seinem 
Falle sogar mit  54 Jahren.  I m  Fall Ficlclers 9) Iing die Pseudosklerose 
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mit  34 Jahren  an, im Yalle Stranskys 43) mit  23, Ljuslritzkis 21) mit  
47 Jahren.  Striimpell aT) berichtete in einem auf dem Neuropathologen- 
kongreg 1913 gehaltenen Vortrage fiber einen seines Erachtens un- 
zweifelhaft Pseudosklerose repr~sentierenden Krankheitsfall  und ffihrte 
dabei aus, dab hier der spate Beginn der Erkxankung, erst im 31. Le- 
bensjahre, merkwfirdig erscheine. Dal3 selbst Stri~mpell, der Begrfinder 
der Lehre yon der Pseudosklerose, diesen Fall doch als Pseudosklerose 
diagnostiziert, t rotz des spfi.ten Beginns der Erkrankung,  ist yon weit- 
t ragender Bedeutung. Dieser Umstand ]~Bt n~mlich schlieBen, dab 
das Alter der Kranken  keine nennenswerte Bedeutung hat. Mithin 
kann die Pseudosklerose auch in sp~teren Lebensjahr.en einsetzen, was 
ja auch die Arbeit Spitz:s bezeug% we der Beginn der Erkrankung nut  
in 10 yon 16 F~llen ins fffihe Lebensalter fiel, w~hrend in den fibrigen 
6 die Krankhei t  in vorgerficktem Lebensalter auftrat .  

Die Pseudosklerose beginnt also im fffihesten Kindesalter und im 
jugendlichen Alter bis zur Pubert~tszeit,  kann aber auch im mitt leren 
Lebensalter [die Y~lle StriimpeUs 47) und Ficklersg)] und sogar in einem 
noch vorgerfickteren ,Mter, nach 45 Jahren  [Fall L]ustritzki21)] und 
selbst mit  54 Jahren  [Fall Spitzal)] auftreten. 

Wenn ~i r  fiun die ~rage stellen, in was ffir einem Alter die disse- 
lrdnierte Sklerose vorkommt,  so erhalten wir eine dem oben angeffihrten 
gleicheAntwort. Dieselbe tr i t t ,  wie das StriimpeIl in seinem Handbuch 
der Nervenkr~nkheiten ausfiihrt, vorzugsweise im jugendlichen 'Alter, 
zwischen 18--35 Jahren  auf; je sorgf~ltiger aber die Anamnese erhoben 
werdo, desto h/~ufiger stelle sich heraus, dab die ersten Krankheits-  
erscheinungen schon in den Pubertii tsjahren oder sogar noch frfiher 
sich gefi.uBert hatten,  und man habe vereinzelte Fglle multipler Side- 
rose schon bei Kindern beobachtet.  

In  gleicher Weise lneint Oppenheim (Lehrbuch), dab der Beginn der 
disseminierten Sklerose gewShnlich ins Alter yon 20--30 Jahren  f~llt, 
dab sie abet auch in spfiteren oder frfiheren Jahren  sich ereignen k6nne, 
ja  sogar in der ersten Kindheit .  

DaB die disseminierte Sklerose im frfihen Kindesalter auftreten 
kann, sagt auch Marb.urg ")'~) (S. 916): so ffihrt er den Fall Raymonds 
und Le]onn.es an, we ein 11/2j~hriges Kind an disseminierter Sklerose 
erkrankte.  

Es ist aus dieser Darlegung ersichtlioh, dab das Alter des Kranken 
nieht als I)ifferentialkriterium dienen kann;  sowohl die Pseudosklerose 
als auch die disseminierte Sklerose k6nnen im frfihesten und aueh in 
einem vorgerfiekteren Alter beginnen. 

2. Das Fehlen eines strikten dtiologlischen Mo men.ts wird yon Striim- 
pell als ein charakteristisches Merkmal der Pseudosklerose angesehen. 
In  seiner ersten Arbeit fiber die Pseudosklerose a4) hat  er ausgesproehen, 
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dab bei seinen P~tienten keino urs~chliehen Momente verzeiehnet 
werden konnten. Dagegen weist aber C. Westphal in einem seiner Fi l le  
auf tIeredit~t und ~uf vom Patienten fiberstandenen Typhus als gtio- 
logische Momente hin. Am meisten hat  sich fiir die Frage der Atio- 
logie der Pseudosklerose Spitz 4i) interessiert und tteredit~t,  Trauma, 
Lues, Typhus, die iibrigen IrLfektionskrankheiten und auch Uberan- 
strengung als gtiologische Momente hingestellt. Doch werden bekannt- 
lich alle diese Momente auch ffir die Ursache der disseminierten Sklerose 
(Oppenheim, Marburg, 2'. ~liiller, Dejerine und Thomas) gehalten. Eine 
hiervon abweiehende Ansicht vertr i t t  Striimpell, der sich absprechend 
zu Trauma, Lues, Infektion und Intoxik~tion ~ls gtiologisehe ]VIomente 
f/Jr das Auftreten yon disseminierter Sklerose verh~lt. 

Dieser Autor erkl~rt, d~B in der ~{ehrzahl der yon ihm pers6nlich 
beobachteten F~lle (yon disseminierter Slflerose) er, t rotz genauesten 
Ausfragens, keine wesentliche ~iufiere Ursache*) der Krankheitsentwiek- 
lung hat koustatieren kSnnen*). StriimpeU zufolge, wissen wir fiber die 
Ursachen 4er disseminierten Slflerose so gut wie nichts. 

Somit ist es aueh die Meinung Striimpells, dab wit fiir die dissemi- 
nierte Sklerose kein prgzises itiologisehes Moment besitzen, dal~ mit- 
hin das l~ehlen strikter ~tiologiseher Momente auch ffir die disseminierte 
Skleroso etwas Charakteristisches ist und dab folglieh dieses Fehlen fiir 
die disseminierte Sklerose ebenso oharakteristiseh wie fiir die Pseudo- 
sklerose ist. 

Wieder andere Autoren (Spitz) sind der ~nsieht, dab dieselben Er- 
krankungen (IJtfektion, Intoxikation, Trauma usw.), welche yon vielen 
Autoren (Oppen.heim, Marburg, F. Mi~ller, Dejerine, Thomas u.a . )  als 
charakteristisch flit die disseminierte Sklerose betrachtet  werden, auch 
die Urs~ehe der Pseudosklerose seien. 

Dieses ist sehr wichtig, wird ja d~durch erwiesen, dab zwischen der 
Pseudosklerose und der disseminierten Sklerose veto Standpunkte der 
Atiologie gar keine Unterschiede bestehen, da sowohl in den Fgllen der 
einen als aueh der anderen Krankheit  entweder gar kein urs~ehliehes 
Moment gefunden wh'd oder aber, hiiben und drfiben, ein und dieselben 
g~iologischen Momente (Infektion, Intoxikation, Trauma usw.) konsta- 
t iert  werden. 

3. Das Verhalten der Hautre/lexe - -  des Abdominal- und Cremaster- 
re/lexes. 

Die Ansieht, dab bei der disseminierten Sk]erose die B~uchdecken- 
reflexe aufgehoben sind, kann fiir atlgemein angenommen gelten. Wenn 
daher im gegebenen Ka'ankheitsfalle diese erhalten sind, so gilt in An- 
betr~cht der Existenz solcher Reflexe die disseminierte Sklerose fiir 

*) Vora ,~_utor hervorgehoben. 
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ausgesehlossen, wenn auch das Krankheitsbild in alien seinen under- 
weitigen Zfigen vS1]ig dem der disseminierten S~erose gleieht, un4 
man denkt  dann gern an die Pseudosklerose. Man beruft  sieh dabei 
auf Striimpell, der behaupte t  haben sell, dab bei disseminierter Sklerose 
die Abdominalreflexe stets fehlen. Diese Angabe ist ~ber nieh~ ganz 
zutreffend. Stribmpell hat  in seiner Abhandlung fiber die Westphalsehe 
Pseudosklerose '~) nur behauptet ,  dab naeh seinen Erfahrungen die 
Bauehdeekenreflexe bei disseminierter (multipler) Sklerose au//allend 
hiiu]ig vermi[3t werden*) (S. 136) und in seinem Lehrbueh, im Kapitel  
fiber die disseminierte Sklerose, daft bei letzterer er /ast framer das 
Fehlen yon Bauehdeeken- un4 Cremasterreflexen ha~ konstat ieren 
k6nnen. Auf Grund dieser Aussage Striimpells, dab die Bauehdeeken- 
reflexe nur au//atlend hiiu/ig oder last framer fehlen, kann nicht davon 
die Rede s e in ,  dab der gegebene Krankhei~sfali keine disseminierte 
Sklerose ist, bloB deshalb, well hier die Abdominalreflexe erhalten sind. 
Dieses ist aueh verst/h~dlieh genug; bedeutet  ja das Ausbleiben irgend- 
eines Reflexes lediglieh, dab in einem best immten Absehnitte des 
Nervensystems ein gewisser pathologiseher ProzeB sieh abspielt und 
kann das Fehlen yon pathologiseh-anatomisehen Alterationen in einem 
solehen Absehnitt, e noeh nieht gegen die betreffende Krankhei t  spreehen 
beim Vorhandensein aller fibrigen dieser I&rankheit ad~.quaten Sym- 
ptome. So beweis~ beispielsweise die Intakthei~ der Pupillenreaktion 
bei einem Kranken,  tier sonst alle die der progressiven Paralyse eigen- 
tfimliehen Symptome aufweist, noeh keineswegs, dal~ hier keine pro- 
gressive Paralyse vorliegt, da unseres Wissens in 5--10~ dieser Krank-  
heir die Liehtreaktion ungestSr~ verbleibt. I n  analoger Weise sprieht 
meines Eraehtens die In tak the i t  der Abdominalreflexe noeh nieht gegen 
die disseminierte Sklerose, wenn nut  alle anderen Symptome eine solehe 
erharten. Als hesper Beweis hierfiir mag der yon Kayser*) (S. 347) 
beobachtete typisehe 1%11 yon disseminierter Sklerose dienen, we die 
Abdominalreflexe lange normal waren und erst sp/iterhin versehwanden. 
In  neuerer Zeit ist die Frage der Bedeu~ung der Bauehreflexe bei der 
disseminierten Sklerose yon einer ganzen Reihe yon Autoren behan- 
delt worden, so z. ]3. yon Soederbergh 3s) ~'eleher der Ansieht ist, dab 
bei disseminierter Sklerose dieser Reflex erhalten bleiben kann und 
erst dann verloren geht, wenn sein Reilexbogen ]~dier~ ist. Auch 
Monrad-Krohn 24) ist, sich stfitzend auf seine Un~ersuchungen, zum 
SchluB gelang~, dab eine totale EinbuSe der Bauehdeckenref]exe bei 
disseminierter Sklerose nicht so sehr oft beobachtet  wird, wie das die 
Mehrzahl der Kliniker behauptet .  

Es sprieht also das Vorhandensein der Abdominalreflexe noeh nicht 

*) Vom Autor hervorgehoben. 

48* 
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gegen disseminierte Sklerose und entbehrt  es jeglieher Grandlage, die- 
jenigen F~lle, wo besagte Reflexe sieh erhMten haben, aber sonst 
Mles an disseminierte Sklerose erinnert, zu einer speziellen Gruppe 
(Pseudosklerose) abzusondern. 

4. Der negative Sel:tionsbe/.~t~d. Es eriibrigt, sich, dieses letzte Sym- 
ptom einer Be• zu unterziehen, dasjenige, welches C. West- 
.phal und Stri~mpell bewog, die Pseudosklerose yon den ~'~llen der disse- 
minierten Sklerose abzusondern. 

Es hat  zuerst C. Westphal darauf aufmerksam gemacht und spgtcr 
ist es gueh yon StrtZmpeU bes%gtigt worden, daft in einigen FSllen yon 
seheinbar typischer disseminierter Sklerose dureh die Obduktion keiner- 
lei Vergnderungen im Zentralnervensys%em ermittelt werden. Diese 
Tatsa.che galt nun als pathognomonisch fiir die Pseudoslderose, wurde 
aber dureh die Abhandlung HS[31ins und Alzheimers erschfitter%, da 
let.z%ere bei besagt, er Krankhei t  Altera%ionen der Nenroglia fanden, 
wobei jedoch zu betonen ist, dab diese Forscher in ihrem Falle die 
Diagnose auf Pseudosklerose klinisch nut  Ms Wahrscheinlichkeits- 
diagnose stellten. Le%zterem Umst, and wurde jedoch keine Bedeutung 
beigemessen, ihr Fall wurde Iiir Psefidosklerose gehMten und seit ihrer 
Arbeit die yon ihnen gefundenen Vers der Neuroglia lange 
Zei~ als spezifisch auch fiir die PseudosMerose angesehen. Dann wies 
aber Spielmeyer ~9) im Jahre 1920 nach, dab ebensolche Ver~tnderungen 
der Neuroglia in demselben Mage aueh iiir die Wilsonsehe Krankhei% 
iypisch sind, bei welcher, wie Spielmeyer meint (S. 35), dieselben Neuro- 
gliatyl0en , wie die yon AIzheimer bei der Pseudosklerose geschilderten, 
vorgefunden werden. Nach SpieImeyer existieren in bezug auf mikxo- 
skopisehe Ver/~nderungen keine Unterschiede zwischen der Pseudo- 
sklerose nnd der \.Vilsonsehen Kr~nkheit;  bei beiden handele es sich um 
ein und denselben Krankheitsprozeft (S. 330). So is* es denn nach den 
Untersuchungen SlJielmeyers Mar, dab der Pseudosklerose und der 
Wilsonsehen Krankheit  gleiche mikroskopische Alterationen des Ncr- 
vensystems eigen%iimlich sin& 

Wenn wir nun in einigen Krankheitsf-~llen, die klinisch Ms disse- 
minier• Slderose verlaufen, bei der Sektion keine Vergnderungen sei- 
tens des ZentrMnervensystems fanden, d .h .  keine Bog. sklerotischen 
Plaques, so wiirde sich die Frage erheben, ob ~i r  dann berechtigt 
wgren, unter Zugrundelegung dieses einen Anzeichens derar%ige ~glle 
in eine besondere Gruppe zusammenzufassen, namlieh die der Pseudo- 
sklerose ? 

Zur Zeit C. IFestphals und der ersten Arbeiten Striimpells, d.h. 
gegen Ende des verflossenen Jahrhunderts,  wiirde dies ~delleich% eine 
gewisse Bereehtigung gehabt haben; hentzutage aber muB dieses Yak- 
turn yon einem anderen Gesichtspunkt aus behandelt werden. 
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Wie bekannt,  beginnen in neuerer Zeit unsere Ansichten fiber die 
:~tiologie der disseminierten Sklerose sich zu a.ndern. Kuhn und 
Steiner ~) (S. 130) haben bei Meersehweinchen und Kaninchen durch 
Serumeinspritzungen des Liquor cerebrospinalis yon Personen, die vor 
kurzem an disseminierter Sklerose erkrankt  waren, L/~hmungen und 
Tod hervorgerufen; im Blute und in der Leber der Tiere wurden Spiro- 
ehgten ermittelt .  Sie merling 3'1) hat  Spirochaten in einem Falle yon 
friseher disseminiel-~er Sklerose und Sch'zIster ~) (S. 31) in 3 Fallen yon 
disseminierter Slderose Gebilde, die, der Form und GrSl~e nach, eine 
grof.te :~hnliehkeit mi t  der Spirochaeta aufwiesen, gefunden. Darfiber, 
was fiir eine Beziehung zwiseheu diesen - -  yon ihm Spiroch.~toiden be- 
nannten - -  Gebilden und der Spirochaeta pal]ida bes~eht, driickt sieh 
Schuster nieht bes t immt aus. Jedenfalls mfissen wit jetzt  zu den ~tio- 
logischen Momenten der disseminiert, en Sklerose noeh einen sloirochg- 
toiden Parasi ten hinzuffigen. 

Aueh ist noch zu berficksichtigen, dab bei der Malaria im Nerven- 
system disseminiert,e Herde entstehen, die sog. Granulome, die nach 
Diirk 3s) (S. 131) den Jugendzustand der sklerotischen Herde der disse- 
minierten Sklerose repr~isen~ieren. Ferner behaup• Diirck, daf~ bei 
Personen, welche yon einem sehweren Weehselfieber genesen sind, sich 
h/~ufig nervSse Erscheinungen einstellen, die ihrem Symptomenkomplex 
zufolge der disseminierten Sklerose zugezghlt werden mfissen. Derartige 
herdfSrmige Wucherungen der ~euroglia bei Malaria hat  aueh Oester- 
l~n sT) besehrieben. Letzterer meint  freilich, dab er so]che sklerotische 
Herde nur im Grof]- und Kleinhirn gefunden habe und nie im Rficken- 
mark. Interessant  sind die SehluSfolgerungen, zu denen dieser Autor 
gelangt: 1. Von 24 F/illen der Malaria fand er in 4 herdfSrmige Glia- 
wucherung bloft im Grol~hirn, in 2 im Kleinhirn und nur einmal in beiden. 
2. Plasmodien wurden yon ihm in allen denjenigen F~.llen ermittelt ,  
wo die herdfSrmige, Glia~'ucherung deutlieh ausgepr'ggt war (S. 3r 
Besondels wichtig ist die Schlul3folgerung Oesterli~s, dab sich kein di- 
rekter Zusammenhang z~'ischen der herdfSrmigen Gliawueherung und 
dem Quantum der Pars, siten konstruieren l'~l~t (S. 26). Von ebensolchen 
Granulomen bei Malaria berichtet  gleichfa]ls Simon3S). 

Die vorstehenden ]~eobachtungen Diirct's und Oesterlins erweisen, 
dab die sklero$ischen Herde (herdfSrmige G]ia~:ucherung) bei disse- 
minierter Sk]erose und bei Malaria pathologisch-anatomisch ein und 
denselben Charakter aufweisen. Dieser Umstand  ist, meines Erachtens, 
h6chst bedeutungsvoll, da sigh daraus gewil~ folgendes sehliel~en 1/~ftt: 
Typisehe F/~lle yon disseminierter Sklerose, wo nach dem Tode im 
Nervensystem sog. sklerotische Herde gefunden werden, haben offen- 
bar als gtiologische Grundlage die Spirochaeta, d .h .  Parasi ten;  gegen- 
~eilig werden in Fallen, wo die Spirochaeta nicht das atiologische Mo- 
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merit ist, die sklero~ischen Herde Iehlen oder es werden infolge der 
Unzul~nglichkeit unserer Untersuchungsmethodeu fiberha.upt keine 
u ermit tel t  werden k6nnen. 

Naeh den Untersuchungen Simons, Siemerlings, Schusters, Diircks 
und Oesterlins li~gt sich a.ls natiirliche Konsequenz obiger Untersuchungen 
unsere Ansieh~ fiber dig disseminierte Sklerose folgendermM~eu ~us- 
sprechen: Die sog. sklerotisehen Plaques entstehen in denjenigen 
F~llen, wo die Spirochaeta das iitiologische Moment abgibt ;  wenn da- 
gegen disseminierte Sklerose nicht durch dieselbe hervorgerufen ist, 
sondern dureh Iufektion, Intoxikat ion,  Trauma  oder irgendwelehe an- 
dere 3{omente, d~nn werden sklerotisehe Plaques nieht gefunden 
werden. 

Demnach ist das Fehlen letzterer im Gehirn yon Personen, die zu 
Lebzeiten das Krankheitsbi ld der disseminiel4en Sklerose aufwiesen, 
lediglich ein Beweis d~ffir, dab hier das urs~ehliche Moment kein Pa- 
rasit  war, abet  noeh nieht dafttr, dab fiberhaupt keine Sklerose vor- 
lag, sondern eine ganz besondere Erkrankung,  die Pseudoskterose ge- 
nannt  werden soll. 

So fgllt denn aueh der letzte und, wie es sehien, Hauptgrund  fort,, 
weleher Strgmpell und C. Westph.al veranlal3t hat,  die Pseudosklerose 
aus der disseminierten Sklerose auszusondern. 

Wit  haben gesehen, dal3 aueh nieht eines yon den Symptomen,  die 
C. Westphal, Striimpell u. 8. beinahe pathognomoniseh fiir die Pseudo- 
skterose halten, der Diagnose yon disseminierter Sklerose widersprich* 
und dab man sie alle (Beginn im frfihesten Lebensalter, l~ehlen eines 
pr~ziseu atiologisehen Momentes, Int~kt.heit. der Abdominalreflexe und 
negativer Sektionsbefund) Ms durchaus nieht weniger eharakteristiseh 
ftir die disseminierte Sklerose ansehen kann. Unter  solehen Verh~It- 
nissen kann das Ausseheiden soleher Ffille in eine besondere nosologisehe 
Gruppe keiner Kri%ik standhalten. 

Auf Grund alles oben Gesagt, en kann  man zum Sehlu8 gelangen, 
dab die sog. Pseudosklerose im Sin'ne C. tVestphals ~lnd Strii.mpelIs gar 
nicht existiert .u.nd daft es nur eine dissemin.ierte S1"lerose gibt. Doch sind 
nieht alle t~lle,  die als Pseudosklerose besehrieben worden sind, der disse- 
minierten Sklerose zuzuzi~hlen. Einen Teil der sog. PseudosMerosef~lle 
sollte man, wozu j a neuerdings die meisten Autoren tendieren, zur 
~Vilsonschen Krankhei t  hinzurechnen. 

~ i r  wollen nun die t~rage erSrtern, worin denn die ~u Krank-  
heit besteh$. 

DiG haupts~ehliehen S~maptome dieser Kr~nkheit  sind folgende: 
Zittern, l~Iuskelspammngen und tt3~pertonie, Contracturen als l~olge- 
zustand der letzteren, Dys~rthrie, Anarthrie, Dysph~gie, Abmagerung 
und Schw~che, Tendenz zum unmotivier ten Zwangslaehen. Von seiten 
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der Psyche: eine eigen~rtige Demenz, die sich in einer Einengung des 
psychischen Gesichtskreises guitert. In reinen F~llen keine Symptome 
seitens der Pyramidenbahnen. Pathologisches Bild: S~nmetrisehe De- 
generation des Putamen und Glob. pallidus (in geringem Mal]e), w~h- 
rend die benachbarten Teile (N. caudatus, Thalamus opticus) normal 
oder nur leieht atrophisch sind. Kliniseh fehlen Erseheinungen yon 
Cirrhosis hepat. Krankheitsbeginn im jugendlichen Alter, haufig fa- 
mili~ire Natur der Erkrankung. Krankheitsverlauf fortschre[tend bis 
zum Tode. Dauer: bei akutem Verlauf einige Monate und beim ehro- 
nischen bis zu 7 Jahren. 

Dies ist in allgemeinen Ziigen zusammengefaL~t die Wilsonsche 52) 
Darstellung des Bildes der progressiven Degeneration des N. lenticul. 
Dieser Antor stellt die Alteration des Nue]. lentieularis im patholo- 
gischen Bilde in den Vordergrund und hglt nur diese Ver~nderungen 
fiir wesentlich und charakteristisch fiir die in l~rage stehende Erkran- 
kung. Wenn man aber das pathologisch-anatomische Bild der Krank- 
heir, wie es in der Wilsonschen Abhandhmg entworfen ist, einer ein- 
gehenderen Betraehtung unterzieht, so gewinnt man einen gnderen Ein- 
druck; dariiber werde ich mich abet genauer noch im Weiterfolgenden 
auslassen. 

Zum Schlul~ seiner Abhandhmg hat Wilson die ~4~schauung aus- 
gesprochen, dait die progressive lentikul~re Degeneration und die 
Pseudosklerose einander sehr nahestehen. Um diese seine Ansicht zu 
stiitzen, nimmt Wilson die haupts~chlichsten Arbeiten fiber die Lehre 
yon der Pseudosklerose dutch und betont ihre fast v61fige [~hnlichkeit 
mit der progxessiven lentikul~iren Degeneration; man solle daher, so 
meint er, die Bezeiehnung Pseudos~erose ganz fallen lassen, da unter 
dieser Benennung die verschiedenartigsten Krankheitsf'glle beschrieben 
wfirden. 

Gegenw~rtig spreehen sich fast alle Autoren dahin aus, dab die 
Pseudosklerose und die Wilsonsehe Krankheit ein und dieselben Er- 
krankungen sind. 

Beginnt ja aueh die Wilsonsehe Krankheit wie die Pseudosklerose 
im jugendlichen Lebensalter. Ersterer ist der famili&re Charakter eigen, 
yon famili&rer Erkrankung an Pseudosklerose spricht gleicherweise 
Bii*emlin3). l%rner sind gleich charakteristiseh sowohl fiir die Pseudo- 
sklerose als aueh fiir die Wilsonsehe Krankheit: die I-I~-pertonie, dos 
Zwangslaehen, die Cirrhosis hepat., eine gewisse Demenz, der chro- 
nisehe Krankheitsverlauf usw. 

Ubrigens vertritt Bostroem (S. 13 und 79) den Standpunkt, dal~ die 
Pseudosklerose und die Wilsonsche Erkrankung nicht ein und die- 
selben Erkrankungen sind und bietet eine Differentialdiagnose dieser 
beiden Erkrankungen. So sei das Gesieht bei der Wilsonschen Krank- 
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heir starr, masken~rtig, bei der Pseudosklerose zuweilen s tar t ;  die 
Spraehe bei ersterer dysarthriseh-bulb~r, bei letzterer skandierend- 
bulb,.r, bisweilen aueh dysarthriseh; das Sehlueken bei beiden oft ge- 
st6rt. ])as Zit tern:  Wilson - -  tremorartig,  bei Intent ionen zunehmend, 
Pseudosklerosis - - g r o b e s  Waekeln, bei Intent ionen zunehmend, daneben 
zuweilen aueh Zitterbewegungen. Psyche:  Wilson - - m a n e h m a l  dement, 
reizbar ; Pseudosklerose - - f a s t  immer Demenz, reizbar. Anfglle : Wi l son- -  
werden nieht beobaehtet ;  Pseudosklerose - -  h~ufig usw. 

Aus obigen Auslassungen Bostroem.8 ergibt sieh, dal] zwisehen den 
beiden Krankhei ten eigentlieh gar keine Untersehiede bestehen und ist 
somit in Miniseher Beziehung die sog. ~,~ilsonsehe Krankhei t  und die 
sog. Pseudosklerose ein und dieselbe Erl~'ankung. 

Eine v611ig erseh6pfende Antwort  auf die l~rage yon dem Wesen der 
Wilsonsehen Krankhei t  und wie man dieselbe aufzufa.ssen hat ,  gibt, 
meines Eraehtens, Wilson selbst in seiner Ai'bei~. 

Wie bereits oben hervorgehoben wurde, 1/~13t sieh bei genauerer Be- 
tr~ehtung des im Wilsonsehen Aufsatze entworfenen pathologiseh-ana- 
tomisehen Bildes seiner pr0gressiven lentikul/~ren Degeneration eine, 
yon dem, was man hinsiehtlieh der Wilsonsehen Kra l~he i t  allgemein 
fiir eharakteristiseh zu hMten pflegt, durehaus abweiehende Vorstel- 
lung gewinnen. So ist, naeh Wilso~, bezeiehnend ffir seine Krankhei t  
die beiderseitige symmetrisehe Degeneration des Putamens  und in et- 
was geringerem Grade des Glob. pMlidus. Welter Ifihrt er an, dab der 
N. eaudatus oft ziemlieh eingesehrumpft ist. Sodann leiehte fleekweise 
leptomeningeale Verdiekung der I-Iim~hfi.ute. Die tI irnrinde weist kaum 
bemerkbare Ver/~nderung auf. So ha t  HSmen gefunden, dab die Frontal- 
rinde etwas verdtinnt war, was abet  keine allgemeine Chromatolysis sei, 
und w'&ren dabei nur Spuren ~on Ver'gnderungen nachweisbar, diese 
seien nieht so ausgesproehen wie bei Dementia pa ra l~ iea .  Pons, Me- 
dulla und Riiekemnark finder Wilson in der Norm, fiigt abet  sogleieh 
hinzu, dag die Vergnderungen, die sie erleiden, yon sekundg.rer Be- 
deutung sind. I-Iieraus erhellt, dab aueh Wilson Alterationen des Pons, 
der Medulla und des I~iiekenmarkes wohl gefunden hat,  dieselben aber 
nur Iiir untergeordnet h/~lt. Sodann besehreibt Wilson, Degenera,tion 
der Ansa lentieul, und Atrophie des Corpus Luysii und seiner Bahnen 
bei seinen P~t ienten 5~) (S. 975). 

Aus allem Vorstehenden ist ersichtlieh, dab bei der Wilsonsehen 
Kr~nkheit  nieht nur der N. lentieularis, sondern aueh der N. eaudatus, 
das Corpus Luysii, der Pons, die Medulla, das I~iickenmark und die 
I-Iirnrinde Verfi.nderungen erleiden. Besonders bemerkenswert  sind 
die Alterationen der Hirnrinde, yon denen HSmen sag% dal~ sie nieht 
so ausgesproehen sind, wie bei Dementia  parMytiea. Da nun HOmen 
die yon ihm bei der Wilsonsehen I~ankhe i t  gefundenen Vergnderungen 
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der Hirnrinde mit solchen bei progressiver Paralyse vergleicht, so ver- 
steht es sich yon selbst, dal~ diese Ver~nderungen wohl recht ernster 
Nas gewesen sein mfissen. Derselben Ansieht fiber die Wilsonsche 
Krankhei t  ist auch Spiel.meyer. Er  meint, dab dieselbe nicht so eng 
lokalisiert ist, wie es yon manchen Autoren behauptet  wird 32) (S. 325). 
Und in der Tat  hat  Spielmeyer in seinen F~llen besonders ausgepr~t~e 
Ver~nderungen der Hirnrindenzellen beobaehte~. Aueh beriehtet dieser 
Autor, abgesehen yon A]terationen des 5~ucl. lenticul., fiber Ver~nde- 
rungen des N. caud~tus, besonders im KernkSrperehen und Caput 
(S. 331), des Ammonshorns (S. 336) sowie der Substantia nigra und 
des N. ruber. Die ~Vi]sonsche Krankheit  k6nne nach Spielm.eyer nich~ 
fiir eine Systemerkrankung erachtet werden, Hier seien diffuse Ver- 
~nderungen in verschiedenen Teilen des Zentralnervensystems vor- 
handen (S. 343). Diese Untersuehungen Wilson.s und SpieImeyers 
zeigen, dab bei der Wilsonsehen Krankhei t  fast im ganzen Nerven- 
system Ver~nderungen vor sieh gehen, oder, anders ausgesprochen, dal~ 
sich uns hier das Bild der disseminierten Encephalitis mit ehronisehem 
Verlauf pr~sentiert. 

Auch ibren klinischen Symptomen naeh erweist sieh die ~Vilsonsche 
Krankheit  als disseminierte Encephalitis. L[~ t  sich doch die Demenz 
der Kranken nieht dureh L~sion des N. lenticularis erkl~ren; die De- 
menz weist gewil~ anf Sch~digung der Hirnrinde der Stirnlappen hin; 
fibrigens sind in neuerer Zeit Hinweise darauf gewonnen worden, dal~ 
psyehische StSrungen yon L[tsion der subcorticalen Ganglien abh~ngig 
sein kSnnen [CamusT)]. Muskeh'igidit~t und t typertonie sollen, den 
Untersuehungen Leu, ys ~~ zufolge, mit  Affektion der Subst~ntia nigra 
in Kom~ex gestellt werden, nach Wilson mit Sch~digung des N. lenticul. ; 
ich dagegen stelle die Rigidit~t in Abhgngigkeit yon L~sion des Ports 
varoliae (fronto-ponto-cerebellare Bahn und Kleinhirnschenkel). 

Demnach h~ngt allem Anschein nach nur die Rigidit~t yon einer 
Affektion dreier verschiedener Bezirke des Nervensystems (N. lenti- 
cularis, Substant, ia nigra, Pons und Stinflappen) ab. Die Dysarthrie 
und Anarthrie ha.ngen ab yon einer Sch~digung der Medull~ oblong. 
Wgs nun die Bewegungsarmut anbetriff% so will Boenheim (S. 17) die- 
selbe dadurch erklgren, dai~ bei deral*igen Kranken die feineren Be- 
wegungen ihr Ziel verfehlen, weshalb sie aul~er T~tigkeit sind. Von 
Stri~mpell as) wird die Bewegungsarmu* in Konnex mit dem Fehlen des 
Antriebes bei diesen Kranken gebracht und GoIdstei.n la) verlegt den 
Antrieb zum H~ndeln in die Stirnlappen..Man:~ 2~) erld~Lrt den 3[anget 
an Antrieb dutch die Unzulgnglichkeit der yon den Zentren ausgehen- 
den Impulse. gieraus erhellt, dait die Bewegungsarmnt mit  einer Af- 
fektion des Zentralnervensystems, hauptsachlich der Stirnlappen in 
Konnex gest.ell* werden muir. 
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Zusammenfassend lal3t sich aussprechen, dal~ sowohl die klinisehen 
Symptome als auch die mi~oskopisehen Befunde (Wilson, Spielmeyer) 
dafiir sprechen, dal~ die Wilsonsche Krankheit  eine chronische disse- 
minierte Encephalitis (Encephalitis chronica disseminata) ist. 

Es ist nun zu bedenken, da~ die Encephalitis clironica disseminata 
(nach meiner Terminologic), Encephalitis chroniea [Econonw, Spiel- 
~neyer u. a.42)] oder Encephalitis disseminata [nach Habermann15)] eine 
epidemische Encephalitis (seu lethargica) ist, wogegen die Wilsonsche 
Krankheit  anscheinend nichts mit epidemischer Encephalitis zu tun 
hat.  Es ist aber zu beriicksichtigen, dal~ zu der Zeit, ads Wilson seine 
Abhandlung verfafite, es noch nicht bekannt war, dal] es Encephalitis 
epidemischer Natur  und dabci mit  chronischem Verlauf geben kann, - -  
eine Tatsache,. welche jetzt  allgemein akzeptiert erscheint. Wenn wir 
ferner in Betracht ziehen, dal3 Wilson, als tzpiseh fiir seine Krankheit ,  
Lasionen des Putamen, Globulus pallidus und teilweise des N. caudatus 
und Corpus Luysii erachtet, und dal~ Spielmeyer noch yon Schadigung 
der Substantia nigra bei der Wilsonschen Krankheit  berichtet, d .h .  
soleher Stellen des Zentralnervensystems, deren Affektion auch fiir die 
epidemisehe Encephalitis bezeichnend ist, so raul~ sehon allein dieses 
uns dazu veranlassen, Annaherungspunkte z~gschen besagten zwei Er- 
krankungen zu suchen. 

Das bereitet heutzutage keine Sehwierigkeiten. Man braucht sich 
ja nur mit den Arbeiten yon Oeclci'~ghaus27), A. Westphal und Sioli 51) 
sowie Kleine19), Win~mer ~3) u. a. vertraut  zu machen, um darfiber klar 
zu werden, dal~ die Frage vom Wesen der Wilsonselien Krankhei t  und 
ihrem Verhaltnisse zur epidemischen Encephalitis neuerdings in tier 
Neurol~athologie auf der Tagesordnung steht. 

In  seiner 1921 ver6ffentlichten Abhandlung fiber die epidemische 
Encephalitis und die Wilsonsche Krankheit  beriehtet Oeckinghaus ~7) 
yon 4 h6chst interessanten Fallen, die in gewisser Beziehung sich sehr 
ahnlieh sehen. Von Anfang an waren die Erkrankungen akut und er- 
innerten in allen ihren Ss,-mptomen an akute epidemische Encephalitis. 
Diescs Stadium dauerte verschieden lange bei jedem einzelnen Pa- 
tienten, und nach Ablauf desselben blieb der betreffende Patient  
zuweilen geraume Zeit fiber (ca. 1 Jahr  in den Fallen 3 und 4), gesund 
und ging seinen Beschaftigungen naeh. Nach diesem luciden Intervall 
begann dann bei jedem Patienten folgendes Ka'ankheitsbild sich lang- 
sam zu enff~lten. Anfangs verspfirte der Kranke eine gewisse Un- 
beholfenheit bei Bewegungen oder die Sache begann mit Zittern in 
irgendeiner Extremitat ,  darauf t ra t  Unbeweglichkeit der Gesichtsmimik 
(Maskengesicht) und Hyper~onie der Muskeln der Extremita ten auf, und 
in einigen Fallen kam es zu abundantem Speichelflu~ (Fall 2, S. 299). 
Beim Gehen blieben der Rumpf und die Arme bewegungslos; zuweiler~ 
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kam unmotiviertes Lachen vor, beim Stehen war der Rumpf vom~iiber 
geneigt, die Arme im Etlenbogengelenk gebeugt und an den Rumpf 
adduziert. Dieses Stadium halt Oec~:inghaus flit die Wilsonsche Krank- 
heir. In dieser Weise pr~sentiert sich das Krankheitsbild in besagten 
4 Fallen. 

Wie Oecki~ghaus meint, ist es schwer zu entscheiden, um was es 
sich handele; wenn mall nur das zweite Stadium der Erkrankung ins 
Ange faBt, so ist es nach Oeckinghaus eine typische Wilsonsche Erkran- 
kung, wenn man aber bloB den Beginn der Erkrankung (das Anfangs- 
stadium bis zum luciden Intervall) in Betracht zieht, so sei es ohne 
Zweifel epidemische Encephalitis. Oeckinghaus ist der Ansieht, dab 
seine Fglle woht eher ~ls epidemische Encephalitis aufzufassen sind. 
Er  stellt einc solehe Diagnose in Anbetracht dessen, dab schon damals 
Falle eines epidemisch eneephalitisehen Prozesses besehrieben wtlrden, 
die in ihrem Endstadium das Paralysis agitans-Bild annahmen (S. 307). 

Aus der soeben angefiihrten Oeckinghaussehen Arbeit e rg ib t  sich 
nfit aller Bestimmtheit, dab die epidemische Encephalitis im chro- 
nischen Stadium ihrem ldinisehen Bride nach sich durch nichts yon 
der Krankhei t  Wilsons unterseheidet. Weicht doch das yon Oecking- 
haus ale Wilsonsche Krankheit  erSrterte Krankheitsbild (zweites Sta- 
dium) seiner Falle in bezug auf die S3maptome vom Bilde der chro- 
niseh verlatffenden epidemischen Encephalitis durehaus nieht ab. 

Ferner hat Furno le) 1921 zwei Fiille postencephalitischer Erkran- 
kungen gesehildert, in einem derselben verlief die I~'ankheit nach dem 
Typus der Paralysis agitans, i n  dem anderen naeh dem der Wilson- 
sehen Kz'ankheit, wobei in beiden Fallen das Leiden sieh allmahlich 
und ]angsam entwickelte naeh Ablauf einiger Monate nach dem Bilde 
der akuten Encephalitis. 

Endlich pubhzierten A. IVestphal und Sioli 51) 1922 einen Fall, 
welcher anfangs seincm klinisehen Bride nach der epidemisehen Ence- 
phalitis gleieh war, bei dem aber zum SchluB der Krankhei t  sich Merk- 
male einsteltten, welehe ihres Eraehtens der Pseudosklerose eigenttim- 
tich sind. Zugunsten letzterer sl~rach aueh der mikroskopisehe Befund; 
die Autoren konstatierten namhch das Vorkonmlen der sog. Alzheimer- 
sehen Zellen, die fiir die Pseudosklerose ale typiseh gelten, im Zentral- 
nervensystem. 

Wenn wir aber die yon den Autoren entworfene Krankengeschichte 
einer eingehenden Priifung unterziehen, so t r i t t  uns das typische Bild 
der disseminierten ehronisehen Eneephahtis entgegen. So begann die 
Krankheit  1918 mit Zittern des reehten 'Armes, das bald aufhSrte, aber 
naeh einem Jahre sich wieder einstellte, ohne darauf zu vergehen; 
ferner war anfangs Sehw~iehe vorhanden, und im weiteren kam es zu 
totaler Konvergenzl~hlnung (ira Oktober 1920). Im Januar  1921 wurde 
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der Gang unsieher und sehwankend, im August wurden die Arme yon 
choreiformem Zittern und die Beine yon 5Iyoklonie betroffen, auBer- 
dem Zittern des Kopfes; hn Sept, ember t ra t  augcrordentliehe Verlang- 
samung der Bewegungen der Bulbi auf. Darauf wurde das Gesieht 
maskenartig; Diirftigkeit der mimisehen Bewegungen; ausgesproehene 
Erschwerung des Sehlingens fester Speisen, undeutliche und skandierende 
Sprache, Rigidit/s der Beine (leider teilen die Autoren nicht mit, in 
welcher t~eihenfolge und wann letztere Symptome auftratem) Im De- 
zember 1921 t r i t t  entschieden ausgesproehene Demenz zuta.ge, die 
Spraehe wird sehwer verst~ndlich. Am 6. Dezember 1921 Exitus. 

Aus der in extenso angefiihrten Krankengeschiehte 1/il3t sich ersehen, 
daf3 hier ein typiseher Fall yon Encephalitis ehronica disseminata vor- 
liegt. Hinzugefiigt muB noeh werden, dag das Zittern des Armes bei 
Pat.  einsetzte, als sic die Naehrieht yore Tode ihres Mannes erfuhr; sie 
war datums an Grippe krank. 

Zugunsten der Pseudosklerose spricht nach der Meimmg der Autoren 
vornehmlich das pathologisch-anatomische Bild: beinahe in allen Teilen 
des Zentralnervensystems konstatierten sic scharf ausgepr'fi.gte Ver/~nde- 
rungen der Neurogliazellen; es wurden n~mlich yon den Autoren die 
sog. Alzheimersehen Zellen in groBer 5Ienge vorgefunden. 

Bekanntlieh hat, man lange Zeit den Zellen Alzheimers eine erheb- 
liche Bedeutung beigemessen und sic fiir die Pseudosklerose charak- 
teristiseh gehMten, abet Spielmeyer 39) hat gezeigt, daft das pathologisch- 
anatomisehe Bild der PseudosMerose und der ~u Krankhei t  
ein und dasselbe ist, und speziell, dal~ sowohl der einen als auch der 
anderen Krankheit  die Entwicklung yon ~Mzheimersehen Zellen in 
gleichem 5'[a13e eigentiinflich ist (S. 319 u. ft.). Ferner berufen sieh die 
Autoren selbst auf die Untersuehungen Dsiem.bovskis (S. 767) nnd Ja- 
kobs (S. 769) u. a., aus denen ja erhellt, dab die Zellen Alzheimers bei 
jederlei Art yon Erkrankungen des Zentrah~ervensystems, die auf dem 
Boden der Infektion oder Intoxikation entstehen, vorkommen k6nnen. 
IJberdies hat  Spielmeyer 32) noch die Anschauung ausgesprochen, dab 
die Alzheimersehen Zellen vielleieht Ms Teilerscheinung eines allgemeinen 
degenerativen Prozesses im Zentralnervensystem betrachtet  werden 
kSnnen. Seine Meinung stiitzt Spielmeyer auf die Tatsache, dab er 
bei F/~llen yon Pseudosklerose und "vVilsonscher Krankheit  oft Gelegen- 
heft gehabt habe zu beobachten, wie die Neurogliazellen bald schnell 
entstehen, bald wieder zcrfallen (S. 348). 

Ans vorstehendem l~Bt sieh sehlieBen, daft man gegenw/~rtig den 
/Mzheimersehen Zellen nieht mehr eine solehe Dignitg.t zusprechen kaml, 
wie das friiher geschah, auch diirfte man den von Alzheimer und Hdfl- 
fin 1) beschriebenen PseudosklerosefM1 anders bewerten. Das Minisehe 
Bild dieses Falles 1/ii3t sich im grogen und ganzen in folgende Fassung 
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bringen: Die Bewegungen des Patienten, die mimischen mit einge- 
schlossen, sind in ausgesproohener Weise verlangsamt. Der Kranke 
sitzt mit vornfiber auf die Brust gebeugtem Kopf;  aus dem halbgeSff- 
neten Munde flieBt Speiohel, zur Umgebung verhglt sieh Pat. g~nzlich 
teilnahmslos, blickt stier vor sieh hin (S. 191). Wenn Pat.  sieh selbst 
iiberlassen ist, so  sitzt er mit nach vorne geneigtem Kopf und sinkt 
vSllig in sich zusammen (S. 192); der Gesichtsausdruck ist masken- 
artig, total  ausdruckslos, Pat .  sitzt h~ufig mit geschlossenen Augen; 
wenn man an ihn eine ]?rage richter, so erhebt er den Kopf langsam, 
riclitet ebenso seinen Blick auf den Arzt und fiihrt, start  zu antworten, 
nur tiefe Inspirationen aus. .Die Sprache ist undeutlieh, versehwommen; 
im rechten Arm und beiden Beinen, bei Bewegungen heftiges Zittern; 
ausgepr~gte t%igidit~t in Armen und Beinen, aueh sind Erscheinungen 
seitens der Pyramidenbahnen vorhanden. 

In dieser kurzen Darstellung des Falles H6filins und Alzheimers t r i t t  
das uns bekannte Bi]d der Encephalitis mit ehronischem Verlauf deut- 
]ich vor Augen: das maskenhaft erstarrte Gesicht, der halbgeSffnete 
Mund, aus dem der Speichel ausfliel3t, die gesehlossenen Augen, die totale 
Teilnahmslosigkeit zur Umgebung, die auffallende Muskeh'igidit.~t usw. 

Zum ldinischen Bild ist noeh hinzuzufiigen, dab die auffallendsten 
Yer'~nderungen yon den Autoren im Corpus striatum, dem Thalamus, 
der Regio subth~lamica und im Nuel. dentatus gefunden wurden, d. h. 
in denjenigen Teilen des Zentralilervensystems, die auch bei epide- 
mischer Encephalitis affiziert werden. 

Somit ist auch der Fall H6filins und Alzheimers nichts weiter als 
Encephalitis mit ehronischem Verlauf (Encephalitis chronica dissemi- 
nata), da Alterationen des Nervensystems x~on den Autoren nieht nut  
in den subeortiealen GanglJen, sondern auch in der I-Iirnrinde, in der 
grauen Substanz der Brtieke, des verlgngerten und des 1Riiekenraarks 
sowie im Nucl. dentatus konstatiert  worden sind. 

Wenn schon Westphal und Sioli so~de Oeckinghaus in l~l len der 
epidemisehen Encephalitis Ziige der YVilsonsehen Krankheit  erblickt 
haben, so besehreiben andere Autoren als ~Vilsonsehe Krankheit  ~ l l e  
fSrmlicher epidemiseher Encephalitis, wie z. B. der Klei~zesehe 19) l~all, 
we veto Autor folgendes beobaehtet wurde: akuter Beginn 1918 naeh 
einer Grippe; Sehlaf im Laufe yon 4 Woehen, abundanter SpeichelfluI~, 
Zit tern des Armes uud Beinps , darauf Besserung. 1921 wieder Ver- 
sehlimmerung und im l~Igrz 1922 das typisehe Bild der chronisehen 
Encephalitis : Rigiditgt, Bewegungsarmut, Zwangslaehen und dgl. Leider 
ist, mir dieser Fall nur nach dem Referat im Zen%ralbl. f. d. ges. Neuro]. 
u. Psychiatric bekannt. 

Aus den angeftihrten Arbeiten ergibt sich die meines Erachtens na- 
tiirliehe Schlui3folgerung, dal3 die Wilsonsehe Krankheit  als Encepha- 
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Iit is chronic~ d i s semina ta  aufzufassen is t  ; den  bes ten  Beweis daft i r  b ie ten  
die Arbe i t en  A.  Weslphcds und S iolis sowie Oeckinghaus', l;leines u. a. 

I ch  persSnl ich habe  auch bere i ts  Gelegenhei t  zur  Beobach tung  meh-  
rerer  Fa l l e  geh~bt ,  welche als Wilsonsche  K r a n k h e i t  h/~tten angesehen 
werden  k6nnen,  die aber  ih rem Wesen  nach  Encepha l i t i s  mi~ vhronischem 
Verl~uf waren.  Von diesen will  ich hier  nur  2 anfi ihren.  

.Fall 1. H., 5j~hriges Madchen. Pat. wurde rechtzeitig als erstes Kind gesunder 
Eltern, yon denen der Vater 27 Jahre und die ~[ntter 25 Jahre alt sind, geboren. 
Die Geburt verlief normal, die Mutter hatte w/~hrend der Sehwangerschaft keine 
Krankheiten und seeliseheErregungen durchgemaeht. Bis zumAlter von ll/2Jahren 
entwickelte sich das Kind in physischer und geistiger Beziehung normal. Nach 
Aussage der Mutter vermag das Kind nicht zu sprechen trod selbst/indig zu gehen. 
Der miitterliche GroBvater des Kindes ist Alkoholiker. 

Status praesens. Das Kind ist ffir sein Alter geniigend entwickelt, kann gut 
sitzen, aber nieht allein gehen, doch wenn man es stfitzt, bewegt es die Beine 
und sttitzt sich auf dieselben. In  Liegestellung werden die Beine in allen Gelenken 
ausgiebig beweg% mit Ausnahme der Fuggelenke; die Ffil]e befinden sich im Zu- 
stande von Sohleneontraetur, in den Beinen ist keine t l i~di ta t  vorhanden, in den 
Armen Rigidit~tt extrapyramidenartiger Natur (in den Ellenbogengelenken), in 
den Schultergelenken fehlt die Rigiditat fast g/tnzlich. Aueh in den Halsmuskeln 
besteht merkkiche P~igidit~t. Das Kind schmatzt fast ununterbrochen mit den 
Lippen, in dem reehten _~rm linden h-~ufige krampfhafte Kontraktionen start:  tier 
Arm ist imEllenbogengelenk gebeugt (rechtwinklig zumVorderarm), die Hand is~ 
zur Faust geball~ und das IfAnd sch l /~  beinahe nmm~erbrochen mit derselben 
gegen die Brust. Beim Sitzen kommen noeh zuweilen krampfhafte Znckungen im 
linken Bein hinzu; letzteres wird yore I~nde bald emporgehoben, bald fallen ge- 
lassen, wobei die Lippenbewegungen nicht aufhSren. Die Sehachsen divergieren 
(Strabismus diverg.). Die Pupillen sind etwas welt, reagieren tr.:ige auf Licht. Der 
Tonus der Gesichtsmuskulatur ist verringert, das Gesicht etwas maskenartig. 
Der Mund steht haufig halboffen; Salivation ist nieht bemerkbar. Psyche: die 
Auflnerksamkeit ist merklieh abgeschw~cht. Nach Angabe der Mutter versteht 
das Kind alles, aber seine Psyche ist entschieden unterent~dckelt und lacht es 
h~ufig ohne jeglichen Grund. 

I n  ~ b e r e i n s t i m m u n g  m i t  de r  oben mitgete i l~en Krankengesehich~e  
wfirde a l lem A~lsehein nach  dieser  FMI der  }Vilsonsehen K r a n k h e i t  zu- 
zuz/~hlen sein - -  in  A n b e t r a e h t  der  R ig id i t~ t ,  des Zwangslaehens ,  der  
Con t rae tu ren  usw., wenn  n i eh t  besag te  S y m p t o m e  auch ftir die chro- 
lfisehe Encepha l i t i s  eha rak te r i s t i sch  waren,  zuguns ten  weleher  ja  der  
U m s t ~ n d  spr icht ,  dab  das  K ind ,  nach  Aussage  der  Mut te r ,  i m  Al t e r  
yon  11/~ J a h r e n  i rgendeine  F i e b e r e r k r a n k u n g  i ibe r s t anden  ha t .  Naeh  
erfolgter  Besserung und  AbfMlen der  T e m p e r a t u r  babe  das  K i n d  auf-  
gehSrt  zu gehen und  einige Zeit  da r au f  (den Z e i t p u n k t  konn te  die  Mut t e r  
n ich t  genau  bes t immen)  zu spreehen,  wah rend  bis dah in  das  K i n d  sieh 
g~nz n o r m a l  sowohl in  phys i scher  als auch  in  psychiseher  Beziehung 
entwiekel~ habe .  DaB das  K i n d  eine ge~dsse F i e b e r e r ~ a n k u n g  durch-  
gemach t  ha t t e ,  konn te  n i ch t  yon  Alffang an  yon  der  Mut t e r  e r m i t t e l t  
werden,  da  sie d iesem U m s t a n d e  keine  besondere  Bedeu tung  beilegte,  
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well  die  T e m p e r a t u r  n i ch t  sehr  hoch  gewesen war  u n d  das  F i e b e r  n i ch t  
lange a n g e d a u e r t  ha t t e .  

Fall 2. Andreas L., 2 gahre 2 Monate alt, wurde nach 9 monatiger Schwanger- 
schaf~ als erstes Kind junger und gesundcr Eltern im Zustande der Asphyxle ge- 
boren und hat nach Angabe der Mutter im Laufe der ersten 2 Wochen seines Le- 
bens an Gelbsucht gelitten. 

Pat. hat sich, wie die Mutter uns mitteilt, bis zum Alter yon 7 Monaten nor- 
mal entwiekelt, konnte z. ]3. Gegensti~nde greifen and festhalten u. dgl. Einige 
Zeit sparer bemerkte die )'Iutter, dal~ das Kind in seiner Entwieklung zuriick- 
blieb, nicht mehr imstande war, Gegenstitnde festzuhalten, den Kopf aufrecht zu 
halten und iiberhaupt ,,ganz ~de aus Holz" wurde. Bei der objektiven Un~er- 
suchung ergibt sich folgendes: Dem Aussehen nach wtirde man Pat. fiir tin 7 bis 
8 Mona~e altes Kind halten; er ist blaB, aber gut genKhrt, yon regelmal3igem 
KSrperbau; der Sch~del ist regelm~Big geformt, die Seh~deln~ihte sind zusammen- 
gewachsen; alle Zahne sind vorhanden. Das Gesicht ist einigermat~en masken- 
artig, der Mund steht fast immer weir offen, abundanter Speichelflui], leichter 
Strabismus divergens, die Pupillen sind gleich, reagieren aber trage auf Licht, 
der Kopf hangt schlaff bald auf die eine, bald auf die andere Seite hinab. Das 
Kind kann selbstgndig weder sitzen noch stehen; wenn man ihm unter die Arme 
greift, so stellt er sich nicht mit dem ganzen 1%~ hin, sondern mehr auf die Ful~- 
spitzen. Die Sehnenph~nomene sind gesteigert, besonders in den ]3einen, die Ab- 
dominalreflexe in der Norm; in allen 4 Extremit~ten ausgesproehene I~iooidit~t 
extrapyramidaler Natur. Gibt nur einzelne Laute und Silben yon sich, erkermt 
Vater nnd Mutter. Die inneren Organe sind normal, nut soil, wie die Mutter nach 
Angabe des Arztes, welcher es behandelt hat, erkl~l~, in frtiherer Kindheit die 
Leber beim Kinde nicht in Ordnung gewesen sein. 

Auch  diesen F a l l  d i i r f te  m a n  fiir  die Wilsonsche  K r a n k h e i t  h a l t e n ;  
hier  h a b e n  wir :  Muskel r ig id i t~ t ,  i rgendeine  L e b e r k r a n k h e i t ,  das  fr i ihe 
Lebensa l t e r  u n d  das  Feh]en  y o n  Ind i z i en  i rgendeiner  I n f e k t i o n  zu Be- 
g inn  tier E r k r a n k u n g .  W e n n  wir  dagegen  den  re ichl ichen Speichelflul~, 
das  Maskengesicht ,  den  le ich ten  S t r ab i smus  ber i icksicht igen,  so dfirf te  
m a n  aueh diesen 1%11 als Encepha l i t i s  chronica  d i s semina ta  attffassen, 
u n d  zwar  als d ie jenige  V a r i e t a t  derselben,  die  sieh ers t  l angsam u n d  
al lm~hlich en twieke l t  u n d  wo in der  Anamnese  zuwei len  ke in  i~tiolo- 
gisches Moment  e r m i t t e l t  werden  kann .  

Meine l~glle, besonders  aber  die Oeckinghausschen sowie auch die  
.4. Westphalschen u n d  Siolischen erweisen zur  Evidenz ,  d~i3 das  ehro- 
nische S t a d i u m  der  ep idemischen  Encepha l i t i s  nach  d e m  Wilsonschen 
Krankhei ts t3~pus ve r laufen  kann .  Ehema l s  wurde  pos tencepha l i t i scher  
Pa rk inson i smus  beschr ieben,  j e t z t  i s t  die Rede  yon  pos tencepha l i t i s chem 
Wilsonismus,  so beispielsweise in  der  Di s se r t a t ion  Pdlissiers s~ fiber das  
Wilsonsehe pos tencepha l i t i sehe  Syndrom.  

A. Westphal und  Sioli h a l t e n  ih ren  Fa l l  n i eh t  ffir l e tharg i sche  Ence-  
phal i t i s ,  d a  ihre  mikroskop i schen  Un te r suehungen  Modi f ika t ionen  der  
Neurog l ia  e rgeben  ha t t en ,  d . h .  eine Menge a typ i sehe r  Neurogl iazel len,  
die dama l s  fiir die Pseudosklerose  als cha rak te r i s t i sch  gal ten.  Zur  Zei t  
wissen ~' ir  uber,  dab  die  Ver~nderungen  der  Neurog]ia ,  welche f r i iher  
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als t3Tisch ftir die Pseudosklerose angesehen wurden,  j e t z t  bei In iek-  
%ionen u n d  I n t o x i k a t i o n e n  aller m6glicher Ar t  (Jacob,  Dziembovsl~i  u. a.) 
nachgewiesen werden u n d  lassen sich daher  sicher solche Al te ra t ionen  
tier BIeuroglia auch bei der epidemischen Encephal i t i s  erwarten.  

Auf die :4xbeiten noch anderer  Autoren,  we]che die Wilsonsche 
I~rankhei t  beschrieben haben,  soll hier n ich t  e ingegangen werden, dies 
wfirde uns  zu welt  fiihren. E ins  ist nu r  zu bemerken,  dal~ wir gegen- 
w~%rtig im  Zeichen der Wilsonschen K r a n k h e i t  stehen, ebenso wie wir 
his zu W i l s o n s  Arbei~ vo~ der C. IVes tpha lschen  u n d  St . r i impeUschen  

Lehre yon  der Pseudosklerose u n s  beeinflussen liei~en, dal3 jedoch be- 
reits der Gedanke an  die 1Yotwendigkeit einer l%evision der Frage  be- 
zfiglich der Wilsonschen K r a n k h e i t  sich deut l ich manifest ier t ,  u n d  zwar 
mi t  der Tendenz,  die Wilsonsche K r a n k h e i t  der Encephal i t i s  letliargic~ 
bzw. Encephal i t i s  chronica d isseminata  zuzuordnen  u n d  sie zu vereinigen.  
S ind  doch die Syml) tom e beider E r k r a n k u n g e n  die gleichen u n d  wer- 
den ein u n d  dieselbe~l Pa r t i en  (die subcor t icalen Ganglien,  die Substan-  
t i a  nigra,  die Hi rnr inde ,  der S t i rn lappen  usw.) am meis ten  betroffen. 

Auf Grund  der einsehl'~gigen Li te ra tu r  u n d  der eigenen Beobach- 
t u n g e n  hal te  ich mich ffir berechtigt ,  folgende Schlu~3sfi.tze alffzustellen: 

1. [Die Pseudosklerose existier$ als spezielle K r a n k h e i t  n i ch t ;  ein 
Teil  der Fglle, die als solche beschrieben worden sind, ist der dissemi- 
n i e r t en  Sklerose zuzuz~hlen, e in  anderer  der sog. Wilsonsehen Krankhe i t .  

2. I n  ~ b e r e i n s t i m m u n g  dami t  sollte m a n  die Bezeichnung Pseudo- 

sklerose g~nzlich fal len lassen. 
3. Die sog. Wilsonsche K r a n k h e i t i s t  Encephal i t i s  chronicadisseminata .  
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