Pseundosklerose, Wilsonsche Krankheit und Encephalitis
chronica disseminata (C. Westphal, Striimpell, Wilson,
A. Westphal).

Von
Prof. W. Seletzky (Kiew).

(Eingegangen am 31. Mai 1926.)

Das Interesse fiir die Lehre von der Pseudosklerose hat sich in neue-
rer Zeit in bemerkenswerter Weise belebt; immer mehr Arbeiten be-
handeln dieses Thema; schon beginnt man diese Lehre einem eingehen-
den Studium, sowohl vom klinischen Standpunkte aus, als auch vom
Gesichtspunkte der Pathogenese und der pathologisch-anatomischen
Verinderungen zu unterziehen. Es lassen sich diesheztiglich bereits
mehrere ganz ausgesprochene Richtungen feststellen. Einige Autoren
identifizieren die Pseudosklerose mit der Wilsonschen Krankheit; erst-
malig wurde, wie bekannt, eine derartige Anschauung von Wilson selbst
ausgesprochen. Anderen Autoren (Keonomo, Schilder, Gerstmann u. a.)
dagegen scheint in der Lehre von der Pseudosklerose vieles noch strittig
und unklar, und daher schildern sie ihre Fille bald als der Pseudo-
sklerose verwandte, bald als ihr nahestehende Krankheitszustinde.
Diese Autoren, insbesondere Economo-und Schilder, weisen mit allem
Nachdruck auf den Umstand hin, daf die Pseudosklerose und die
Wilsonsche Krankheit verschiedene Erkrankungen sind, denen auch
ein bzw. verschiedenes pathologisch-anatomisches Bild entspricht;
endlich faBt eine dritte Reihe von Autoren die Klinik der Pseudo-
sklerose in einem zu weiten Sinne auf, indem sie der Gruppe von Pseudo-
sklerose nicht nur die Wilsonsche Krankheit, sondern auch den sog.
Torsionsspasmus und andere Erkrankungen zuzdhlen.

Eine gleiche Unsicherheit und Unklarheit herrscht beziiglich der
Frage betreffend die pathologische Anatomie der Pseudosklerose. Die
einen Autoren (Economo) vertreten den Standpunkt Alzheimers, der
Pseudosklerose sei nur ein ganz bestimmtbes Merkmal eigen, und zwar
Veranderungen seitens der Neuroglia; wieder andere Autoren (Spiel-
meyer) sprechen eine gegenteilige Ansicht aus, die némlich, daf sowohl
bei der Pseudosklerose als auch bei der Wilsonschen Krankheit ein
und dasselbe Bild, ein und dieselben Verdnderungen der Neuroglia ge-
funden werden.
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Aus allem oben Gesagten geht hervor, dafl in der Lehre von der
Pseudosklerose noch vieles strittig und unklar ist und manches der-
artige vorhanden ist, was eine nochmalige Durchleuchtung der ganzen
Frage erforderlich erscheinen 146t. Einer solchen Revision bendtigt
nicht nur die Frage der Pseudosklerose, sondern — wohl noch in hohe-
rem Grade — die der Wilsonschen Krankheit. Offenbar werden: wir
unsere Ansichten in bezug auf diese beiden Krankheiten von Grund
aus umindern miissen. Was die Pseudosklerose anbetrifft, so erscheinen
jetzt bereits Arbeiten, die auf die Analyse dieser Krankheit hinzielen.
In giinstigerer Lage befindet sich die Wilsonsche Krankheit, welche
erst vor kurzem entstanden ist, weshalb — wie es den Anschein hat —
der Zeitpunkt einer Kritik derselben noch nicht eingetreten ist. Dies
ist aber nur scheinbar, denn tatsdchlich mufl auch diese letztere Krank-
heit angezweifelt und einer Kritik und Analyse unterworfen und dabei
die Frage erhoben werden, was fiir ein Krankheitszustand dies im
Grunde ist, und ob die ihr gegeniiber allgemein tibliche Anschauung ge-
rechtfertigt erscheint oder nicht.

Alle diese Fragen erheben sich ganz von selbst, sobald man auf die
Arbeiten, welche der Lehre von der Pseudosklerose und von der Wilson-
schen Krankheit gewidmet sind, néher eingeht.

Wollen wir nun die Frage erortern: Was ist Pseudosklerose und
worin besteht ihr Krankheitsbild?

Der Grund zur Lehre ist von C. Westphal gelegt worden.

Im Jahre 1883 hat C. Westphal®9) 2 Fille beschrieben, bei denen
das klinische Bild an disseminierte Sklerose erinnerte, aber bei der Ob-
duktion weder makro- noch mikroskopisch irgendwelche Verinde-
rungen im Zentralnervensystem gefunden wurden. In beiden Fillen
zog sich die Krankheit recht lange — in dem einen 9, in dem anderen
10 Jahre — hin.

Der Gang beider Patienten war langsam und spastisch-paretisch:
Léhmungen wurden nur bei einem Kranken beobachtet und dabei als
tempordre Erscheinung nach den Anfillen, und einige Zeit nach den-
selben vergingen die Lahmungen. In den unteren Extremitéiten traten
spastische Erscheinungen und Zittern bei willkiirlichen Bewegungen
zutage; in den oberen war auch motorische Schwiche und Zittern vor-
handen, letzteres besonders ausgesprochen bei einem der Patienten
gegen Ende der Krankheit.

Sensibilitdt, Vesica und Rectum bei beiden Patienten in der Norm.

Hochstauffallend warendie Sprachstérungen beider Kranken. Bei dem
cinen war die Rede undeutlich in der Weise, wie sie bei Bulbarparalyse
in die Erscheinung tritt; beim anderen war die Sprache skandierend.

Die Bewegungen der Augenmuskeln waren behindert und verlang-
samt, jedoch wurde kein Nystagmus und keine Parese der einzelnen
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Augenmuskel beobachtet. Auffallend war auch der Gesichtsausdruck
beider Kranken, derselbe war eigentiimlich starr und in gewissem MafBe
stupid.

Bei beiden waren auch Verdnderungen seitens der psychischen
Funktionen zu verzeichnen; bei dem einen Kranken handelte es sich
einfach um Intelligenzschwéche, ohne Halluzinationen und Delirien,
und um merkliche Gedachtnisschwiche; bei dem anderen wurden zu-
zeiten Anfille von Bewultlosigkeit und Benommenheit beobachtet,
mit nachfolgender rechtsseitiger Hemiplegie, die zuweilen rasch verging.

Die Atiologie blieb in einem Falle unaufgeklirt, in dem anderen
war der Erkrankung Typhus vorausgegangen und bestanden Hinweise
auf Hereditit.

Wie aus beiden Fillen sich ersehen 14Bt, nidhert sich das Krank-
heitsbild am meisten der disseminierten Sklerose und bestanden jeden-
falls bei den obenerwihnten Kranken manche Symptome (Sprachstérung,
spastische Erscheinungen, Paresen u.dgl.), auf Grund deren man bei
der Obduktion den Befund bedeutender Verdnderungen seitens des
Zentralnervensystems hétte erwarten diirfen.

Wider Erwarten wurden aber gar keine Veranderungen sowohl im
zentralen als auch im peripheren Nervensystem gefunden. Infolge-
dessen hat C. Westphal auf Grund seiner Félle die Ansicht ausgesprochen,
daB es offensichtlich Krankheitszustdnde gibt, die in ihren Symptomen
wohl an die disseminierte Sklerose erinnern, aber dessenungeachtet der
Grupype der Neurosen zuzurechnen sind — in Anbetracht des Ausbleibens.
irgendwelcher pathologisch-anatomischer Verinderungen und dafl man
derartige Krankheiten ,,vielleicht, wenn auch nicht sehr gliicklich, als
Pseudosklerose bezeichnen kénnte®.

Besagte Arbeit C. Westphals fand keinen Anklang bei den Neuro--
pathologen, was daraus hervorgeht, dafl lange Zeit ihrer keine Erwih.-.
nung getan wurde und niemand Fille von Pseudosklerose beschrieben
hat. Darauf jedoch verfaBte A. Strimpell**) im Jahre 1898 eine Ab--
handlung iiber die Westphalsche Pseudosklerose und iiber diffuse Skle-
rose des Gehirns. In seiner Arbeit fiihrt er 2 eigenartige Falle von cere-
braler Erkrankung an, die chronisch verliefen, wobei das klinische Bild
und der Sektionsbefund durchaus den von Westphal als Pseudosklerose
beschriebenen 2 Fillen glichen. Diese Falle miissen doch der diffusen
Sklerose des Gehirns gegeniibergestellt werden, obgleich zwischen den
beiden Erkrankungen auch Ahnlichkeiten bestehen. Im groBen und
ganzen kommt die Sache auf folgendes hinaus: Das klinische Bild und
der Gesamtverlauf entsprechen durchaus der disseminierten Sklerose.
Letzterer entspricht jedoch nicht: weder der Beginn des Leidens —
trat ja die Erkrankung in den Féllen Stréimpells im jugendlichen Lebens-
alter auf —, noch die Atiologie. Von seiten der motorischen Sphére:
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wurde recht umfangreiches, grofischlagiges, oszillatorisches Zittern kon-
statiert, ferner wurde das Fehlen dauernder und volliger Lihmungen,
bei deutlich ausgepriigten spastischen KErscheinungen und bei Verlang-
samung der Bewegung, besonders in der Sprachmuskulatur, und end-
lich skandierende Sprache beobachtet. Im weiteren weist Striimpell
auf das Vorhandensein von Bauchdecken- und Cremasterreflexen bei
seinen Patienten hin. Trotz der Ahnlichkeit des klinischen Bildes seiner
Krankheitsfalle mit der disseminierten Sklerose ist doch das Fehlen
pathologisch-anatomischer Verdinderungen im Nervensystem besonders
in die Augen springend. Nur in einem Falle waren Andeutungen auf
eine Degeneration der Pyramiden-Seitenstrangbahnen vorhanden; in
2 Fallen war eine derbe Konsistenzvermehrung der weiBlen Substanz
des Gehirns auffallend, aber mikroskopisch konnten keine Verinde-
rungen konstatiert werden. Derartige Verinderungen werden, nach
Striimpell, auch bei diffuser Hirnsklerose, die ihrem klinischen Verlauf
nach der Pseudosklerose entschieden &hulich ist, vorgefunden.

Nach einer Auseinandersetzung der wesentlichen Merkmale seiner
Fille gelangt Strimpell zu dem Ergebnis?4) (8.148), daB es Krank-
heiten gibt, die in ihrem Wesen und in ihrem chronischen Verlauf der
multiplen Sklerose in hohem Grade dhmlich sind, bei denen jedoch
pathologisch-anatomisch keine Verinderungen gefunden werden. Solche
Erkrankungen miissen der Westphalschen Pseudosklerose zugezahlt
werden.

In diesen Fillen kénnte man zuweilen eine eigentiimliche, derbe,
lederartige Beschaffenheit einzelner Abschnitte des Gehirns konsta-
tieren. Solche Fille, sagt Striimpell, scheinen einen Ubergang zur dif-
fusen Gehirnsklerose zu bilden. Als Atiologisches Moment kann nichts
angegeben werden; gewdhnlich beginnt bei gesunden Kindern ohne
jede Ursache eine chronische Erkrankung des Gehirns sich zu ent-
wickeln. Mitunter sind Hinweise auf Syphilis bei den Eltern vor-
handen.

Auf Grund sowobl seiner eigenen als auch der Westphalschen Krank-
heitsfille entwirft Strimpell folgendes Krankheitsbild der Pseudo-
sklerose: Zuerst treten Symptome von seiten der motorischen Sphiire
auf; als etwas fiir die Pseudosklerose Charakteristisches miissen die
stindige motorische Schwiche und die Paresen gelten. Darauf kommt
es zu spastischen Erscheinungen, Ataxie und Zittern. Welche von diesen
Symptomen frither und welche spiter statthaben, ist schwer zu ent-
scheiden. In einigen Fallen erfolgen formliche apoplektiforme Anfille
mit plotzlicher BewunBtlosigkeit und Erscheinungen von Hemiparese,
welche aber einige Zeit darauf vollstindig zuriickgehen. Ferner sind
der Pseudosklerose eigentiimliche Reizerscheinungen des motorischen
Systems eigen, und zwar das Zittern, vornehmlich in den oberen Ex-
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tremitéiten, und dabei rein oszillatorischen Charakters; iibrigens er-
eignet sich dasselbe haufiger bei Bewegungen, d. h. als Intentionszittern
oder Intentionsataxie, wie das auch bei disseminierter Sklerose der Fall
ist. Oft gelangen unwillkiirliche Muskelkontraktionen, insbesondere
in den Gesichtsmuskeln, zur Beobachtung. Dagegen war in keinem
Falle deutlicher Nystagmus vorhanden.

AuBerdem ist noch als hidufige Erscheinung seitens der motorischen
Sphare die Verlangsamung der Bewegungen zu erwidhnen, was erst-
malig von C. Westphal hervorgehoben worden ist. Diese Erscheinung
ist am meisten in der Zungenmuskulatur bemerkbar; jedoch auch in
anderen Muskeln; so fallt es beispielsweise dem Kranken schwer, die
Hand zu schlieBen und darauf zu 6ffnen. Charakteristisch ist die Sprache
bei Pseudosklerose: einerseits kann sie duBerst langsam und monoton
sein, andererseits entschieden skandierend, gewissermaflen verbunden
mit besonderer Spannung; abgesehen davon ist sie zuweilen undeutlich,
rein bulbar oder explosiv.

Als typisch fiir die Pseudosklerose ist der Gesichtsausdruck der
Kranken zu nennen. Derselbe hat den Charakter von Starre infolge
einer gewissen stindigen Contractur der Gesichtsmuskeln. Unter dem
EinfluB psychischer Affekte bricht mitunter in den Gesichtsmuskeln
ein férmlicher tonischer Krampf aus; so erstarrte gewissermalen, wie
ein Licheln, in einem Falle Striimpells (Fall 1) der Mund des Patienten
mehrere Sekunden lang; im Gegensatz hierzu wurde in anderen Fillen
Schwiche der Gesichtsmuskulatur, namlich des Orbicularis oris, be-
obachtet; der Patient konnte z. B. nicht pfeifen.

Zuweilen gelangen epileptiforme Anfalle zur Beobachtung, bald zu
Beginn der Krankheit, bald, und dann haufiger, im Endstadium, kurz
vor dem Tode.

Der Tonus der Muskualatur ist im allgemeinen bei der Pseudosklerose
erhoht, namentlich in den Beinmuskeln, wo spastische Rigiditdt vor-
handen ist; infolgedessen hat der Gang soicher Kranker einen spasti-
schen Charakter; bisweilen ist derselbe paretisch-ataktisch; mitunter
lassen sich Contracturen beobachten, so z. B. in den Wadenmuskeln,
und gehen daher die Pat. auf den Zehenspitzen.

Die Sehnenreflexe sind gewdhnlich gesteigert; iiber die Hautreflese
148t sich nichts Besonderes berichten, tibrigens erklart Striimpell, dab
in seinen Fallen ,,die Bauchdecken- und Cremasterreflexe normal ge-
funden wurden, wihrend bei der multiplen Sklerose diese Reflexe nach
seinen Erfahrungen auffallend haufig vermift werden™#4) (S. 136).

Die Sensibilitit leidet bei Pseudosklerose nicht. Ubrigens beschweren
sich die Patienten zuweilen iiber heftige Schmerzen in den Armen und
Beinen, auch kann man mitunter zeitweise Abstumpfung der Haut-
empfindlichkeit verzeichnen. Schwindelgefiihl fehlt. Vesica und Rec-
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tum normal. Was aber besonders bei der Pseudosklerose in Mitleiden-
schaft gezogen wird, das sind die psychischen Funktionen. Bei den
Kranken gelangt stets Schwachsinn, bald in héherem, bald geringerem
Grade zur Beobachtung; auch beobachtet man bisweilen Wutanfille,
Aggressivitat, Zustdnde von Verwirrtsein, Halluzinationen und in weit
vorgeriickten Fillen geistige Schwiche, geistige Stumpfheit und Apa-
thie. AuBerdem kommt bei den Kranken Zwangslachen und Zwangs-
weinen infolge erhohter psychischer Reizbarkeit vor; letztere hat zur
Folge, daB die Kranken leicht weinen und lachen. Ubrigens treten
derartige Symptome, wie Striimpell meint, auch bei der multiplen Skle-
rose zutage.

Der Verlauf der Pseudosklerose ist ein langsamer, mit Remissionen
des Leidens, aber im allgemeinen hat dasselbe einen fortschreitenden
Charakter und fiithrt schlieBlich durch allgemeine Schwiche und Er-
schopfung zum Tode. Obwohl wir bei der Pseudosklerose keinerlei ana-
tomische Veranderungen des Nervensystems finden, so ist das, wie
Striimpell meint, doch keine Neurose und keine Hysterie.

Als etwas fiir die Pseudosklerose besonders Charakteristisches be-
zeichnet Striimpell noch folgende 2 Umstéinde: 1. den Beginn der
Krankheitserscheinungen im jugendlichen Alter — bei einem Patienten
C. Westphals fiel derselbe ins 18. und bei dem anderen ins 30. Lebens-
jahr und in den Striimpellschen Fiallen ins 12. bzw. ins 9. Lebensjahr—,
und 2. das Nichtvorhandensein einer genauen und deutlichen Atiologie
und dag Fehlen von Hinweisen auf Hereditit.

In obiger Weise 148t sich die Striimpellsche Darstellung des Krank-
heitsbildes hinsichtlich der Atiologie, Klinik und pathologischen Ana-
tomie der Pseudosklerose zusammenfassen. Besonders ausdriicklich
wurde von diesem Forscher sowohl in der vorgenannten Untersuchung,
als auch in einer 1899 verdffentlichten Arbeit?s) der Umstand betont,
daB fur die Pseudosklerose folgendes fiir typisch gelten muB: 1. Der
Beginn des Leidens im frithen Lebensalter, 2. das Fehlen eines sicheren
dtiologischen Moments, 3. der negative Sektionsbefund und 4. die In-
taktheit der Hautreflexe (Bauchdecken und Cremaster). Sodann lasse
sich oft bei der Pseudosklerose eine eigenartige Maskenartigkeit des
Gesichts und iberhaupt eine Behinderung (Verlangsamung) in der
Effektuierung verschiedener Bewegungen beobachten. Im iibrigen er-
innere die Pseudosklerose entschieden an das Krankheitsblid der mul-
tiplen Sklerose; auf den letzteren Umstand hat auBer Striimpell auch
C. Westphal hingewiesen. Erst mit der Verotfentlichung der vorstehen-
den Abhandlungen Striimpells beginnt eine Bearbeitung der Lebre von
der Pseudosklerose. Bis dahin hat niemand dariiber geschrieben, was
anch verstdndlich genug ist, da ja C. Westphals Abhandlung wenig iiber-
zeugend war; enthielt letztere doch kein abgerundetes Bild der Pseudo-
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sklerose, sondern lediglich die Betonung der Tatsache, daB3 das Fehlen
irgendwelcher Verdnderungen im Zentralnervensystem das Haupt-
merkmal der Pseudosklerose ausmacht. Erst Strimpell entwarf ein
wirklich erschopfendes Bild der Pseudosklerose und alle die, welche
nach ihm iiber dieselbe schrieben, wiederholen blof3 das von ihm ge-
schilderte mit einigen erginzenden, dabei unwesentlichen Detaillie-
rungen.

So hat Frankl-Hochwart'!) in seiner 1904 erschienenen Monographie
ausgesprochen, daf die Pseudosklerose im frithen Lebensalter anfingt
(in 5 Fillen im Alter von 1—10 Jahren), daf beide Geschlechter gleich
leicht erkranken und der Beruf keine Rolle spielt. Das Seelenleben
der Kranken ist hiufig mitbetroffen; nicht selten gelangen Sprach-
stérungen (skandierende Sprache) zur Beobachtung; in der Halfte der
Fille kommen epileptiforme Anfille vor; die Kranialnerven leiden
selten, die Pupillen sind normal. Zuweilen treten Kopfschmerz und
Schwindel zutage und haufig Lahmungen, welche Stérungen des Ganges
bedingen; nicht selten ist Ataxie vorhanden, die den in oberen Extre-
mitaten Ubergangsstadien zum Intentionszittern aufweist. Contrac-
turen und Sensibilitdtsstorungen sind hiufig; jedoch werden die Vesica
und das Rectum selten affiziert. Die Dauer der Krankheit betrigt
1—10 Jahre mit temporiren Remissionen. Von der disseminierten
Sklerose unterscheidet sich die Pseudosklerose durch Fehlen der Opticus-
affektion; Stérungen der Vesica sind selten, dagegen epileptiforme An-
fille und Erscheinungen von Demenz hiufig; letzteres ist auch der
disseminierten Sklerose eigentiimlich. Frankil-Hochiwart sieht davon ab,
sich ausdriicklich dariiber auszusprechen, ob die Pseudosklerose eine
Neurose oder eine organische Erkrankung ist.

Hieraus ist ersichtlich, daB die Abhandlung Frankl-Hochwarts, ver-
gleichsweise mit dem, was Strimpell mitgeteilt hat, nichts Neues zur
Lehre von der Pseudosklerose bietei.

Eben dasselbe 158t sich auch von der 1911 erschienenen Dissertation
Spitz’41) behaupten. Letzterer filhrt 16 Fille aus der einschligigen
Literatur und einen eigenen Fall an. Er befafit sich umsténdlicher
mit der Atiologie der Pseudosklerose, indem er hierzu Hereditat, Lues,
Typhus, Trauma, Alkoholismus, akute Infektionen und Uberanstrengung
rechnet. Was das klinische Bild der Krankheit anbelangt, so kommen
hier wieder dieselben Symptome zur Sprache: Kopfschmerz, Schwindel,
psychische Stérungen in der Form von progressivem Schwachsinn,
Zittern, apoplektiforme und epileptiforme Anféille, starrer Gesichtsas-
druck, Stérung in der Sprache u. dgl. mehr.

Spitz meint ganz richtig, daB es schwer fallt, intra vitam eine rich-
tige Diagnose zu stellen und ferner, dafl es Ubergangsformen zur dif-
fusen Sklerose des Gehirns gibt. Im Spitsschen Krankheitsfalle ist
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von. Interesse das Vorhandensein von Nystagmus und das Fehlen des
oberen Abdominalreflexes; die Autopsie ergab keinerlei Verinderungen
des Zentralnervensystems.

Somit haben vorstehende beiden Arbeiten nichts Neues zur Lehre
von der Pseudosklerose hinzugefiigt.

Badumlin®) fihrt die Krankengeschichten von 4 Schwestern an,
deren zu Lebzeiten beobachteten Symptome (Beginn im frithen Kindes-
alter, Intentionstremor, Steigerung der Sehnenreflexe, epileptiforme
Anfille u. dgl.) ihn zur Auffassung derselben als Pseudosklerose be-
wogen ; bei der Obduktion wurden in der Tat keine sklerotischen Herde
gefunden.

Auf Grund seiner Krankheitsfille meint dieser Forscher, daB die
Pseudosklerose einen erblichen Charakter haben kann.

Fickler9) berichtet gleichfalls iiber 2 Falle von familidrer Erkrankung,
wo Vater und Tochter ein und dasselbe Krankheitshild der Pseudo-
sklerose boten. Beim Vater war das Fehlen der Abdominalreflexe be-
merkenswert. Der Sektionsbefund war in beiden Fillen negativ.

Demnach weisen alle eben zitierten Autoren, sowie auch einige andere,
z. B. Stransky*?), darauf hin, daB bei Pseudosklerose gemeiniglich keine
Veréinderungen im Nervensystem stattfinden. Diese Anschauung hat
sich in der Literatur ziemlich lange gehalten und erst seit der Versffens-
lichung der Abhandlung Alzheimers wurden die Ansichten iiber das
pathologisch-anatomische Bild bei Pseudosklerose alteriert.

Im Jahre 1912 erschien eine Arbeit Héplins und Alzheimersl) zur
Frage betreffend die Klinik und das pathologisch-anatomische Bild bei
der Pseudosklerose. Diese Autoren berichten iiber folgenden Fall: Ein
junger, etwas schwachsinniger Mann, dessen Vater Potator ist, er-
krankte im Alter von 15 Jahren an einem Anfall epileptiformer Kriampfe;
die Krankheit nahm langsam zu; anfangs bestand eine leichte spastische
Hemiparese; die Bewegungen werden langsam effektuiert, die Sprache
ist sehr langsam, die Artikulation gestort; heftiges Zittern der Extre-
mitéten der der Parese kontriren Seite; die Sehnenphinomene sind
gosteigert, Babinski auf der Seite der Parese. Der -Augenhintergrund,
das Rectum, die Vesica und die Sensibilitit in der Norm. Wesensinde-
rung des Patienten in der letaten Zeit: erhShte Erregbarkeit, spiter
Wautanfalle, darauf Depression, Verfolgungswahnvorstellungen, Zwangs-
lachen. Erscheinungen von Schwachsinn, ein eigenartiger Tremor in
allen 4 Extremititen; beim Schreiben eher allmihliche Abnahme als
Zunahme des Zitterns. Exitus let. 7 Jahre nach Beginn der Erkrankung;
keinerlei Hinweise auf disseminierte Sklerose. Im Zentralnervensystem
keine Entziindungserscheinungen; Schwund des Nervengewebes und
Auftreten von Riesengliazellen, Neigung zum Zerfall und zur Bildung
grofler chromatinarmer Kerne, Abschniirung vieler Kerne, sekundire
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Degeneration der Pyramidenbahnen; links mehr. Klinische Diagnose:
Pseudosklerose, aber nur als Wahrscheinlichkeitsdiagnose; Fehlen der
Augensymptome im Krankheitsbild, das an disseminierte Sklerose er-
innerte; sodann akute Wutanfille, fortschreitende Demenz, Sprach-
storung und Schreibstorung.

Ich habe den Hoplin-Alzheimerschen Fall genauer angefiihrt, um
ein Urteil dariiber zu erméglichen, inwiefern derselbe dem von Strim-
pell entworfenen Krankheitsbild dhnelt. Auch ist es von Wichtigkeit,
zu betonen, daB besagte Forscher in ihrem Falle die Diagnose Pseudo-
sklerose nur als wahrscheinlich hingestellt haben, wihrend alle nach-
folgenden Autoren diesen Fall schlechthin als Pseudosklerose erértern.

Seit der oben erwihnten Arbeit Hoflins und Alzheimers wird die
Ansicht allgemein akzeptiert, dafi der Pseudosklerose Verdnderungen
in der Glia zugrunde liegen, d.h. das Entstehen von umfangreichen
Gliazellen mit grofien Kernen; die Kernhiille ist zuweilen faltig; es tritt
sodann bei diesen Zellen die Tendenz zur Abspaltung vieler Kerne und un-
merklich zur Bildung von Fasern auf. Alzheimer hat die Voraussetzung
ausgesprochen, daB hier eine erbliche Pridisposition besteht. Eine solche
Ansicht iiber die Rolle der Neuroglia vertreten jetzt fast alle Autoren.

Nach Veroffentlichung der Arbeit Hoflins und Alzheimers erhilt
die Lehre von der Pseudosklerose ein vollstindig abgeschlossenes Aus-
sehen; dieses Leiden hat nun sein spezielles klinisches und pathologisch-
anatomisches Bild. Zu dem von Strimpell geschilderten Krankheits-
bild sind noch folgende 2 Symptome hinzuzuffigen:

Kaysert?) hat 1902 einen 23jdhrigen Kranken beschrieben, der
schon mehrere Jahre lang an disseminierter Sklerose litt. Bei diesem
Patienten konstatierte er, aufer den gewdhnlichen Symptomen, lings
der Peripherie der Cornea eine ringformige Tritbung von dunkel grau-
prauner Farbung. Im nachfolgenden Jahre berichtete iiber eine eben-
solche Tritbung der Cornea Fleischerl®), wobei einer der Kranken disse-
niinierte und ein anderer Pseudosklerose hatte. Fleischer®) (8. 347)
gelang es, einschlieflich bis zur Sektion sowohl den eigenen Fall disse-
minierter Sklerose als auch den Fall Kaysers zu kontrollieren und wurden
in beiden gleiche Resultate gewonnen: es fehlten jegliche Hinweise auf
disseminierte Sklerose, dagegen wurde Cirrhosis hepat. und Vergréfe-
rung der Milz gefunden. Hieraus zieht Fleischer den Schluf, dafl sowohl
sein als auch Kaysers Fall zar Pseudosklerose zugezihlt werden miisse.

Mit der Arbeit Fleischers wird das Bild der Pseudosklerose durch
zwei neue Symptome vervollstindigt: 1. ringférmige Triibung der
Hornhaut und 2. Cirrhosis hepat.

Somit bieten uns die Arbeiten Strimpells, Hoplins und Alzheimers,
sowie auch Fleischers ein komplettes Bild der Krankheit und des suk-
zessiven Entwicklungsganges der Pseudosklerose.
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Solchermalien gestaltete sich der Sachverhalt beziiglich der Lehre von
der Pseudosklerose bis zum Jahre 1912, wo die Abhandlung Wilsons.
tiber die fortschreitende Degeneration des N.lenticularis verdffentlicht
wurde.

Wilson®?) hat nimlich zuerst im Jahre 1910, dann ausfithrlich 1912
einen hochst eigenartigen Krankheitszustand beschrieben, bei welchem
er scharf ausgepragte Verinderungen fortschreitenden Charakters in den
subcorticalen Ganglien gefunden hatte. Das klinische Bild der Wilson-
schen Krankheit werde ich erst im nachfolgenden schildern.

Was nun die pathologische Anatomie anbelangt, so betreffen die
Veréinderungen in der Hauptsache den N.lenticul., und zwar das Pu-
tamen und den Globulus pallidus; in den itbrigen Teilen des Nerven-
systems werden entweder gar keine oder bloB &duBerst unbedeutende
Verinderungen gefunden. Uberdies war in allen Fallen der Wilson-
schen Krankheit Cirrhosis hepat. und VergroBerung der Milz nach-
weisbar.

Zum SchluBl seiner Abhandlung fithrt Wilson den Gedanken aus,
daB die von ihm beschriebene Krankheit (progressive Degeneration des
N. lenticularis) der C. Westphalschen Pseudosklerose sehr #hnlich ist.
Diese seine Ansicht stiitzt Wilson durch die von ihm erdrterten Fille
von Pseudosklerose, welche von Strimpell, Hoflin-Alzheimer, Vilsch
und anderen geschildert worden waren.

Nach dieser Abhandlung Wilsons ist eine bedeutende Anzahl von
Beschreibungen dhnlicher Fille erschienen, die als Wilsonsche Krankheit
bezeichnet werden.

Die Wilsonsche Arbeit kann als ein neuer Ausgangspunkt fiir unser
Wissen im neuropathologischen Gebiet im allgemeinen und speziell
auch fiir die Lehre von der Pseudosklerose angesehen werden.

Wie oben erwihnt, manifestieren sich riicksichtlich letzterer Krank-
heit in der Hauptsache 3 Richtungen. Die einen Autoren [A4. West-
phal, Sioli, Kubik5l) u.a.] identifizieren die Pscudosklerose mit der
Wilsonschen Krankheit; eben derselben Meinung ist auch Higier!)
(8.73); andere Forscher dagegen, wie z.B. Bostroem?) (S.79), halten
die Pseudosklerose und die Wilsonsche Krankheit fiir zwei verschiedene
Krankheiten und geben auch Weisungen zur Differentialdiagnose zwi-
schen denselben; noch andere Autoren identifizieren wohl beide Krank-
heiten, fassen aber die so entstehende Gruppe in einem zu weiten Sinne
auf. Firs erste ist es noch schwer zu entscheiden, welche von den auf--
gezdhlten Ansichten sich als richtig erweisen wird; eins ist aber sicher,
daf} die Anschauung iiber die Zugehorigkeit der Pseudosklerose und
der Wilsonschen Krankheit zu einer Gruppe priponderiert.

Endlich gibt es noch Autoren, die sich keiner dieser Ansichten an-
schlieBen. Sie betonen nur die Tatsache, daB Krankheitsfalle existieren,
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die der Pseudosklerose sehr ahnlich sind, aber doch nicht in den Rah-
men der Pseudosklerose gebracht werden konnen. So hat Fleischer!0)
3 Fille beschrieben, wo folgendes beobachtet wurde: Kin eigenartiger
heftiger Tremor, der leicht auf den ganzen Korper iibergriff, heftiges
Wackeln des Rumpfes und der Extremitaten, das sich unter dem Ein-
fluB von Erregung dermafen steigerte, dafi die Patienten nicht einmal
selbst essen konnten. In 2 Fillen waren in ausgesprochenster Weise
psychische Stérungen vorhanden, in der Form von Depression, Hypo-
manie 1nd Intelligenzverminderung; sodann eine braun-griine Farbung
der Peripherie der Cornea. Die Sektion ergab Cirrhosis hepat., eine un-
bedeutende VergroBerung der Milz und seitens des Nervensystems um-
schriebene Leptomeningitis. Endlich war bei Lebzeiten in einem Falle
temporire Glykosurie und in den anderen Fallen im SchluBfstadium
deutlich ausgesprochener Diabetes festzustellen.

Fleischer meint, dall die Fialle wohl der Pseudosklerose nahestehen,
aber doch sich wieder von. ihr unterscheiden. Das Wesen der Erkran-
kung ist fiir ihn unklar; wichtig sei die braun-griine Firbung der Peri-
pherie der Cornea.

Economo und Schilder8) haben einen Krankheitsfall geschildert, der
wohl eine gewisse Ahnlichkeit mit der Pseudosklerose aufwies, aber
atiologisch und nosologisch sich doch von ihr unterschied. Der in Rede
stehende Patient manifestierte die ersten Anzeichen der Krankheit im
Alter von 50 Jahren: nach einer Erkiltung entstanden Schmerzen und
Schwiche in den Beinen; dieses nahm einen langsam fortschreitenden
Verlauf. Darauf traten Spannungszustinde der Muskeln im ganzen
Kaorper auf; schlieBlich war der Patient nur mit fremder Hilfe imstande
zu gehen, wobei die Beine in kreuzweise Stellungen gelangten. Auch
wurde bedeutende Schwiche beobachtet, aber keine Paresen. Von der
Rigiditdt wurden sowohl die Agonisten als auch die Antagonisten er-
griffen, bemerkbar war eine Irradiation der Rigiditat, wenn beispiels-
weise bei Bewegungen die Rigiditit in den Armmuskeln eintrat, dann
setzte auch in den iibrigen Muskeln des Kérpers Rigiditat ein. Schuelle
passive Bewegungen steigerten die Rigiditidt und langsame setzten sie
herab. Klonus, Babinski fehlten; das Gesicht war maskenbaft; die Be-
wegungen der Augen normal; die Sprache gestort im Sinne von Dys-
arthrie. Die Pupillen reagierten richtig; keine Farbung der Cornea.
In der Folgezeit kamen noch Schluckstérungen hinzu.

Die Krankheit zog sich gegen 5 Jahre lang hin und verlief mit Re-
missionen. Bei der Sektion waren im Gehirn und in der Hirnrinde
keine Veriinderungen nachweisbar; in den subcorticalen Ganglien wurde
Woucherung und leichte Vermehrung der Glia mit kleinzelligen Kernen,
die sich gut firben lieBen, befunden; in beiden Corp. striat. und in den
Grenzbezirken (Subst. innomin.), im Glob. pallid. mé8ige Erscheinungen
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von Zerfall; in der molekuldren Schicht des Kleinhirns merkliche Fett-
ablagerung; in der Leber miBige interstitielle Hepatitis.

Der gegebene Fall, meinen Economo und Schilder, unterscheidet sich
von der Pseudosklerose dadurch, daff die Gliawucherung avs chro-
matinreichhaltigen Elementen mit kleinen Kernen besteht, wihrend
bei der Pseudosklerose die Zellen der Glia groBkernig und chromatin-
arm sind. Von der Wilsonschen Krankheit unterscheidet sich ihres Er-
achtens besagter Fall durch das Fehlen von Erweichungsherden im
Striatum. Der Pseudosklerose stehe er wiederum nahe dank der Sym-
metrie des Prozesses der Kleinhirnaffektion. Die Affektion des Glob.
pallidus nahere ihn endlich der Paralysis agitans. Gegen Pseudosklerose
spricht noch das Alter des Patienten (50 Jahre).

Demnach steht die beschriebene Krankheit nahe der Pseudosklerose,
hat ‘aber auch eine entfernte Ahnlichkeit mit der Paralysis agit. Die
Autoren denken, daf zur Zeit (ihre Arbeit ist 1920 verfaBt) es schwer
fillt, tiber das Wesen der Pseudosklerose sich auszusprechen; klinisch
verstehen sie unter dieser Bezeichnung Krankheitsfille, wo das Haupt-
symptom die chronisch fortschreitende Rigiditit (Hypertonie) ist.

Durch eine solche Hypertonie, die einen gewissen Grad der Ent-
wickelung erreicht hat, kann bei nicht auffallenden BewuBtseinsinde-
rungen und Fehlen von Stérungen seitens der Reflexe vollige Paralyse
simuliert werden. Im groBen und ganzen halten die Autoren das Bild
der Pseudosklerose nicht fiir geniigend geklart und strikt; man konnte
voraussetzen, dafl der Pseudosklerose verschiedenartige Krankheiten
zugerechnet werden, daher sei ihres Erachtens eine Klassifikation der
Krankheiten nur ihren pathologisch-anatomischen Anzeichen zufolge
zuldssig, nicht aber nach den klinischen Symptomen.

Letzterer Anschauung Economos und Schilders kann man nur bei-
stimmen, . besonders aber hinsichtlich der Pseudosklerose und ihrer
Gruppe. Hier ist in der Tat noch vieles unklar und undeutlich, was sich
in besonders ausgesprochener Weise aus dem Falle Gerstinanns und
Schilders'®) ersehen 1a8t.

Die Forscher fithren folgende Beobachtung an: Bei einem 30jih-
rigen Patienten war in merklicher Weise Demenz ausgeprigt. Erschwe-
rung des Zihlens; herabgesetztes Auffassungsvermdogen, unmotiviertes
Léacheln. Der Patient richtet sich nur mit Mithe vom Bette auf. Die
Sprache ist langsam, undeutlich, monoton, schlecht artikuliert, das
Gesicht maskenartig. Beim Gehen Hin- und Herwackeln des ganzen
Rumpfes. Deutlich ausgepragt ist die Rigiditit, besonders in den Mus-
keln des Rumpfes und der Beine; gleich stark sowohl in den Agonisten,
als auch den Antagonisten. Passive Bewegungen verringern etwas die
Rigiditdat. Letztere ist teilweise pyramidenartigen, hauptsachlich aber
extrapyramidalen Charakters.
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Durchaus ausgesprochene Diirftigkeit der willkiirlichen Bewegungen.
Beim Fassen der Gegenstinde mit den Handen tritt heftiges Zittern
der Arme auf, das sich beim Ndhern zum Ziel steigert. Hinsichtlich
der Augen und des Augenhintergrundes ist alles in der Norm. Pigmen-
tation der Peripherie ist nicht vorhanden, ebenso wie Nystagmus. Leb-
hafte Hautreflexe (Bauchdecken, Cremaster, Sohlen). Achillessehnen-
und Patellarklonus. Babinski rechts angedeutet, links deutlich aus-
geprigt. Leber normal. Paresen und Labmungen fehlen.

So lassen sich die Hauptsymptome des beschriebenen Falles zu-
sammenfassen. Die Autoren stellen sich nun die Frage, um was es sich
hier handele. Gegen disseminierte Sklerose spricht das Fehlen von
Remissionen im Krankheitsverlauf und von Augensymptomen (Ny-
stagmus, Doppelsehen, sowie Atrophien der Sebnerven), das Vorhanden-
sein von lebhaften Abdominalreflexen und der Umstand, dal wenig
Symptome bestehen, die auf Lision der Pyramidenbahnen deuten.
Gegen Paralysis agitans sprechen die eigenartige Bewegungsstdrung,
der Charakter des Zitterns und andere Symptome.

Am meisten erinnert nach der Meinung dieser Autoren ihr Fall an
die Pseudosklerose; die Ahnlichkeit bestehe in der Rigiditat, dem Zit-
tern, der Bewegungsarmut, in einer gewissen Demenz sowie auch in
dem Gesamtverlauf der Krankheit. Hingegen sprechen gegen Pseudo-
sklerose: die Koordinationsstérungen, dann der Zustand der Leber, die
nichts Abnormes bot.

Dieser Fall kann ihres Erachtens ohne eine gewisse Ubertreibung
keiner der bekannten Erkrankungen angeschlossen werden; er &hnelt
aber am meisten der Pseudosklerose.

Aus den Arbeiten Fleischers, Economos und Schilders, Gerstmanns
und Schilders ist ersichtlich, daB die Lehre von der Pseudosklerose
nicht geniigend klar und sicher ist, so daBl man ad libitum hier alle
moglichen Fille unterbringen kann.

Daher mufl die Frage der Pseudosklerose jetzt von nmeuem griind-
lich durchgesehen werden.

Dasselbe 148t sich von der Wilsonschen Krankheit behaupten. Auch
hier stoBen wir auf eine Reihe von Abhandlungen, wo Falle beschrieben
sind, die wohl viel Ahnlichkeit mit der Wilsonschen Krankheit haben,
aber doch nicht ganz ohne weiteres derselben zugeordnet werden
konnen.

So fithrt Halil?) in seiner Monographie iiber die progressive lenti-
kulire Degeneration folgenden Fall an. Ein 25jahriger Mann erkrankt
plotzlich an Anfillen von Schwindel und Kopfschmerz. Langsame
Sprache, Zittern, choreatische Zuckungen, Schlingbeschwerden, Muskel-
rigiditit und Contracturen, Verlangsamung der willkiirlichen Be-
wegungen, normale Haut- und Sehnenphénomene.
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Lahmungen sind nicht vorhanden; die Sensibilitdt ist normal; die
psychischen Funktionen sind wenig verindert; peripherische Pigmen-
tation der Cornea ; Tod nach 7 Jahren. Sektionsbefund: Cirrhosis hepat. ;
Verdnderungen im Putamen, Entartung der Nervenzellen und bedeu-
tende Vermehbrung der Kerne der Gliazellen.

Auf Grund sowohl der klinischen Anzeichen als auch der patholo-
gisch-anatomischen denkt Hall, dafl sein Fali die Mitte zwischen Pseudo-
sklerose und der Wilsonschen Krankheit halt. Fiir derartige Fille
schligt Hall die Bezeichnung: hepato-lentikulire Degeneration vor.

Hewmark?®) schildert das Krankheitsbild eines 65jihrigen Mannes,
der nach einer voriibergehenden Artikulationsstérung an linksseitiger
Parese erkrankte, welcher sich ein unerheblicher Tremor im linken Arm
bei willkiirlichen Bewegungen hinzugesellte. Die Krankheit nahm einen
fortschreitenden Verlauf und wurde anfinglich fir Paral. agitans ge-
halten. 4 Jahre darauf verstarb Pat. Bei der Obduktion wurden deut-
liche Veréinderungen im Putamen (rechts) und weniger deutliche im
Glob. pallid. (auch rechts) gefunden; des weiteren erhebliche Sklerose
der Gehirngefifle und eine unbedeutende Degeneration der rechten
Pyramidenbahn. Der Autor halt seinen Fall fiir sehr dhnlich der Wil-
sonschen Krankheit; letzterer widerspricht aber das Alter des Pat.
(Beginn des Leidens im Alter von 65 Jahren) und die Pyramidenbahn-
lasion.

Noch mehr Interesse erweckt der von Thomas*8) erwithnte Fall. In
einer Familie, die 7 Kinder zéhlte, erkrankten 3 Schwestern im frithen
Kindesalter (eine 4, die zwel anderen je 8 Jahre alt). In allen 3 Fallen
Tremor beim Gehen, spastisch-unsicherer Gang, Rigiditat in den nnteren
Extremititen, gesteigerte Reflexe; in 2 Fillen positiver Babinski.
Bei einer Kranken Intentionstremor der Arme. Verlangsamung der
Sprache. Die Entwicklung des Intellektes ist gehemmt. Die iibrigen
Kinder sind gesund.

Somit gleichen, wie der Autor ausfithrt, alle 3 Falle teils der disse-
minierten Sklerose und teils der Pseudosklerose, besonders aber er-
innern sie an die Wilsonsche Krankheit. Zugunsten letzterer spricht
folgendes: der familiire Charakter des Leidens, sein fortschreitender
Verlauf, der Beginn des Krankheitszustandes im frithen Kindesalter,
das Zittern und die Rigiditat; der Wilsonschen Krankheit widerspricht:
der Charakter des Zitterns, das Fehlen von Gehirnverdnderungen, von
Schling- und Sprachstorungen und schliefilich die Lasion der Pyra-
midenbahn. Eine Sektion fand nicht statt.

Hadfield'%) beschreibt schon einen Fall von Ubergangsform von
Pseudosklerose zur Wilsonschen Krankheit.

Sdderbergh38) meint gleichfalls, daB zwischen' Pseudosklerose und
Wilsonscher Krankheit eine Menge Ubergangsformen existieren.
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Endlich ist in manchen Beziehungen interessant der Fall
Wimmers®®).

In Kklinischer Hinsicht gleicht, nach Wimmner, dieser Fall sehr der
Pseudosklerose, und zwar in Anbetracht der Rigiditit, die sich vor-
nehmlich beim Gange bemerkbar macht, der skandierenden Sprache,
des Zwangslachens, der unwillkiirlichen Bewegungen, welche teilweise
an Zittern erinnern, teilweise an Chores und Athetose; es bestehen
keine Lahmungen und Sensibilititsstorungen, keine Anzeichen von
Pyramidenbahnlision. Sektionsbefund: Diffuse Zellenentartung, Glia-
wucherung, wie dies bei Pseudosklerose vorkommt; seitens der Leber
keine Stérungen. Zum SchluB hebt der Autor hervor, dafl die dieser
Gruppe zugezahlien Falle trotz verschiedener klinischer, ein sehr &hn-
liches pathologisch-anatomisches Bild aufweisen; letzterer Umstand
miisse gerade die Pseudosklerose, die Wilsonsche Krankheit und die
verschiedenen Formen des Torsionsspasmus zusammenbringen.

Eine solche Auffassung, die ndmlich, dal die Pseudosklerose, die
Wilsonsche Krankheit und die Dystonia lordatica Varietdten eines und
desselben Leidens seien, wird noch von anderen Autoren vertreten, so
von Boenheim®). In diese Gruppe wird auch die Paralysis agitans und
die Athetose in frithem Lebensalter eingereiht [Strimpell8)].

Higier'8) hat z. B. einen derartigen Fall beschrieben, wo der Vater
an Paralysis agitans, ein Sohn an der Wilsonschen Krankheit und ein
anderer Sohn an Pseudosklerose litt. Maas?') hat einen héchst inter-
essanten Fall von Torsionsspasmus geschildert, der einige Jahre spéter
die der Paralysis agitans eigentiinlichen Ziige angenommen hatte.
Richtersl) (S.288) hilt die Athetose double, die Chorea chronica und
den Torsionsspasmus fiir Varietiten einer und derselben Krankheit.

Eine ganze Reihe von Autoren (Oppenheim, Flatau-Sterling, Tho-
mas, Hall u. a.) und neuerdings auch Rosenthal bestehen darauf, daB
die genannten Krankheiten -—— Chorea und Athetose double mit ein-
begriffen — untereinander verwandt sind.

Somit kann wohl die Anschauung, daB die Pseudosklerose, die Wil-
sonsche Krankheit, die Paralysis agitans, der Torsionsspasmus, die
Huntingtonsche Chorea und die doppelseitige Athetose, alle miteinander
Varietiten einer und derselben Krankheit sind, jetst fiir allgemein ak-
zeptiert gelten.

Diese Ansicht wurde noch erhirtet durch die letzthin erschienene
Arbeit Spielmeyers®®), der gezeigt hat, daB die Pseudosklerose dem
mikroskopischen Bilde nach sich von der Wilsonschen Krankheit nicht
unterscheiden 168t und daB die Grundlage beider Krankheiten ein und
derselbe Prozel bildet.

Endlich halten einige Autoren [E. Siemerling und Oloff?%)] nicht
Hypertonie, sondern Hypotonie fiir die Grundlage der Pseudosklerose.
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Man ist nun vor die Frage gestellt, wer denn recht hat — diejenigen,
welche diese Krankheitszustdnde fiir einander nahestehend erachten
oder die anderen, welche dieselben nicht identifizieren.

Ich habe 3 Kranke zu beobachten Gelegenheit gehabt, die eine ge-
wisse Ahnlichkeit mit den Fillen Economo-Schilder und Gerstmann-
Schilder in der Beziehung hatten, daB es schwer fiel, zu entscheiden, in
welche Kategorie sie sich besser einreihen lieBen.

Fall 1. Pat. Stephan M., 36 Jahre alt, verheiratet, wurde am 10. X. 1922 mit
folgenden Beschwerden in die Klinik aufgenommen: er hilt sich schon 6 Monate
lang fiir krank, ist im April, nachdem er in der Badstube gewesen war, erkrankt.
Es traten Kopfschmerz und leicht sopordser Zustand auf, letzterer dauerte 3 Mo-
nate, worauf Pat. zu sich kam; es bestand allgemeine Schwiche, Sprach- und
Schlingstorungen. Diese Storungen waren anfangs sehr bedeutend, gingen aber
sodann etwas zuriick. Auch war Speichelflul vorhanden, der aber bald aufhérte.
Der Kranke beklagte sich tiber Schwiche in den Armen und Beinen, Erschwerung
des Gehens und der Sprache und iiher Schmerzen in Armen und Beinen. Negative
Hereditit, ebenso Potus.

Status prisens. Das Gesicht ist etwas maskenartig; der rechte Facialis etwas
schwicher als der linke. Die rechte Pupille ist ein wenig weiter als die linke, das
linke Auge konvergiert etwas schwach. Lichtreaktion und Akkomodation sind in-
takt und lebhaft; der rechte Abducens ist etwas paretisch, der Conjunctivalreflex
rechts etwas abgeschwécht, der Cornealreflex 1i8t sich beiderseits gnt gewinnen.
Die Zunge zittert ein wenig beim Hervorstrecken. Die Sehnenphanomene sind
lebhaft. Die Sprache ist dysarthrisch. Die Abdominalreflexe sind erhalten, Ba-
binski fehlt; der Cremasterreflex ist nicht hervorzurufen. Schmerzempfindlichkeit
und taktile Sensibilitdt ein wenig in der rechten Kérperhilfte herabgesetzt; das
Muskelgefiihl ohne Anderungen. Dle Beweglichkeit ist etwas beschrankt, besonders
rechts. Die Haut des ganzen Korpers ist leicht atrophisch, mit Schuppenbildung.
Der Gang ist ataktisch, unsicher. Romberg in geringem Grade. Leichte Schling-
storungen. Hinsichtlich der Augen negativer Befund (kein Nystagmus, keine Ab-
blassung der temporalen Retinahslften). Erscheinungen von Hypertonie (Rigidi-
tat). Die Leber 148t sich nicht durchfithlen und mittels der Perkussion ist keine
Verianderung derselben nachweisbar,

Die Losung der Frage, um was es sich hier handelt, st6Bt auf Schwie-
rigkeiten. Gegen disseminierte Sklerose spricht das Fehlen von Sym-
ptomen von seiten der Augen (Nystagmus und Abblassungen der Papillen)
und die Intaktheit der Abdominalreflexe; gegen Pseudosklerose ist das
Alter des Patienten, die Koordinationsstorung und die anscheinend
normale Leber (Perkussion) anzufithren ; fiir Pseudosklerose die Rigiditét
und Maskenhaftigkeit des Gesichts.

Fall 2. Pat. Joseph P., 25 Jahr alt, wurde aufgenommen am 31. X. 1922
unter Beschwerden fiber Ixopfbchmerz, Sprachbehinderung und Erschwerung des
Ganges. Will schon 3 Jahre krank gewesen sein. Die aktuelle Krankheit habe
sich nach der Grippe eingestellt. Anfangs war Kopfschmerz, zuweilen mit Er-

brechen als Begleiterscheinung, und unbedeutende Schwiche des linken Armes
und Beines vorhanden. Dazu kam spater Sprachstérung und Erschwerung des
Ganges hinzu.

Status prisens. Die rechte Pupille ist weiter als die linke; die Reaktion auf
Licht etwas abgeschwicht, das rechte Auge konvergiert schwach. Der rechte
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Abducens ist etwas paretisch. Nystagmus bei Seitwirtsbewegungen der Augen.
Die rechte Nasolabialfurche ist etwas verstrichen. Die Zunge wird gerade heraus-
gestreckt und zittert. Geringe Herabsetzung der Sensibilitit im Gesicht rechts.
Die Conjunctivalreflexe sind abgeschwicht, der Cornealreflex rechts desgleichen;
links ist letzterer aufgehoben. Die Abdominalreflexe sind erhalten. Cremaster
lebhaft. Die Sehnenphinomene sind gesteigert, besonders in den unteren Extre-
mititen. Eine gewisse Verminderung der Schmerz- und Temperaturempfindlich-
keit und der taktilen Sensibilitit in der ganzen rechten Kérperhalfte. Das Muskel-
gefiihl ist unverindert. Abnahme des Muskeltonus. Adiadochokinesis, links mehr
bemerkbar. Romberg ist schwach ausgesprochen. Babinski fehlt. Der Gang ist
ataktisch (cerebellaren Charakters). Abblassung der temporalen Papillenhalften
ist nicht vorhanden. Die Leber ist nicht durchzufiihlen; auf Perkussion hin ist
sie ohne Anderungen. Die Zuckerprobe, die Vidalsche Reaktion zeigten normale
Funktionsfahigkeit der Leber. Allmahlich, vom 16. VIIL. 1923 an, wurden die
Pupillen gleich, reagierten gut auf Licht, ebenso auf Konvergenz und Akkomo-
dation. Die Sprache wurde dysarthrisch. In den Armen Erscheinungen von Hypo-
tonie, in den Beinen leichte Rigiditit, jedoch pyramidenartigen Charakters.

Die Erscheinungen von Ataxie in statu quo ante. Bemerkbar machen sich
Bewegungsarmut und Maskenartigkeit des Gesichts.

Offenbar ist auch gegebener Fall in diagnostischer Hinsicht schwie-
rig. Gegen disseminierte Sklerose spricht die Intaktheit der Abdominal-
reflexe sowie die geringe Anzahl von Erscheinungen, die auf Affektion
der Pyramidenbahnen deuten; gegen Pseudosklerose das Nichtvorhan-
densein von Rigiditit und die normale Funktion der Leber; zugunsten
der Pseudosklerose die Bewegungsarmut und die Maskenhaftigkeit des
Gesichts.

Foll 3. Fedor R., 29jihriger verheirateter Schuhmacher, trat am 20. I. 1923
in die Klinik ein. Hat vor einem Jahr Flecktyphus durchgemacht. Klagt tiber
Schwiiche in den Armen und Beinen und Behinderung der Sprache.

Status prisens. In den Beinen stark ausgesprochene Rigiditét (extrapyra-
midenartigen Charakters) bei passiven Bewegungen; desgleichen bei aktiven: so-
bald Pat. zu gehen beginnt, geraten die Muskeln seiner Beine und des Rumpfes
in einen Zustand von auffallender Rigiditat. Die Sprache geht langsam, mit deut-
licher Spannung, vonstatten; sie ist gleichsam spastisch. Die Muskelkraft ist er-
halten, Atrophien sind nicht vorhanden. Der Gang ist ataktisch, unsicher; Pat.
kann nur mit Miihe einige Schritte machen, indem er sich am Bettriicken festhilt,
dabei spannnen sich alle seine Muskeln, insbesondere die der Beine, inausgesproche-
ner Weise (Rigiditit). Bei schnellen und briisken passiven Bewegungen steigert
sich auch die Rigiditit, bei langsamen bleibt sie aus. Das Gesicht ist mobil, die
linke Nasolabialfalte ist mehr ausgeprigt als die rechte. Bei AugenschluBl wird
auch der rechte Facialis kontrahiert. Die rechte Pupille ist nur nm ein weniges
weiter als die linke; die Lichtreaktion beider ist intakt. Augenbewegen in der
Norm. Nystagmus fehlt. Die Sehnenphéinomene sind gesteigert. Keine patho-
logischen Reflexe. Die Abdominalreflexe sind etwas abgeschwicht. Beim Ver-
such, einen Finger zur Nase zu fithren, schligt die linke Hand fehl. Die Sprache
ist schwer verstindlich, infolge von eintretendem Masseterkrampf; wahrend des
Redens ist der Mund kaum gedffnet und eine deutliche Spannung aller Muskeln
des Sprachapparates wird deutlich bemerkbar. Willlkiirlich wird der Mund ganz
leicht gedffnet. SpeichelfluB ist nicht zu sehen. Bewegungsarmut: Pat. liegt fast
immer im Bett, ist apathisch, interessiert sich wenig fiir die Umgebung. Leber
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normal (auf Perkussion und Befiihlung). Mitunter 148t sich Zittern des Kopfes
wahrend des Sprechens- bemerken.

Dieser Fall steht wohl der Pseudosklerose am néchsten, in Anbe-
tracht der, namentlich bei aktiven Bewegungen, sich duflernden Muskel-
rigiditdt mit propagierendem Charakter, der Bewegungsarmut und der
Apathie, doch spricht gegen die Pseudosklerose das mehr oder weniger
akute Anfangsstadium und die normale Leber.

Etwas, was allen meinen Fillen gemeinsam ist, das ist die Atiologie;
hatte sich doch in zwei von ihnen die Krankheit nach Flecktyphus
entwickelt und in einem nach einer Erkialtung (heifles Bad). Dieser
Umstand spricht, nach Strimpell, gegen Pseudosklerose, fiir die seines
Erachtens das Ausfallen des dtiologischen Moments typisch ist.

Es erinnern demnach meine Falle in einem gewissen Grade an die
Economoschen und Schilderschen, sowie anch an die Falle Gerstmanns
und Schilders. Sie lassen sich weder der Pseudosklerose noch der disse-
minierten Sklerose anreihen, man kann sie nur als Falle, die der Pseudo-
sklerose nahestehen, ansehen.

Meine Fille und dann besonders die Economo-Schilderschen und die
Gerstmann-Schilderschen, lassen die Annahme berechtigt erscheinen,
dafl es noch gewisse Ubergangsformen gibt. Daher miissen wir uns
noch mehr ins Wesen des Krankheitsbildes der Pseudosklerose vertiefen
und die Frage aufwerfen, wo denn die Grenzen zwischen diesen Er-
krankungen zu ziehen sind: haben doch alle Autoren, die iiber diese
Pseudosklerose schrieben, die Ansicht ausgesprochen, daB diese Er-
krankung ihrem klinischen Bilde nach durchaus an die disseminierende
Sklerose erinnere und Oppenheim?®) hat sogar eine spezielle Abhand-
lung zur Frage der Differentialdiagnose der disseminierten Sklerose und
der Pseudosklerose verfallt. Auch Bosiroem®) (S.97) geht aut diese
Frage ein und meint, daf das Vorhandensein der drei bereits von Charcot
aufgestellten Hauptsymptome des Krankheitsbildes der disseminierten
Sklerose (Nystagmus, skandierende Sprache und Intentionszittern)
noch nicht beweist, daB wir es dann téatsachlich .mit letzterer Krank-
heit zu tun haben. Zugunsten der disseminierten Sklerose spricht eine
Rigiditét spastischer Natur, wihrend die Pseudosklerose sich durch
eine Rigiditdt, von der gleichmiBig sowohl die Agonisten als auch die
Antagonisten betroffen werden, kennzeichnet. Das Zittern kann zu-
weilen denselben Charakter bei der Pseudosklerose aufweisen wie bei
der disseminierten Sklerose. Sodann erloschen bei der disseminierten
Sklerose frithzeitig die Abdominalreflexe, wihrend sie bei der Pseudo-
sklerose erhalten bleiben. Bei der disseminierten Sklerose gelangt keine
Beweglichkeitsbeschrankung zur Beobachtung, dafiir aber hiufig Ab-
blassung der temporalen Papillenteile. Der Pseudosklerose sind Re-
missionen im Krankheitsverlauf nicht eigen, wohl aber haufig Pigment-
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farbung der Peripherie der Cornea und nicht selten epileptiforme An-
fille. Beide Krankheiten werden durch Sprachstérungen gekennzeich-
net. Das Maskengesicht (Starre) wird nur bei der Pseudosklerose wahr-
genommen. FEndlich kommt eine erhebliche Bedeutung den Funktions-
stérungen der Leber zu, was vornehmlich bei Pseudosklerose in die Er-
scheinung tritt.

Aus allem oben. Erwdhnten ergibt sich, dafl das Fehlen von Bauch-
deckenreflexen das wesentlichste und dabei unbestreitbare Merkmal
der disseminierten Sklerose ist, dagegen mogen die anderen, von Bo-
stroem angefiihrten Anzeichen bald ginzlich fehlen, bald nur schwach
ausgepragt sein (Hypertonie, Zittern usw.).

Somit ist es klar, daB eine nur unerhebliche Anzahl von fiir die
Pseudosklerose typischen Symptomen die Grundlage zur Aussonderung
der Pseudosklerose als einer speziellen Erkrankung bildet, wihrend hin-
sichtlich der iibrigen Symptome die beiden Krankheiten nach der An-
sicht aller Autoren sich vollig gleichen.

Zu diesen Symptomen, welche als typisch fiir die Psendosklerose
gelten, gehoren folgende: 1. Der Beginn der Erkrankung im frithen
Kindesalter; 2. das Fehlen eines strikten dtiologischen Moments; 3. die
Intaktheit der Hautreflexe (Abdominal- und Cremaster-); 4. der nega-
tive Sektionsbefund. Was nun die zuerst von Fleischer aufgestellten
Kennzeichen, nimlich das der Pigmentfirbung der Cornea und das
der Cirrhosis hepat. anbelangt, so kommt besagten Symptomen keine
wesentliche Bedeutung im Krankheitsbilde der Pseudosklerose zu, da
sie einerseits nicht in einem jeden einzelnen Falle dieser Erkrankung
beobachtet werden, und da andererseits dieselben auch bei anderen
Krankheiten vorkommen, so z. B. bei der Wilsonschen.

Glanz natiirlich erhebt sich nun die Frage, ob denn obige 4 Merk-
male tatsichlich von so ausschlaggebender Bedeutung sind, daf es be-
rechtigt erscheint, aus der Gruppe der disseminierten Sklerose eine
spezielle Krankheit mit der Bezeichnung Pseudosklerose auszusondern,
wie das Striimpell und die nachfolgenden Autoren getan haben.

Der Erérterung dieser Frage wende ich mich nun zu.

1. Das Alter des Kranken. C. Westphal und Stréimpell meinen, dall
die Pseudosklerose sich durch den Beginn des Krankheitszustandes im
frithen Lebensalter kennzeichne [nach Frankl-Hochwart'l) im Alter von
1—10 Jahren], wihrend man an der disseminierten (multiplen) Skle-
rose gewohnlich im mittleren Lebensalter erkranke. Thomas*8) be-
schrieb Pseudosklerose bei Kindern, von denen eines 11/, und ein anderes
2 Jahre alt war. Spilzil) hat in seiner Dissertation 16 Fille von Pseudo-
sklerose zusammengestellt, von denen in 10 die Krankheit im Kindes-
alter begann, in den iibrigen in vorgeriickteren Lebensjahren, in seinem
Falle sogar mit 54 Jahren. Im Fall Ficklers®) fing die Pseudosklerose
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mit 34 Jahren an, im Falle Stranskys*®) mit 23, Ljustritzkis?*) mit
47 Jahren. Strimpell*”) berichtete in einem auf dem Neuropathologen-
kongrell 1913 gehaltenen Vortrage iiber einen seines Krachtens un-
zweifelhaft Pseudosklerose repréasentierenden Krankheitsfall und fiihrte
dabei aus, daf hier der spite Beginn der Erkrankung, erst im 31. Le-
bensjahre, merkwiirdig erscheine. Dal selbst Strimpell, der Begriinder
der Lehre von der Pseudosklerose, diesen Fall doch als Pseudosklerose
diagnostiziert, trotz des spaten Beginns der Erkrankung, ist von weit-
tragender Bedeutung. Dieser Umstand 146t namlich schlieBen, dafB
das Alter der Kranken keine nennenswerte Bedeutung hat. Mithin
kann die Pseudosklerose auch in spiteren Lebensjahren einsetzen, was
ja auch die Arbeit Spitz’s bezeugt, wo der Beginn der Erkrankung nur
in 10 von 16 Féllen ins frithe Lebensalter fiel, wiahrend in den iibrigen
6 die Krankheit in vorgeriicktem Lebensalter auftrat.

Die Pseudosklerose beginnt also im frithesten Kindesalter und im
jugendlichen Alter bis zur Pubertétszeit, kann aber auch im mittleren
Lebensalter [die Falle Striimpells*’) und Ficklers®)] und sogar in einem
noch vorgeriickteren Alter, nach 45 Jahren [Fall Ljustritzki2')] und
selbst mit 54 Jahren [Fall Spitz*1)] auftreten.

Wenn wir nun die Frage stellen, in was fiir einem Alter die disse-
minierte Sklerose vorkommt, so erhalten wir eine dem oben angefiihrten
gleicheAntwort. Dieselbe tritt, wie das Strimpell in seinem Handbuch
der Nervenkrankheiten ausfithrt, vorzugsweise im jugendlichen Alter,
zwischen 18—35 Jahren auf; je sorgfaltiger aber die Anamnese erhoben
werde, desto hiufiger stelle sich heraus, daB die ersten Krankheits-
erscheinungen schon in den Pubertéitsjahren oder sogar noch friiher
sich geduflert hatten, und man habe vereinzelte Fille multipler Skle-
rose schon bei Kindern heobachtet.

In gleicher Weise meint Oppenheim (Lehrbuch), daB der Beginn der
disseminierten Sklerose gewdhnlich ins Alter von 20—30 Jahren fallt,
daf sie aber auch in spateren oder fritheren Jahren sich ereignen konne,
ja sogar in der ersten Kindheit.

DaBl die disseminierte Sklerose im frithen Kindesalter auftreten
kann, sagt auch Marburg?®) (S.916): so fiihrt er den Fall Raymonds
und Lejonnes an, wo ein 11/,jihriges Kind an disseminierter Sklerose
erkrankte,

Es ist aus dieser Darlegung ersichtlich, daB das Alter des Kranken
nicht als Differentialkriterium dienen kann; sowohl die Pseudosklerose
als auch die disseminierte Sklerose kémnen im frithesten und auch in
einem vorgeriickteren Alter beginnen.

2. Das Fehlen eines strikten dtiologischen Moments wird von Strim-
pell als ein charakteristisches Merkmal der Pseudosklerose angesehen.
In seiner ersten Arbeit tiber die Pseudosklerose?) hat er ausgesprochen,

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 77. 48
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daB bei seinen Patienten keine ursichlichen Momente verzeichnet
werden konnten. Dagegen weist aber C. Westphal in einem seiner Fille
auf Hereditdt und auf vom Patienten iiberstandenen Typhus als atio-
logische Momente hin. Am meisten hat sich fiir die Frage der Atio-
logie der Pseudosklerose Spitz?!) interessiert und Hereditdt, Trauma,
Lues, Typhus, die tibrigen Infektionskrankheiten und auch Uberan-
strengung als dtiologische Momente hingestellt. Doch werden bekannt-
lich alle diese Momente auch fiir die Ursache der disseminierten Sklerose
(Oppenheim, Marburg, F. Miiller, Dejerine und Thomas) gehalten, Eine
hiervon abweichende Ansicht vertritt Strémopell, der sich absprechend
zu Trauma, Lues, Infektion und Intoxikation als #tiologische Momente
fiir das Auftreten von disseminierter Sklerose verhalt.

Dieser Autor erklirt, dal in der Mehrzahl der von ihm persénlich
beobachteten Falle (von disseminierter Sklerose) er, trotz genauesten
Ausfragens, keine wesentliche dufere Ursache*) der Krankheitsentwick-
lung hat konstatieren kénmen*). Striimpell zufolge, wissen wir iiber die
Ursachen der disseminierten Sklerose so gut wie nichts.

Somit ist es auch die Meinung Strimpells, dafl wir fiir die dissemi-
nierte Sklerose kein prizises atiologisches Moment besitzen, daf mit-
hin das Fehlen strikter atiologischer Momente aunch fiir die disseminierte
Sklerose etwas Charakteristisches ist und daB folglich dieses Fehlen fiir
die disseminierte Sklerose ebenso charakteristisch wie fiir die Pseudo-
sklerose ist.

Wieder andere Autoren (Spitz) sind der Ansicht, daf dieselben Er-
krankungen (Infektion, Intoxikation, Trauma usw.), welche von vielen
Autoren (Oppenheim, Marburg, F. Miller, Dejerine, Thomas u.a.) als
charakteristisch fiir die disseminierte Sklerose betrachtet werden, auch
die Ursache der Pseudosklerose seien.

Dieses ist sehr wichtig, wird ja dadurch erwiesen, daB zwischen der
Pseudosklerose und der disseminierten Sklerose vom Standpunkte der
Atiologie gar keine Unterschiede bestehen, da sowohl in den Féllen der
einen als auch der anderen Krankheit entweder gar kein ursdchliches
Moment gefunden wird oder aber, hitben und driiben, ein und dieselben
itiologischen Momente (Infektion, Intoxikation, Trauma usw.) konsta-
tiert werden.

8. Das Verhalten der Hautreflexe — des Abdominal- und Cremaster-
reflexes.

Die Ansicht, daB bei der disseminierten Sklerose die Bauchdecken-
reflexe aufgehoben sind, kann fiir allgemein angenommen gelten. Wemm
daher im gegebenen Krankheitsfalle diese erhalten sind, so gilt in An-
betracht der Existenz solcher Reflexe die disseminierte Sklerose fir

*) Yom Autor hervorgehoben.
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ausgeschlossen, wenn auch das Krankheitsbild in allen seinen ander-
weitigen Ziigen vollig dem der disseminierten Sklerose gleicht, und
man denkt dann gern an die Pseudosklerose. Man beruft sich dabei
auf Strimpell, der behauptet haben soll, daBl bei disseminierter Sklerose
die Abdominalreflexe stets fehlen. Diese Angabe ist aber nicht ganz
zutreffend. Striimpell hat in seiner Abhandlung tiber die Westphalsche
Pseudosklerose?) nur behauptet, daB nach seinen FErfahrungen die
Bauchdeckenreflexe bei disseminierter (multipler) Sklerose auffallend
héufig vermift werden*) (S.136) und in seinem Lehrbuch, im Kapitel
iiber die disseminierte Sklerose, dall bei letzterer er fast immer das
Fehlen von Bauchdecken- und Cremasterreflexen hat konstatieren
kénnen. Auf Grund dieser Aussage Striimpells, daB die Bauchdecken-
reflexe nur auffallend hiufig oder fast immer fehlen, kann nicht davon
die Rede sein, dafl der gegebene Krankheitsfall keine disseminierte
Sklerose ist, bloB deshalb, weil hier die Abdominalreflexe erhalten sind.
Dieses ist auch verstindlich genug; bedeutet ja das Ausbleiben irgend-
eines Reflexes lediglich, daB in einem bestimmten Abschnitte des
Nervensystems ein gewisser pathologischer ProzeB sich abspielt und
kann das Fehlen von pathologisch-anatomischen Alterationen in einem
solchen Abschunitte noch nicht gegen die betreffende Krankheit sprechen
beim Vorhandensein aller iibrigen dieser Krankheit adiquaten Sym-
ptome. So beweist beispielsweise die Intaktheit der Pupillenreaktion
bei einem Kranken, der sonst alle die der progressiven Paralyse eigen-
tiimlichen Symptome aufweist, noch keineswegs, daf hier keine pro-
gressive Paralyse vorliegt, da unseres Wissens in 5—10°/, dieser Krank-
heit die Lichtreaktion ungestort verbleibt. In analoger Weise spricht
meines Erachtens die Intaktheit der Abdominalreflexe noch nicht gegen
die disseminierte Sklerose, wenn nur alle anderen Symptome eine solche
erhirten. Als bester Beweis hierfiir mag der von Kayser*) (S.347)
beobachtete typische Fall von disseminierter Sklerose dienen, wo die
Abdominalreflexe lange normal waren und erst spéterhin verschwanden.
In neuerer Zeit ist die Frage der Bedeutung der Bauchreflexe bei der
disseminierten Sklerose von einer ganzen Reihe von Autoren behan-
delt worden, so z. B. von Soederbergh®8) welcher der Ansicht ist, daB
bei disseminierter Sklerose dieser Reflex erhalten bleiben kann und
erst dann verloren geht, wenn sein Reflexbogen ladiert ist. Auch
Monrad-Krohn?%) ist, sich stiitzend auf seine Untersuchungen, zum
Schlufl gelangt, daf eine totale EinbuBe der Bauchdeckenreflexe bei
disseminierter Sklerose nicht so sehr oft beobachtet wird, wie das die
Mehrzahl der Kliniker behauptet.

Es spricht also das Vorhandensein der Abdominalreflexe noch nicht

*) Vom Awutor hervorgehoben.
' 48%
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gegen disseminierte Sklerose und euntbehrt es jeglicher Grundlage, die-
jenigen Falle, wo besagte Reflexe sich erhalten haben, aber sonst
alles an disseminierte Sklerose erinnert, zu einer speziellen Gruppe
{Pseudosklerose) abzusondern.

4. Der negative Sektionsbefund. s eriibrigt sich, dieses letzte Sym-
ptom einer Betrachtung zu unterziehen, dasjenige, welches C. West-
phal und Striimpell bewog, die Pseudosklerose von den Fillen der disse-
minierten Sklerose abzusondern.

Es hat zuerst C. Westphal darauf aufmerksam gemacht und spater
ist es auch von Striimpell bestitigt worden, da in einigen Fallen von
scheinbar typischer disseminierter Sklerose durch die Obdultion keiner-
lei Verinderungen im Zentralnervensystem ermittelt werden. Diese
Tatsache galt nun als pathognomonisch fiir die Pseudosklerose, wurde
aber durch die Abhandlung Héflins und Alzheimers erschiittert, da
letztere. bei besagter Krankheit Alterationen der Neuroglia fanden,
wobei jedoch zu betonen ist, daB diese Forscher in ihrem Falle die
Diagnose auf Pseudosklerose klinisch nur als Wahrscheinlichkeits-
diagnose stellten. Letzterem Umstand wurde jedoch keine Bedeutung
beigemessen, ihr Fall wurde fiir Pseudosklerose gehalten und seit ihrer
Arbeit die von ihnen gefundenen Verdnderungen der Neuroglia lange
Zeit als spezifisch auch fiir die Pseudosklerose angesehen. Dann wies
aber Spielmeyer3®) im Jahre 1920 nach, dall ebensolche Verinderungen
der Neuroglia in demselben Mafie auch fiir die Wilsonsche Krankheit
typisch sind, bei welcher, wie Spielmeyer meint (8. 35), dieselben Neuro-
gliatypen, wie die von Alzkeimer bei der Pseudosklerose geschilderten,
vorgefunden werden. Nach Spielmeyer existieren in bezug auf mikro-
skopische Verinderungen keine Unterschiede zwischen der Pseudo-
sklerose und der Wilsonschen Krankheit; bei beiden handele es sich um
ein und denselben Krankheitsproze (8. 330). So ist es denn nach den
Untersuchungen Spielmeyers klar, dal der Pseudosklerose und der
Wilsonschen Krankheit gleiche mikroskopische Alterationen des Ner-
vensystems eigentiimlich sind.

Wenn wir nun in einigen Krankheitsfillen, die klinisch als disse-
minierte Sklerose verlaufen, bei der Sektion keine Verdnderungen sei-
tens des Zentralnervensystems finden, d.h. keine sog. sklerotischen
Plagues, so wiirde sich die Frage erheben, ob wir dann berechtigt
wiren, unter Zugrundelegung dieses einen Anzeichens derartige Fille
in eine besondere Gruppe zusammenzufassen, namlich die der Pseudo-
sklerose?

Zur Zeit C. TWestphals und der ersten Arbeiten Strimpells, d.h.
gegen Ende des verflossenen Jahrhunderts, wiirde dies vielleichb eine
gewisse Berechtigung gehabt haben; heutzutage aber mufl dieses Fak-
tum von einem anderen Gesichtspunkt aus behandelt werden.



Pseudosklerose, Wilsonsche Krankheit und Encephalitis chronica disseminata. 727

Wie bekannt, beginnen in neuerer Zeit unsere Ansichten iiber die
Atiologie der disseminierten Sklerose sich zu #ndern. Kuhn und
Steiner3s) (S.130) haben bei Meerschweinchen und Kaninchen durch
Serumeinspritzungen des Liquor cerebrospinalis von Personen, die vor
kurzem an disseminierter Sklerose erkrankt waren, Lahmungen und
Tod hervorgerufen; im Blute und in der Leber der Tiere wurden Spiro-
chaten ermittelt. Siemerling®) hat Spirochaten in einem Falle von
frischer disseminierter Sklerose und Schuster3?) (8. 31) in 3 Fillen von
disseminierter Sklerose Gebilde, die, der Form und GréBe nach, eine
groBe Ahnlichkeit mit der Spirochaeta aufwiesen, gefunden. Dariiber,
was fir eine Beziehung zwischen diesen — von ihm Spirochiitoiden be-
nannten — Gebilden und der Spirochaeta pallida besteht, driickt sich
Schuster nicht bestimmt aus. Jedenfalls miissen wir jetzt zu den atio-
logischen Momenten der disseminierten Sklerose noch einen spiroché-
toiden Parasiten hinzufiigen.

Auch ist noch zu beriicksichtigen, dafl bei der Malaria im Nerven-
system disseminierte Herde entstehen, die sog. Granulome, die nach
Diirk3®) (8.131) den Jugendzustand der sklerotischen Herde der disse-
minierten Sklerose reprisentieren. Ferner behauptet Diirck, dafi hei
Personen, welche von einem schweren Wechselfieber genesen sind, sich
héufig nervise Erscheinungen einstellen, die ihrem Symptomenkomplex
zufolge der disseminierten Sklerose zugezéhlt werden miissen. Derartige
herdférmige Wucherungen der Neuroglia bei Malaria hat auch Oester-
lin®7) beschrieben. Letzterer meint freilich, daB er solche sklerotische
Herde nur im Grof3- und Kleinhirn gefunden habe und nie im Riicken-
mark. Interessant sind die SchluBfolgerungen, zu denen dieser Autor
gelangt: 1. Von 24 Fillen der Malaria fand er in 4 herdférmige Glia-
wucherung bloB im GroBhirn, in 2 im Kleinhirn und nur einmal in beiden.
2. Plasmodien wurden von ihm in allen denjenigen Fillen ermittelt,
wo die herdférmige . Gliawucherung deutlich ausgeprigt war (8. 34).
Besonde1s wichtig ist die ‘SchluBfolgerung Oesterlins, daBl sich kein di-
rekter Zusammenhang zwischen der herdférmigen Gliawucherung und
dem Quantum der Parasiten konstruieren 148t (S. 26). Von ebensolchen
Granulomen bei Malaria berichtet gleichfalls Simon3$).

Die vorstehenden Beobachtungen Diircks und Oesterlins erweisen,
dafB die sklerotischen Herde (herdférmige Gliawucherung) bei disse-
minierter Sklerose und bei Malaria pathologisch-anatomisch ein und
denselben Charakter aufweisen. Dieser Umstand ist, meines Erachtens,
héchst bedeutungsvoll, da sich daraus gewiB folgendes schliefen 1ift:
Typische Fille von disseminierter Sklerose, wo nach dem Tode im
Nervensystem sog. sklerotische Herde gefunden werden, haben offer-
bar als #tiologische Grundlage die Spirochaeta, d. h. Parasiten; gegen-
teilig werden in Fillen, wo die Spirochaeta nicht das dtiologische Mo-
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ment ist, die sklerotischen Herde fehlen oder es werden infolge der
Unzulanglichkeit unserer Untersuchungsmethoden iiberhaupt keine
Verinderungen ermittelt werden kénnen.

Nach den Untersuchungen Simons, Siemerlings, Schusters, Diircks
und Oesterlins 146t sich als natiirliche Konsequenz obiger Untersuchungen
unsere Ansicht tiber die disseminierte Sklerose folgendermafen aus-
sprechen: Die sog. sklerotischen Plaques entstehen in denjenigen
Fillen, wo die Spirochaeta das étiologische Moment abgibt; wenn da-
gegen disseminierte Sklerose nicht durch dieselbe hervorgerufen ist,
sondern durch Infektion, Intoxikation, Trauma oder irgendwelche an-
dere Momente, dann werden sklerotische Plaques nicht gefunden
werden.

Demnach ist das Fehlen letzterer im Gehirn von Personen, die zu
Lebzeiten das Krankheitsbild der disseminierten Sklerose aufwiesen,
lediglich ein Beweis dafiir, daf} hier das ursidchliche Moment kein Pa-
rasit war, aber noch nicht dafiir, daf iiberhaupt keine Sklerose vor-
lag, sondern eine ganz besondere Erkrankung, die Pseudosklerose ge-
nannt werden soll.

So fallt denn auch der letzte und, wie es schien, Hauptgrund fort,
welcher Striimpell und C. Wesiphal veranlaB3t hat, die Pseudosklerose
aus der disseminierten Sklerose auszusondern.

Wir haben gesehen, daB auch nicht eines von den Symptomen, die
C. Westphal, Striimpell u. a. beinahe pathognomonisch fiir die Pseudo-
sklerose halten, der Diagnose von disseminierter Sklerose widerspricht
und daB man sie alle (Beginn im frithesten Lebensalter, Tehlen eines
prazisen dtiologischen Momentes, Intaktheit der Abdominalreflexe und
negativer Sektionsbefund) als durchaus nicht weniger charakteristisch
fiir die disseminjerte Sklerose anschen kann. Unter solchen Verhalt-
nissen kann das Ausscheiden solcher Fille in eine besondere nosologische
Gruppe keiner Kritik standhalten.

Auf Grund alles oben Gesagten kaon man zum Schlufl gelangen,
dafl die sog. Pseudosklerose im Sinne C. Westphals und Striimpells gar
nicht existiert und dafi es nur eine disseminierte Sklerose gibt. Doch sind
nicht alle Fille, die als Pseudosklerose beschrieben worden sind, der disse-
minierten Sklerose zuzuzihlen. Einen Teil der sog. Pseudosklerosefille
sollbte man, wozu ja neuerdings die meisten Autoren tendieren, zur
Wilsonschen Krankheit hinzurechnen.

Wir wollen nun die Frage erortern, worin denn die Wilsonsche Krank-
heit besteht.

Die hauptsichlichen Symptome dieser Krankheit sind folgende:
Zittern, Muskelspannungen und Hypertonie, Contracturen als Folge-
zustand der letzteren, Dysarthrie, Anarthrie, Dysphagie, Abmagerung
und Schwiche, Tendenz zum unmotivierten Zwangslachen. Von seiten
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der Pgyche: eine eigenartige Demenz, die sich in einer Einengung des
psychischen Gesichtskreises duflert. In reinen Fillen keine Symptome
seitens der Pyramidenbahnen. Pathologisches Bild: Symmetrische De-
generation des Putamen und Glob. pallidus (in geringem Mafe), wih-
rend die benachbarten Teile (N. caudatus, Thalamus opticus) normal
oder nur leicht atrophisch sind. Klinisch fehlen Erscheinungen von
Cirrhosis hepat. Krankheitsbeginn im jugendlichen Alter, hiufig fa-
milidre Natur der Erkrankung. Krankheitsverlanf fortschreitend bis
zum Tode. Dauer: bei akatem Verlauf einige Monate und beim chro-
nischen bis zu 7 Jabhren.

Dies ist in allgemeinen Ziigen zusammengefaBlt die Wilsonsche®2)
Darstellung des Bildes der progressiven Degeneration des N. lenticul.
Dieser Autor stellt die Alteration des Nucl. lenticularis im patholo-
gischen Bilde in den Vordergrund und hilt nur diese Veridnderungen
fiir wesentlich und charakteristisch fiir die in Frage stehende Erkran-
kung. Wenn man aber das pathologisch-anatomische Bild der Krank-
heit, wie es in der Wilsonschen Abhandlung entworfen ist, einer ein-
gehenderen Betrachtung unterzieht, so gewinnt man einen anderen Ein-
druck; dariiber werde ich mich aber genauer noch im Weiterfolgenden
auslassen.

Zum SchluB seiner Abhandlung hat Wilson die Anschauung aus-
gesprochen, dafl die progressive lentikulire Degeneration und die
Pseudosklerose einander sehr nahestehen. Um diese seine Ansicht zu
stiitzen, nimmt Wilson die hauptsichlichsten Arbeiten tber die Lehre
von der Pseudosklerose durch und betont ihre fast vollige Ahnlichkeit
mit der progressiven lentikuliren Degeneration; man solle daher, so
meint er, die Bezeichnung Pseudosklerose ganz fallen lassen, da unter
dieser Benennung die verschiedenartigsten Krankheitsfille beschrieben
wiirden. :

Gegenwiirtig sprechen sich fast alle Autoren dahin aus, daB die
Pseudosklerose und die Wilsonsche Krankheit ein und dieselben Er-
krankungen sind.

Beginnt ja auch die Wilsonsche Krankheit wie die Pseudosklerose
im jugendlichen Lebensalter. Ersterer ist der familisive Charakter eigen,
von familiirer Erkrankung an Pseudosklerose spricht gleicherweise
Bawmlin®). Ferner sind gleich charakteristisch sowohl fiir die Pseudo-
sklerose als auch fiir die Wilsonsche Krankheit: die Hyvpertonie, das
Zwangslachen, die Cirrhosis hepat., eine gewisse Demenz, der chro-
nische Krankheitsverlauf usw.

Ubrigens vertritt Bostroem (S. 13 und 79) den Standpunkt, dafB die
Pseudosklerose und die Wilsonsche Erkrankung nicht ein und die-
selben Erkrankungen sind und bietet eine Differentialdiagnose dieser
beiden Erkrankungen. So sei das Gesicht bei der Wilsonschen Krank-
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heit starr, maskenartig, bei der Pseudosklerose zuweilen starr; die
Sprache bei ersterer dysarthrisch-bulbér, bei letzterer skandierend-
bulbér, bisweilen auch dysarthrisch; das Schlucken bei beiden oft ge-
stort. Das Zittern: Wilson — tremorartig, bei Intentionen zunehmend,
Pseudosklerosis — grobes Wackeln, bei Intentionen zunehmend, daneben
zuweilen auch Zitterbewegungen. Psyche: Wilson —manchmal dement,
reizbar ; Pseudosklerose —fast immer Demenz, reizbar. Anfille: Wilson—
werden nicht beobachtet; Pseudosklerose — héufig usw.

Aus obigen Auslassungen Bostroems ergibt sich, dalBl zwischen den
beiden Krankheiten eigentlich gar keine Unterschiede bestehen und ist
somit in klinischer Beziehung die sog. Wilsonsche Krankheit und die
sog. Pseudosklerose ein und dieselbe Erkrankung.

Eine véllig erschopfende Antwort auf die Frage von dem Wesen der
Wilsonschen Krankheit und wie man dieselbe aufzufassen hat, gibt,
meines Krachtens, FVilson selbst in seiner Arbeit.

Wie bereits oben hervorgehoben wurde, 148t sich bei genauerer Be-
trachtung des im TWilsonschen Aufsatze entworfenen pathologisch-ana-
tomischen Bildes seiner progressiven lentikuliren Degeneration eine,
von dem, was man hinsichtlich der Wilsonschen Krankheit allgemein
fiir charakteristisch zu halten pflegt, durchaus abweichende Vorstel-
lung gewinnen. So ist, nach Wilson, bezeichnend fiir seine Krankheit
die beiderseitige symmetrische Degeneration des Putamens und in et-
was geringerem Grade des Glob. pallidus. Weiter fithrt er an, daf der
N. caudatus oft ziemlich eingeschrumpft ist. Sodann leichte fleckweise
leptomeningeale Verdickung der Hirnhdute. Die Hirnrinde weist kaum
bemerkbare Verinderung auf. So hat Homen gefunden, daf3 die Frontal-
rinde etwas verdiinnt war, was aber keine allgemeine Chromatolysis sei,
und wiren dabei nur Spuren von Verdnderungen nachweisbar, diese
seien nicht so ausgesprochen wie bei Dementia paralytica. Pons, Me-
dulla und Riickenmark findet Wilson in der Norm, fiigt aber sogleich
hinzu, daf die Verinderungen, die sie erleiden, von sekundirer Be-
deutung sind. Hieraus erhellt, dall auch Wilson Alterationen des Pons,
der. Medulla und des Riickenmarkes wohl gefunden hat, dieselben aber
nur fiir untergeordnet hilt. Sodann beschreibt Wilson Degeneration
der Ansa lenticul. und Atrophie des Corpus Luysii und seiner Bahnen
bei seinen Patienten®?) (S. 975).

Aus allem Vorstehenden ist ersichtlich, daB bei der Wilsonschen
Krankheit nicht nur der N. lenticularis, sondern auch der N. caudatus,
das Corpus Luysii, der Pons, die Medulla, das Riickenmark und die
Hirnrinde Verdnderungen erleiden. Besonders bemerkenswert sind
die Alterationen der Hirnrinde, von denen Hémen sagh, daB sie nicht
so ausgesprochen sind, wie bei Dementia paralytica. Da nun Homen
die von ihm bei der Wilsonschen Krankheit gefundenen Verdnderungen
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der Hirnrinde mit solchen bei progressiver Paralyse vergleicht, so ver-
steht es sich von selbst, daf diese Verénderungen wohl recht ernster
Natur gewesen sein miissen. Derselben Ansicht iiber die Wilsonsche
Krankheit ist auch Spielmeyer. Er meint, daB dieselbe nicht so eng
lokalisiert ist, wie es von manchen Autoren behauptet wird®?) (S. 325).
Und in der Tat hat Spielmeyer in seinen Fallen besonders ausgeprigte
Veréinderungen der Hirnrindenzellen beobachtet. Auch berichtet dieser
Autor, abgesehen von Alterationen des Nucl. lenticul., {iber Verinde-
rungen des N.caudatus, besonders im Kernkorperchen und Caput
(S.331), des Ammonshorns (S. 336) sowie der Substantia nigra und
des N.ruber. Die Wilsonsche Krankheit kénne nach Spielmeyer nicht
fiir eine Systemerkrankung erachtet werden. Hier seien diffuse Ver-
#nderungen in verschiedenen Teilen des Zentralnervensystems vor-
handen (S.343). Diese Untersuchungen Wilsons und Spielmeyers
zeigen, daf} bei der Wilsonschen Krankheit fast im ganzen Nerven-
system Verdnderungen vor sich gehen, oder, anders ausgesprochen, dal
sich uns hier das Bild der disseminierten Encephalitis mit chronischem
Verlauf prasentiert.

Auch ihren klinischen Symptomen nach erweist sich die Wilsonsche
Krankheit als disseminierte Encephalitis. LiafBt sich doch die Demenz
der Kranken nicht durch Lision des N. lenticularis erkliren; die De-
menz weist gewill auf Schidigung der Hirnvinde der Stirnlappen hin;
tibrigens sind in neuerer Zeit Hinweise darauf gewonnen worden, dafB
psychische Storungen von Lésion der subcorticalen Ganglien abhingig
sein konnen [Camus?)]. Muskelrigiditit und Hypertonie sollen, den
Untersuchungen Lewys?0) zufolge, mit Affektion der Substantia nigra
in Konnex gestellt werden, nach Wilson mit Schidigung des N. lenticul. ;
ich dagegen stelle die Rigiditdt in Abhiingigkeit von Lision des Pons
varoliae (fronto-ponto-cerebellare Bahn und Kleinhirnschenkel).

Demnach hingt allem Anschein nach nur die Rigiditit von einer
Affektion dreier verschiedener Bezirke des Nervensystems (N. lenti-
cularis, Substantia nigra, Pons und Stirnlappen) ab. Die Dysarthrie
und Anarthrie hiangen ab von einer Schidigung der Medulla oblong.
Was nun die Bewegungsarmut anbetrifft, so will Boenheim (S. 17) die-
selbe dadurch erkliren, daB bei derartigen Kranken die feineren Be-
wegungen ihr Ziel verfehlen, weshalb sie auBer Titigkeit sind. Von
Striimpell*®) wird die Bewegungsarmut in Konnex mit dem Fehlen des
Antriebes bei diesen Kranken gebracht und Goldsteinl?) verlegt den
Antrieb zum Handeln in die Stirnlappen. Mann??) erklirt den Mangel
an Antrieb durch die Unzulinglichkeit der von den Zentren ausgehen-
den Impulse. Hieraus erhellt, daB die Bewegungsarmut mit einer Af-
fektion des Zentralnervensystems, hauptsichlich der Stirnlappen in
Konnex gestellt werden muf.
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Zusammenfassend 148t sich aussprechen, dafl sowohl die klinischen
Symptome als auch die mikroskopischen Befunde (Wilson, Spielmeyer)
dafiir sprechen, dall die Wilsonsche Krankheit eine chronische disse-
minierte Encephalitis (Encephalitis chronica disseminata) ist.

Es ist nun zu bedenken, dafl die Encephalitis chronica disseminata
(nach meiner Terminologie), Encephalitis chronica [Economo, Spiel-
meyer . a.*2)] oder Encephalitis disseminata [nach Habermann'3)] eine
epidemische Encephalitis (seu lethargica) ist, wogegen die Wilsonsche
Krankheit anscheinend nichts mit epidemischer Encephalitis zu tun
hat. Es ist aber zu beriicksichtigen, dall zu der Zeit, als Wilson seine
Abhandlung verfafte, es noch nicht bekannt war, dafi es Encephalitis
epidemischer Natur und dabei mit chronischem Verlauf geben kann, —
eine Tatsache, welche jetzt allgemein akzeptiert erscheint. Wenn wir
ferner in Betracht ziehen, daB Wilson, als typisch fiir seine Krankheit,
Lisionen des Putamen, Globulus pallidus und teilweise des N. caudatus
und Corpus Luysii erachtet, und dafl Spielmeyer noch von Schiadigung
der Substantia nigra bei der Wilsonschen Krankheit berichtet, d. h.
solcher Stellen des Zentralnervensystems, deren Affektion auch fiir die
epidemische Encephalitis bezeichnend ist, so muBl schon allein dieses
uns dazu veranlassen, Anniherungspunkte zwischen besagten zwei Er-
krankungen zu suchen.

Das bereitet heutzutage keine Schwierigkeiten. Man braucht sich
ja nur mit den Arbeiten von Oeckinghaus®?), A. Westphal und Sioli®!)
sowie Kleinel?), Wimmers3) u. a. vertraut zu machen, um dariiber klar
zu werden, daf die Frage vom Wesen der Wilsonschen Krankheit und
ihrem Verhaltnisse zur epidemischen Encephalitis neuerdings in der
Neuropathologie auf der Tagesordnung steht.

In seiner 1921 versffentlichten Abhandlung iiber die epidemische
Encephalitis und die Wilsonsche Krankheit berichtet Oeckinghaus?’)
von 4 héchst interessanten Fillen, die in gewisser Beziehung sich sehr
ahnlich sehen. Von Anfang an waren die Erkrankungen akut und er-
innerten in allen ihren Symptomen an akute epidemische Encephalitis.
Dieses Stadium dauerte verschieden lange bei jedem einzelnen Pa-
tienten, und nach Ablauf desselben blieb der betreffende Patient
zuweilen geraume Zeit iiber (ca. 1 Jahr in den Fillen 3 und 4), gesund
und ging seinen Beschiiftigungen nach. Nach diesem luciden Intervall
begann dann bei jedem Patienten folgendes Krankheitsbild sich lang-
sam zu entfalten. Anfangs verspiirte der Kranke eine gewisse Un-
beholfenheit bei Bewegungen oder die Sache begann mit Zittern in
irgendeiner Extremitit, darauf trat Unbeweglichkeit der Gesichtsmimik
(Maskengesicht) und Hypertonie der Muskeln der Extremititen auf, und
in einigen Fillen kam es zu abundantem Speichelfluf (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 vorniiber
geneigt, die Arme im Ellenbogengelenk gebeugt und an den Rumpf
adduziert. Dieses Stadium hilt Oeckinghaus fiir die Wilsonsche Krank-
heit. In dieser Weise prisentiert sich das Krankheitsbild in besagten
4 Fallen,

Wie Oeckinghaus meint, ist es schwer zu entscheiden, um was es
sich handele; wenn man nur das zweite Stadium der Erkrankung ins
Auge faft, so ist es nach Oeckinghaus eine typische Wilsonsche Erkran-
kung, wenn man aber blof den Beginn der Erkrankung (das Anfangs-
stadium bis zum luciden Intervall) in Betracht zieht, so sei es ohne
Zweifel epidemische Encephalitis. Oeckinghaus ist der Ansicht, daB
seine Félle wohl eher als epidemische Encephalitis aufzufassen sind.
Er stellt eine solche Diagnose in Anbetracht dessen, daB schon damals
Fille eines epidemisch encephalitischen Prozesses beschrieben wurder,
die in ihrem Endstadium das Paralysis agitans-Bild annahmen (S. 307).

Aus der soeben angefiihrten Oeckinghausschen Arbeit ergibt sich
mit aller Bestimmtheit, daf die epidemische Encephalitis im chro-
nischen Stadium ihrem klinischen Bilde nach sich durch nichts von
der Krankheit Wilsons unterscheidet. Weicht doch das von Oecking-
haus als Wilsonsche Krankheit erorterte Krankheitsbild (zweites Sta-
dium) seiner Fille in bezug auf die Symptome vom Bilde der chro-
nisch verlanfenden epidemischen Encephalitis durchaus nicht ab.

Ferner hat Furno'®) 1921 zwei Fille postencephalitischer Erkran-
kungen geschildert, in einem derselben verlief die Krankheit nach dem
Typus der Paralysis agitans, in dem anderen nach dem der Wilson-
schen Krankheit, wobei in beiden Fillen das Leiden sich allmihlich
und langsam entwickelte nach Ablauf einiger Monate nach dem Bilde
der akuten Encephalitis.

Endlich publizierten A. Westphal und Sioli®') 1922 einen Fall,
welcher anfangs seinem klinischen Bilde nach der epidemischen Ence-
phalitis gleich war, bei dem aber zum Schluf der Krankheit sich Merk-
male einstellten, welche ihres Erachtens der Pseudosklerose eigentiim-
lich sind. Zugunsten letzterer sprach auch der mikroskopische Befund;
die Autoren konstatierten nimlich das Vorkommen der sog. Alzheimer-
schen Zellen, die fiir die Pseudosklerose als typisch gelten, im Zentral-
nervensystem.

Wenn wir aber die von den Autoren entworfene Krankengeschichte
einer eingehenden Priifung unterziehen, so tritt uns das typische Bild
der disseminierten chronischen Encephalitis entgegen. So begann die
Krankheit 1918 mit Zittern des rechten Armes, das bald aufhérte, aber
nach einem Jahre sich wieder einstellte, ohne darauf zu vergehen;
ferner war anfangs Schwiche vorhanden, und im weiteren kam es zu
totaler Konvergenzldhmung (im Oktober 1920). Im Januar 1921 wurde
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der Gang unsicher und schwankend, im August wurden die Arme von
choreiformem Zittern und die Beine von Myoklonie betroffen, auBer-
dem Zittern des Kopfes; im September trat auBerordentliche Verlang-
samung der Bewegungen der Bulbi auf. Darauf wurde das Gesicht
maskenartig; Diirftigkeit der mimischen Bewegungen; ausgesprochene
Erschwerung des Schlingens fester Speisen, undeutliche und skandierende
Sprache, Rigiditat der Beine (leider teilen die Autoren nicht mit, in
welcher Reihenfolge und wann letztere Symptome auftraten.) Im De-
zember 1921 tritt entschieden ausgesprochene Demenz zutage, die
Sprache wird schwer verstdndlich. Am 6. Dezember 1921 Exitus.

Aus der in extenso angefiihrten Krankengeschichte 140t sich ersehen,
daB hier ein typischer Fall von Encephalitis chronica disseminata vor-
liegt. Hinzugefiigt muB noch werden, dall das Zittern des Armes bei
Pat. einsetzte, als sie die Nachricht vom Tode ihres Mannes erfuhr; sie
war damals an Grippe krank.

Zugunsten der Pseudosklerose spricht nach der Meinung der Autoren
vornehmlich das pathologisch-anatomische Bild: beinahe in allen Teilen
des Zentralnervensystems konstatierten sie scharf ausgeprigte Verdnde-
rungen der Neurogliazellen; es wurden namlich von den Autoren die
sog. Alzheimerschen Zellen in grofler Menge vorgefunden.

Bekanntlich hat man lange Zeit den Zellen Alzheimers eine erheb-
liche Bedeutung beigemessen und sie fir die Pseudosklerose charak-
teristisch gehalten, aber Spielmeyer3®) hat gezeigt, daBl das pathologisch-
anatomische Bild der Pseudosklerose und der Wilsonschen Krankheit
ein und dasselbe ist, und speziell, daBl sowohl der einen als auch der
anderen Krankheit die Entwicklung von Alzheimerschen Zellen in
gleichem MaBe eigentiimlich ist (S. 319 u. ff.). Ferner berufen sich die
Autoren selbst auf die Untersuchungen Dsiembovskis (S.767) und Ja-
kobs (S.769) u. a., aus denen ja erhellt, dafl die Zellen Alzheimers bei
jederlei Art von Erkrankungen des Zentralnervensystems, die auf dem
Boden der Infektion oder Intoxikation entstehen, vorkommen kénnen.
Uberdies hat Spielmeyer3?) noch die Anschauung ausgesprochen, dafB
die Alzheimerschen Zellen vielleicht als Teilerscheinung eines allgemeinen
degenerativen Prozesses im Zentralnervensystem betrachtet werden
kénnen. Seine Meinung stiitzt Spielmeyer auf die Tatsache, dall er
bei Fillen von Pseudosklerose und Wilsonscher Krankheit oft Gelegen-
heit gehabt habe zu beobachten, wie die Neurogliazellen bald schnell
entstehen, bald wieder zerfallen (S. 348).

Aus vorstehendem 1aBt sich schlieBen, dal man gegenwirtig den
Alzheimerschen Zellen nicht mehr eine solche Dignitit zusprechen kann,
wie das frither geschah, auch diirfte man den von Alzheimer und HoB-
linl) beschriebenen Pseudosklerosefall anders bewerten. Das klinische
Bild dieses Falles 148t sich im groBen und ganzen in folgende Fassung
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bringen: Die Bewegungen des Patienten, die mimischen mit einge-
schlossen, sind in ausgesprochener Weise verlangsamt. Der Kranke
sitzt mit vorniiber auf die Brust gebeugtem Kopf; aus dem halbgeoif-
neten Munde flie3t Speichel, zur Umgebung verhilt sich Pat. génzlich
teilnahmslos, blickt stier vor sich hin (8. 191). Wenn Pat. sich selbst
iiberlassen ist, so sitzt er mit nach vorne geneigtem Kopf und sinkt
vollig in sich zusammen (S.192); der Gesichtsausdruck ist masken-
artig, total ausdruckslos, Pat. sitzt héufig mit geschlossenen Augen;
wenn man an ihn eine Frage richtet, so erhebt er den Kopf langsam,
richtet ebenso seinen Blick auf den Arzt und fiihrt, statt zu antworten,
nur tiefe Inspirationen aus. Die Sprache ist undeutlich, verschwommen;
im rechten Arm und beiden Beinen, bei Bewegungen heftiges Zittern;
ausgeprigte Rigiditdt in Armen und Beinen, auch sind Erscheinungen
seitens der Pyramidenbahnen vorhanden.

In dieser kurzen Darstellung des Falles Hoplins und Alzheimers tritt
das uns bekannte Bild der Encephalitis mit chronischem Verlauf deut-
lich vor Augen: das maskenbaft erstarrte Gesicht, der halbgetffnete
Mund, aus dem der Speichel ausflieBt, die geschlossenen Augen, die totale
Teilnahmslosigkeit zur Umgebung, die auffallende Muskelrigiditit usw.

Zum klinischen Bild ist noch hinzuzufiigen, daB die auffallendsten
Verdnderungen von den Autoren im Corpus striatum, dem Thalamus,
der Regio subthalamica und im Nucl. dentatus gefunden wurden, d. h.
in denjenigen Teilen des Zentralnervensystems, die auch bei epide-
mischer Encephalitis affiziert werden.

Somit ist auch der Fall Héflins und Alzheimers nichts weiter als
Encephalitis mit chronischem Verlauf (Encephalitis chronica dissemi-
nata), da Alterationen des Nervensystems von den Autoren nicht nur
in den subcorticalen Ganglien, sondern auch in der Hirnrinde, in der
grauen Substanz der Briicke, des verlingerten und des Riickenmarks
sowie im Nucl. dentatus konstatiert worden sind.

Wenn schon Wesiphal und Sioli sowie Oeckinghaus in Fillen der
epidemischen Encephalitis Ziige der Wilsonschen Krankheit erblickt
haben, so beschreiben andere Autoren als Wilsonsche Krankheit Falle
térmlicher epidemischer Encepbalitis, wie z. B. der Kleinesche19) Fall,
wo vom Autor folgendes beobachtet wurde: akuter Beginn 1918 nach
einer Grippe; Schlaf im Laufe von 4 Wochen, abundanter Speichelfluf3,
Zittern des Armes und Beines, darauf Besserung. 1921 wieder Ver-
schlimmerung wnd im Mirz 1922 das typische Bild der chronischen
Encephalitis : Rigiditat, Bewegungsarmut, Zwangslachen und dgl. Leider
ist mir dieser Fall nur nach dem Referat im Zentralbl. f. d. ges. Neurol.
u. Psychiatrie bekannt.

Aus den angefiihrten Arbeiten ergibt sich die meines Erachtens na-
tiirliche Schlufifolgerung, daf die Wilsonsche Krankheit als Encepha-
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litis chronica disseminata aufzufassen ist ; den besten Beweis dafiir bieten
die Arbeiten 4. Westphals und Siolis sowie Oeckinghaus’, Kleines u. a.

Ich persénlich habe auch bereits Gelegenheit zur Beobachtung meh-
rerer Fille gehabt, welche als Wilsonsche Krankheit hatten angesehen
werden kénnen, die aber ihrem Wesen nach Encephalitis mit ehronischem
Verlauf waren. Von diesen will ich hier nur 2 anfiihren.

Full 1. H., 5jihriges Madchen. Pat. wurde rechtzeitig als erstes Kind gesunder
Eltern, von denen der Vater 27 Jahre und die Mutter 25 Jahre alt sind, geboren.
Die Geburt verlief normal, die Mutter hatte wihrend der Schwangerschaft keine
Krankheiten und seelische Erregungen durchgemacht. Bis zum Alter von 12/,Jahren
entwickelte sich das Kind in physischer und geistiger Beziehung normal. Nach
Aussage der Mutter vermag das Kind nicht zu sprechen und selbstédndig zu gehen.
Der miitterliche GroBvater des Kindes ist Alkoholiker.

Status praesens. Das Kind ist fiir sein Alter geniigend entwickelt, kann gut
sitzen, aber nicht allein gehen, doch wenn man es stiitzt, bewegt es die Beine
und stiitzt sich auf dieselben. In Liegestellung werden die Beine in allen Gelenken
ausgiebig bewegt, mit Ausnahme der FuBgelenke; die Fiile befinden sich im Zu-
stande von Sohlencontractur, in den Beinen ist keine Rigiditit vorhanden, in den
Armen Rigiditit extrapyramidenartiger Natur (in den Ellenbogengelenken), in
den Schultergelenken fehlt die Rigiditat fast ginzlich. Auch in den Halsmuskeln
besteht merkliche Rigiditdt. Das Kind schmatzt fast ununterbrochen mit den
Lippen, in dem rechten Arm finden héufige krampfhafte Kontraktionen statt: der
Arm ist im Ellenbogengelenk gebeugt (rechtwinklig zum Vorderarm), die Hand ist
zur Faust geballt und das Kind schliagt beinahe ununterbrochen mit derselben
gegen die Brust. Beim Sitzen kommen noch zuweilen krampfhafte Zuckungen im
linken Bein hinzu; letzteres wird vom Kinde bald emporgehoben, bald fallen ge-
lassen, wobei die Lippenbewegungen nicht aufhéren. Die Sehachsen divergieren
(Strabismusdiverg.). Die Pupillen sind etwas weit, reagieren trige auf Licht. Der
Tonus der Gesichtsmuskulatur ist verringert, das QGesicht etwas maskenartig.
Der Mund steht hiufig halboffen; Salivation ist nicht bemerkbar. Psyche: die
Aufmerksamkeit ist merklich abgeschwicht. Nach Angabe der Mutter versteht
das Kind alles, aber seine Psyche ist entschieden unterentwickelt und lacht es
héufig ohne jeglichen Grund.

In Ubereinstimmung mit der oben mitgeteilten Krankengeschichte
wiirde allem Anschein nach dieser Fall der Wilsonschen Krankheit zu-
zuzihlen sein — in Anbetracht der Rigiditit, des Zwangslachens, der
Contracturen usw., wenn nicht besagte Symptome auch fiir die chro-
nische Encephalitis charakteristisch wéren, zugunsten welcher ja der
Umstand spricht, dal das Kind, nach Aussage der Mutter, im Alter
von 11/, Jahren irgendeine Fiebererkrankung iiberstanden hat. Nach
erfolgter Besserung und Abfallen der Temperatur habe das Kind auf-
gehért zu gehen und einige Zeit darauf (den Zeitpunkt konnte die Mutter
nicht genau bestimmen) zu sprechen, wihrend bis dahin das Kind sich
ganz normal sowohl in physischer als auch in psychischer Beziehung
entwickelt habe. Daf das Kind eine gewisse Fiebererkrankung durch-
gemacht hatte, konnte nicht von Anfang an von der Mutter ermittelt
werden, da sie diesem Umstande keine besondere Bedeutung beilegte,



Pseudosklerose, Wilsonsche Krankheit und Encephalitis chronica disseminata. 737

weil die Temperatur nicht sehr hoch gewesen war und das Fieber nicht
lange angedauert hatte.

Fall 2. Andreas L., 2 Jahre 2 Monate alt, wurde nach 9monatiger Schwanger-
schaft als erstes Kind junger und gesunder Eltern im Zustande der Asphyxie 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 von 7 Monaten nor-
mal entwickelt, konnte z. B. Gegenstinde greifen und festhalten u. dgl. Einige
Zeit spater bemerkte die Mutter, da das Kind in seiner Entwicklung zuriick-
blieb, nicht mehr imstande war, Gegenstiande festzuhalten, den Kopf aufrecht zu
balten und iiberbaupt ,,ganz wie aus Holz** wurde. Bei der objektiven Unter-
suchung ergibt sich folgendes: Dem Aussehen nach wiirde man Pat. fiir ein 7 bis
8 Monate altes Kind halten; er ist blaf, aber gut gendhrt, von regelmaBigem
Korperbau; der Schidel ist regelmaBig geformt, die Schidelnihte sind zusammen-
gewachsen; alle Zahne sind vorhanden. Das Gesicht ist einigermaBen masken-
artig, der Mund steht fast immer weit offen, abundanter SpeichelfluB, leichter
Strabismus divergens, die Pupillen sind gleich, reagieren aber trige auf Licht,
der Kopf hiingt schlaff bald auf die eine, bald auf die andere Seite hinab. Das
Kind kann selbstindig weder sitzen noch stehen; wenn man ihm unter die Arme
greift, so stellt er sich nicht mit dem ganzen FuB hin, sondern mehr auf die FuB-
spitzen. Die Sehnenph&nomene sind gesteigert, besonders in den Beinen, die Ab-
dominalreflexe in der Norm; in allen 4 Extremititen ausgesprochene Rigiditat
extrapyramidaler Natur. Gibt nur einzelne Laute und Silben von sich, erkennt
Vater und Mutter. Die inneren Organe sind normal, nur soll, wie die Mutter nach
Angabe des Arztes, welcher es behandelt hat, erklart, in fritherer Kindheit die
Leber beim Kinde nicht in Ordnung gewesen sein.

Auch diesen Fall diirfte man fiir die Wilsonsche Krankheit halten;
hier haben wir: Muskelrigiditat, irgendeine Leberkrankheit, das frithe
Lebensalter und das Fehlen von Indizien irgendeiner Infektion zu Be-
ginn der Erkrankung. Wenn wir dagegen den reichlichen Speichelflu$,
das Maskengesicht, den leichten Strabismus beriicksichtigen, so diirfte
man auch diesen Fall als Encephalitis chronica disseminata auffassen,
und zwar als diejenige Varietat derselben, die sich erst langsam und
allméhlich entwickelt und wo in der Anamnese zuweilen kein #tiolo-
gisches Moment ermittelt werden kann.

Meine Fille, besonders aber die Oeckinghausschen sowie auch die
A. Westphalschen und Siolischen erweisen zur Evidenz, dal das chro-
nische Stadium der epidemischen Encephalitis nach dem Wilsonschen
Krankheitstypus verlaufen kann. Ehemals wurde postencephalitischer
Parkinsonismus beschrieben, jetzt ist die Rede von postencephalitischem
Wilsonismus, so beispielsweise in der Dissertation Pélissiers®0) iiber das
Wilsonsche postencephalitische Syndrom.

A. Westphal und Siols halten ihren Fall nicht fiir lethargische Ence-
phalitis, da ihre mikroskopischen Untersuchungen Modifikationen der
Neuroglia. ergeben hatten, d. h. eine Menge atypischer Neurogliazellen,
die damals fiir die Pseudosklerose als charakteristisch galten. Zur Zeit
wissen wir aber, daB die Veridnderungen der Neuroglia, welche friiher
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als typisch fur die Pseudosklerose angesehen wurden, jetzt bei Infek-
tionen und Intoxikationen aller méglicher Art (Jacob, Dziembovski u. a.)
nachgewiesen werden und lassen sich daher sicher solche Alterationen
der Neuroglia auch bei der epidemischen Encephalitis erwarten.

Auf die Arbeiten noch anderer Autoren, welche die Wilsonsche
Krankheit beschrieben haben, soll hier nicht eingegangen werden, dies
wiirde uns zu weit fithren. Eins ist nur zu bemerken, dall wir gegen-
wirtig im Zeichen der Wilsonschen Krankheit stehen, ebenso wie wir
bis zu Wilsons Arbeit von der C. Westphalschen und Strimpellschen
Lehre von der Pseudosklerose uns beeinflussen lielen, dafi jedoch be-
reits der Gedanke an die Notwendigkeit einer Revision der Frage be-
ziiglich der Wilsonschen Krankheit sich deutlich manifestiert, und zwar
mit der Tendenz, die Wilsonsche Krankheit der Encephalitis lethargica
bzw. Encephalitis chronica disseminata zuzuordnen und sie zu vereinigen.
Sind doch die Symptome beider Erkrankungen die gleichen und wer-
den ein und dieselben Partien (die subcorticalen Ganglien, die Substan-
tia nigra, die Hirnrinde, der Stirnlappen usw.) am meisten betroffen.

Auf Grund der einschligigen Literatur und der eigenen Beobach-
tungen halte ich mich fiir berechtigt, folgende SchluBsitze aufzustellen:

1. Die Pseudosklerose existiert als spezielle Krankheit nicht; ein
Teil der Falle, die als solche beschrieben worden sind, ist der dissemi-
nierten Sklerose zuzuzihlen, ein anderer der sog. Wilsonschen Krankheit.

2. In Ubereinstimmung damit sollte man die Bezeichnung Pseudo-
sklerose ginzlich fallen lassen.

3. Die sog. Wilsonsche Krankheitist Encephalitis chronicadisseminata.
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