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Neulich verSffentlichte Dr. P. Feldmann Beobachtungen  fiber 14 Fi~lle 
vor~ akuter  Ataxie  yon  Westphal-Leyden, die an  der Nervenkl in ik  unseres 
Ins t i tu tes  in  Behaad lung  standerr. Seit dem Erseheinen der Arbei t  
von Yeldmann sahen wir noeh 3 F/ille dieser Erk rankung .  Darun te r  
erseheint ein Fall ,  der ad exi tum gekommen ist, in  unserem Material  
als erster mi t  einem solehen Ausgang. Die pathologiseh-anatomisehe 
Unte r suehung  des Falles wurde vort dem einen yon  uns  (Za]ewloschin) 
ausgefiihrt.  Die Untersuchungsergebnisse  ermSglichten es uns, der 
Frage naeh der Pathogenese der al lgemeinen aku ten  Ataxie  n/iher zu 

~reten. 
Der 39j~hrige ]~irjukow kam nach Odessa, um in einem Erholungsheim Ruhe 

zu genieBen. Vor seiner Abreise hatte Patient heftige Auseinandersetzungen zu 
tIause. Am n/~chsten Tage naeh der Ankunft in Odessa fiihlte sieh Patient schleeht, 
verlor naeh einigen Augenblieken das Bewul3tsein und wurde im Wagen der Unfall- 
station in dus 1. St~dtische Krankenhaus eingeliefert, wo man bei ihm rechts- 
seitige Hemiparese und Spraehst6rung konstatierte. Patient verweilte im Kranken- 
hause 10 Tage, w~thrend weleher Zeit die Hemiparese abgeklungen war, dafiir aber 
motorische Unruhe in den rechten Extremitaten auftrat. Die Sprache blieb erschwert. 
Patient zog nach ttause, wo er 8 Tage verweilte und, da er keine Besserung sah, 
ia maine t/eobaehtung kam. 

1919 wurde Patient herzkrank. Machge in den Kinderjahren einen Flecktyphus 
dureh. Hatte keine Kinder. 2. VI. 28. Stag. pr.: Spontane gede fehlt; antwortet 
auf Fragen mit Kopfnicken. Begreift vorziig]ich, was man ihm sagt; s/~mgliehe 
Aufforderungen werden yon ibm befolgt; es gelingt, den Patienten einzelne W6rter 
leise nachsprechen zu ]assen: ,,Mamma, nein, Birjukow, Sonntag"; dabei I/s 
Patient die Anfangsbuchstaben weg. So sagt er z. B. ,,Onntag". Fortw~hrende 
motorische Unruhe in den beiderseitigen Extremit/~ten. So legt Patient die Hand 
yon einer Stelle auf die andere, beugt und streekt das ]~ein im Kniegelenk, sehl~gt 
es fiber das andere Bein. ~ndert oft die Riickenlage auf die Bauchlage, wirft den 
Kopf zuriick, klemmt die Kiefer zusammen. 

Nur mit Miihe gelingt es, den Patienten dazu zu bringen, dan Bewegungen, die 
der Arzt vor ibm mit dem Finger ausfiihrt, mit den Augen zu folgen; dabei bewegen 
sich die Augen ruekweise. Leichter, kaum die Grenzen des Physiologischen tiber- 
sehreitender Nystagmus bei reehter Bhekrichtung. Parese des unteren Astes des 
Nerv. 7 d. 
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Obere Extremit~ten. Muskelkraft s~mtlicher Gruppen N. Tonus N. Beider- 
seitige Arm- und Bauchreflexe -~-. 

Untere Extremit~ten. Hinreiehende Muskelkraft, mSglieherweise leichte 
Sehw~che des reehten Ful~es, Kniereflexe, vielleicht d ~ s. Achillessehnenreflex 
~ .  Oppenheim -~ ~ .  Neigung zu fortw~hrender Streckung des Daumens links, 
Marie-Foix L ~ R. Uberall erhaltene Reaktion auf Stiche. Nasen-Fingerphgnomen 
reehts ~-, Knie-Hackenphanomen aueh rechts 4 .  Aufgefordert, sich zu setzen rut 
es Patient, ohne den Rumpf in rechtwinklige Lage zu den unteren Extremit~tten 
zu bringen, wobei er mit der reehten Hand das Bettgitter umklammert. Scharfes 
prgsystolisches und diasystolisches Ger~usch an der Herzspitze. 

6. VI. Der Kranke liegt fortwghrend auf der rechten Seite mit in den Hrift- und 
Kniegelenken gebeugten Beinen. Der Kopf ist gebeugt. Patient schlaft in einem 
fort, erwach~ nur bei der Untersuehung und bei der Speiseverabreiehung. Antwortet 
einsilbig. Sprieht grob, heiser, abrupt. Kann keinen ganzen Satz naehsprechen, 
bemriht sieh mimisch zu antworten. W~hrend der Untersuehung besteht unaufhSr- 
lithe motorisehe Unruhe, vornehmlieh des reehten Armes und Beines. Im Schlafe 
sistieren diese Bewegungen. 

Leichte Parese des unteren Astes des N. VII d. Genfigende Kraft in den rechten 
Armen und Beinen. Etwas gesteigerter rechter Patellarreflex. Bei Vollfrihrung 
aktiver Bewegungen mit den Extremit~ten kommt die Ataxie reehts mehr zum 
Ausdruck als links. 

8.VI. Der Zustand des P~tienten bessert sich, er beginnt auf die Umgebung 
zu reagieren. Antwortet mit zwei, drei Sgtzen, Selbst beginnt er nicht zu sprechen. 
Heisere, abrupte Spraehe, einzelne Sflben werden hervorgestoBen. 

9.VL P~tient begann aus freien Stricken zu sprechen. Rauhe, abrupte Spraehe, 
]ange Pausen zwischen einzelnen WSrtern, mitunter z~vischen Silben. Augengrund 
().B. 

17.VL Grobe, etw~s heisere Stimme. Sprieht sehr laut, explosiv. Genfigende 
Muskelkraft der 0beren Extremit~ten. Feine Bewegunge n, wie abwechselnde Finger- 
bewegungen gelingen mit Mrihe und werden yon massiven und wenig koordinierten 
Mitbewegungen der proximalen P~rtien begleitet. Die Bewegungen in den proximalen 
Abschnitten gesehehen pendelartig, bevor die beabsiehtigte Einstellung gelingt. 
Mehr oder weniger komplizierte Aufgaben (z. B. den Finger der rechten H~nd zur Nase 
frihren) werden vornehmlich yon schlenkernden Bewegungen im Ellbogen begleitet. 
Bei der Probe auf die ttanddiadokinesis vollfrihrt Patient schlenkernde, rot~torische 
Bewegungen mit dem reehten Unterarm. Links weniger ausgesprochene at~ktisehe 
Bewegung bei der Finger-Nasenprobe, bei gr6beren Bewegungen mehrere grobe 
pendelnde Bewegungen. Sehnenreflexe yore rechten Biceps mSglicherweise ~ links. 

B~uehreflexe ~ : ,  die unteren sehw~cher als die oberen. 
Untere Extremitgten. Die Bewegungsamplitude ist nieht beschr~nkt. Ausreiehende 

gleiehe Muskelkraft. Isolierte Bewegungen der reehten Finger sind etwas erschwert 
und werden bisweilen mit Bewegungen im FuI~gelenk konjungiert. Bei der Prrifung 
auf das Knie-Hackenph~nomen pendelnde Bewegungen beiderseits, rechts vielleicht 
etwas weitere als links. Oppenheim Jr ~ und gekreuzt yon reehts naeh links. Beim 
Ubergang aus der Rrickenlage in sitzende Stellung starke Rumpfs.chwenkungen. 
P~tient wendet zur Aufreehterhaltung des Gleichgewiehtes eine Reihe yon Hand~ 
griffen auf, paekt gewShnlich mit beiden Handen das Bettgitter. Aus der sitzenden 
in die stehende Stellung geht P~tient unter sehr st~rken sehlenkernden Rumpf- 
und Extremit~tsbewegungen fiber, ~teht yon Seite n~ch Seite sehwankend. Ohne 
Unterstfitzung .ist der Kranke nieht imstande, zu gehen. Unter beiden Aehse]n 
gehalten, bewegt sich Patient breitspurig, die Beine naeh vorne schlendernd; gewisse 
~eigung zu Propulsion und Fallen naeh vorne und links. Lisdehlul3 ohne besonderen 
EinfluB auf d~n Patient~n beim Stehen und Gehen. St~ndige Mitbewegung der 
D~umen beim Gehen. Ins Bert legt sich Patient mit j~her Bewegung, mit dem 

19' 
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l~umpf aufschlagend und die Beine in die HShe streckend. Patient trinkt in langen 
Zfigen und nimmt grebe Stiieke in den Mund. Sgmtliehe Bewegungen sind schlen- 
kernd und heftig. 

30.VL Rfiekgang der ataktisehen Erseheinungen in den oberen und unteren 
Extremit/~en. Weniger rauhe, aber immerhin noch iiberlaute Stimme. Steht 
etwas sehwankend, geh~ mit Unterstfitzung leicht waekelnd. 

6.V~[L Die at~ktischen Ersoheinungen in der linken Hand sind versehwunden, 
in der rechten kaum angedeutet. Geht selbstgndig, wankend, aber mit grSgerer 
8ieherheit als fffiher. Spricht heiser, weniger abrupt und nicht so laut. 

10.VII. Patient klagt fiber matte Stimme. Gesiehtshypomimie. Spraehe ver- 
wasehen, sehmierend, abrupt. Beim Finger-Nasenphgnomen kaum merkliehes 
Vorbeizeigen nach reehts. Beim Nehmen yon Gegenstgnden Fingerhypermetrie. 
Angedeutete Ataxie rechts beim Knie-Hackenversuch. Sitzt ohne Unterstiitzung, 
geht selbstgndig ohne zu sehwanken. Der Kranke wurde entlassen und entschwand 
aus unserem Gesichtskreis bis zum 9.11.28. Am 6.11. ffihlte sich Patient sehlecht; 
es stellten sich getrfibtes' Bewulltsein und Dyspnoe ein. Patient wurde bei uns 
eingeliefert. Wir sahen ihn bereits in Agoniezustand. Naeh 5 Stunden Exitus 
letalis. 

Es t ra t  also bei einem 39jiihrigen an chronischer Endokarditis 
leidenden Manne naeh psychisehem Trauma eine insultar~ige rechts- 
seitige Hemiparese mit  SprachstSru•g in Erscheinung. Die Hemiparese 
gleieht sich schnell aus und es lassert sich 18 Tage naeh der Erkrankung 
blo8 minimale abklingende hemiparetische Ph/inomene feststellen. 
Desse n ungeachtet hglt die Somrtolenz noch 10 Tage, d. h. bis Ende der 
vierten Krankheitswoehe an. Und wiederum fin Widersprueh mit  der 
erl6schenden Hemiparese weicht die SprachstSrung nicht. Nach einem 
kurzen Stadium eines nahezu vollstiindigen Mutismus gewinnt die 
Sprache ataktisehen Charakter. Zugleich veriindert sich die Stimme; 
ma t t  gMch im Anfang, wird sic spgter laug, bellend, um dann wieder 
leise zu klingen. 

In  der dritten Woehe wird beim Patienten eine auffitllige motorische 
Unruhe der beiderseitigen Extremiti t ten und der Rumpfmuskeln be- 
obaehtet. Bei der Ausfiihrung einzelner Bewegungen t r i t t  an den reehten 
Extremi tg ten  stgrker als an den linken ausgesproehene Ataxie in Er- 
seheinung. Adiadoehokinese. Hypermetr ie  der Finger und der Gesiehts- 
muskulatur.  Ataktisehe Sehrift. Auffgllige ataktische St6rungen beim 
Gehen und Stehen. Beiderseitiger Oppenheim, der gegen Ende der 
5. Woehe erlischt. Sensibilitgt, Augengrund, Beekenorgane sind nicht 
tangiert. Innerhalb yon 6 Woehen gehen s/imtliehe Symptome raseh 
zuriiek. Als lgestsymptome sind ataktisehe Spraehe und angedeutete 
reehtsseitige Hemiataxie  zu verzeiehnen. 

Die klinische Deutung des vorliegenden Falles bet  gewisse Schwierig- 
keiten. Der insul~artige Begirm, rechtsseitige HHemiparese und Sprach- 
stSrung lieBen aa  einen circumscripten embolisehen Herd in der linken 
Hemisphiire denken. Dieser Annahme widersprach aber tier Krankheits-  
verlauf, der sieh seharf yon dem Bilde der gewShnlichen Embolie der 
Hirnarterien unterschied. Die rasch verlaufende I-Iemipare~e war, wie 
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es sieh herausstellte, nicht das Endstadium der Erkrankung, sondern 
im Gegenteil erst der Begiml eines komplizierben beidersei~igen atak- 
tischen Syndroms. Beiderseitig war aueh das Oppenheimsehe Zeiehen. 
Die beiderseitige Ataxie war besser an den vorher yon Parese befallenen 
reehten Extremit/~ten ausgesprochen. Auger den Extremit/~ten waren 
aueh die Geh- und Stehakte,. sowie der Spreeh-S~immapparat von Ataxie 
ergriffen. All das maeh%e uns zur Diagnosestellung der Westphal-Leyden- 
sehen Ataxie geneigt, obwohl die klinisehe Eigenartigkeit des Falles 
uns nieht entgangen war. 

Als grundlegendes /itiologisehes Moment der gesamten Erkrankung 
ist zweifellos die Endokarditis anzusehen. Diese Affektion fanden wit 
bisher bei keinem der von uns beobaehteten 23 Westphal-Leydensehen 
Ataxief/~llen, in der Litera%nr lagen ebenfalls keine entsprechenden An- 
gaben vor. DawidenkoJf betont, dab aueh der akute Gelenkrheumatismus 
- -  eine der Endokarditis verwandte Krankhei t  - -  bis jetzt noeh nicht 
als/itiologiseher Faktor  bei akuter Westphal-Leydenseher Ataxie figuriert. 
Obrigens bringt uns die Kasuistik in den letzten Jahren immer wieder 
nene /~tiologische 3/[omente ffir die Erkrankung,  wie I~fickfalltyphus 
(Feldmann), Malaria (Dawidenko/[, Sallcind, Faworsky), Ricinusver- 
giftung (KulkoH) , Salvarsanvergiftung (Syrnew); ieh (Neiding) be- 
obachte bereits das 4. Jahr  eine Kranke,  bei der die Westphal-Ley&nsehe 
Ataxie sieh naeh dem operierten Gallenblasenempyem entwiekelte. 

Ungew6hnlieh ffir die Westphal-Leydensehe Ataxie ist d a s  Fehlen 
eines komat6sen Zustandes bei unserem FMle, das  dutch eine lang 
dauernde Somnolenz ersetzt war. Es liegt jedoch bereits eine Reihe 
v o n  Beobaehtungen vor (DawidenkoM, Perwuschin, Feldmann), wo 
typische akute Westphal-Leydensehe Ataxie ohne  anf/~ngliehes Koma 
zustande kam. Somit kann nur dieser Umstand allein die Diagnose: 
aku~e A%axie yon Westphal-Leyden nieht ersehiittern. 

Die vornehmliehe Lokalisation der Ataxie bei der Westpha!-Leyden- 
sehen Krankhei t  an einer K6rperseite ist keine seltene Erseheinung. 
Unter  den 43 letzten F/illen in der russisehen Literatur  wurde sie naeh 
Dawidenko/] 18mal beobaehtet. Ffigt man die in die zusammenfassende 
Ubersieht yon Dawidenko/] nieht aufgenommenen Fiille yon Feldmann 
hinzu, so ergibt s ieh,  dab unter den 57 F/~llen Westphal-Leydenseher 
Krankhei t  die asymmetrisehe Ver~eilung der Ataxie 24mal, d. h. nahezu 
in der H/~lfte des Materials konstatiert  wurde. DawiclenkoJf und Feldmann 
weisen darauf hin, dab bei den  F~llen yon Westphal-Lsydenscher Krank-  
'heir, wo Hemiparese oder deren einzelne Komponenten vorhanden sind, 
die Ataxie an den paretisehen Extremit/ i ten mehr  ausgesloroehen ist, 
was aueh bei unserem Kranken zutraf. Hier begegnen wit wieder einem 
speziellen Falle tier allgemeinen Erseheinung, die yon dem einen yon nns 
(Neiding) i n d e r  gemeinsamen Arbeit mit  Dr. Blank fiber die Verteilung 
der Motilit/itsst6rungen bei extrapyramidalen Erkrankungen und in der 
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Arbei~ fiber unilaterales Erl6schen der l%eflexe bei Hemiplegie notiert 
ist. Es handel* sich urn die vornehmliche Lokalisation auf der pyramidal  
befallenen Seite der extrapyramidalen und reflektorische~l St6rungen, 
die gleichzeitig oder sparer auf den ganzen K6rper iibergreifen. Wir 
ha*ten einige Male die GelegenheiL Tabetiker zu sehen - -  solche F~tlle 
liegen in der Literatur vor (Marinesco et Noica, Majewsky) --, bei 
denen, die Ataxie schgrfer an der Seite der pyfamidalen Hemiparese 
ausgepr~g~ war. Somit geh6rt aueh die Oeneig*heit der Ataxie bei 
Westphal-Leydenscher Krankheit  zur vornehmlichen Lokalisation in den 
yon tIemiloarese befalleneK Ex~remit~ten zu derselben Art yon Er- 
scheinungen. Dawidenko[] is* der Ansioht, dab das besagte Ph~nomen 
bei der Ataxie yon Westphal-Leyden yon groger lokalisatoriseher Be- 
deutung ist, uns abet in~eressiert mehr dessen pathophysiologisches 
Wesen, d. h. die Wechselwirkung zwisehen pyramidaler und extra- 
pyramidaler (ira weiten Sinne des Wortes) motorischer St6rung. 

Das Vorhandensein yon ttemiparese und pyramidalen Zeichen selbst 
ist bereits in einer geihe yon Westphal-Leydenschen Ataxief~tllen test- 
gestellt ( Dawidenko//, Kosehewniko//, Geimanowitseh, Brussilowsky, Feld- 
m ~ l b n )  . 

Die bei unserem Patienten beobachtete verh~ltnism~Sig langsame 
Entwicklung der a~aktischen St6rungen kommt  nach Dawidenko//nicht 
selten bei den yon Malaria s tamme~den FMlen der Krankhei~ von Westphal- 
Leyden vor. 

BesagtermaBen neigten wir erst zur Diagnose der Gef~g-Herd- 
erkrankung. Die in Erscheinung getrefene Ataxie mit  vornehmlieher 
Lokalisa~ion in den rechten Ex~remiti~en berechtigte zur Annahme 
eines Herdes in der linken Schei~elgegend. Befremdend ersehien liir 
diese LokaIisation die vollst~ndige Intak~heit ss Arten der 
Sensibiliti~t in den rechten Ex t remi t~en .  Bedenklich kam uns das 
Vorhandensein eines beidersei~igen 0ppenheims vor, sowie der psychisehe 
Zustand des Kranken,  der mi~ tier Annahme eines und vermutlieh nieht 
erheblichen Herdes sich nieh~ in Einklang bringen lieS. Die nachher 
aufgetre~ene typische S~6rung des Sprech-S~immapparates, die Ataxie 
beim Stehen und Gehen, das Versehwinden der pyramidalen Zeiehen 
veranlaBte uns, die Diagnose auf t terderkrankung zugunsten der akuten 
Westphal-Leydenschen Ataxie aufzugeben. Der sparer sieh bemerkbar 
machende Rfickgang der ataktischen St6runge~ an den Extremit~ten 
und dem Rumpfe, sowie die fortbestehende typische Spraehe veranlaS~en 
uns, noeh mehr an dieser Diagnose festzuhal~en. SehlieBlieh stellten wir 
noeh eine driSte miCtlere Annahme auf, und zwar die, dag bei unserem 
Patienten eine Kombinat ion der akuten A~axie yon Westphal-Leyden 
mit Hemiparese bestehe. In  der Literatur  liegt eine Beobaehtung yon 
Nonne vor, die yon Dawidenko]/im Sinne dieser Korabina~im~ gedeutet 
wird. Es handelfe sich um einen Arbeiter, bei dem sich nach einer (~ber- 
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hi tzung am Kessel Koma,  rechtsseitige Parese und  Aphasie einstell ten.  
Nachdem diese Ersche inungen  nach 2 Woehen  abgeklungen waren,  t r a t  
eine Extremi~gten- ,  Rumpf-  und  Gesiehtsmuskelataxie zutage. Es 
mach~e sieh eine Vergnderung des In~ellektes bemerkb~r.  Die a t~kt ischen 
StSrungen gewannen  einen s tabi len Ch~rakter. E in  dem bei unserem 
K r a n k e n  beobaehtetes ~hnliches symptomatologisches Bild bietet  ~uch 
ein drif ter  yon  Preobraschensky besehriebener FMI, wo bei einem ] 8j~hrigen 
K r a n k e n  ~uf der HShe der Pneumonie  sich rech~sseitige Hemiplegie 
mi t  A10hasie entwickelte u n d  d a n n  das Bild der aku~en A~axie hervort ra t .  
Des wei~eren erfolgte vollst~ndige Genesung. 

Je tz t  gehen wir zu den Ergebnissen dei  p~hologisch-ana tomischen  
Unte r suchung  fiber, um weiter zu ihrer Be t rach tung  im Z u s a m m e n h a n g  
mi t  dem klinischen Bilde zurfickzukehren. 

Sektionsbe]und (Prof. M. iV. Za#wloschin): Leiche eines Mannes mit m~Big ent- 
wickeltem FettlOOlster. Auff~lliges 0dem der unteren Extremit~ten. Exsudat in 
den Pleuras~cken: reclits l/e, links 1/5 Liter. VergrSBertes Herz (13 x 121/~ X 8). 
Durch die linke venSse Kammermfindung dringt ein F~nger knapp hinein (Stenosis 
ostii venosi sinistri). Stark verdickte Valvulae bicuspidMis, yon denen eine an der 
Basis ulceriert ist, wobei das Ulcus dutch die ganze Wandst~rke zieht; am l%nde 
des Ulcus kleine warzenartige Aufl~gerungen. Die Sehnenf~den der VMvula bi- 
cuspidMis sind verdickt und gekiirzt. Der Muskel des rechten Ventrikels ist 0,6 cm 
dick, fiihlt sich lest an, der des linken ist ] cm dick, mit matter Schnittoberfls 
Die Lungen sind iiberall fiir die Luft durchg~ngig, fiihlen sich etwas lest an, zeigen auf 
der Schnittfl~che dunkelbraune F~rbung (lnduratio fusca pulmonum). VergrS~erte 
Leber mit ~bgcrundetem unterem R~nde und z~hlreichen rotcn Punkten an der 
Schnittfl~che (He,at moschatum). An der Oberfl~che der etwas vergrSl~erten 
Milz (14 • 7,5 • 3) 2 Einsenkungen, durch die die Milz gleichsam lappig wird; auf 
der Schnittflgche in der Gegend der Einsenkungen Narben mit gelben Hcrden 
in der Mitte (Cicatrices embolicae lienis). Etwas vcrgrS~erte, fest sich anfiihlende 
Nieren, auffs gestaute Pyramiden; nach Entfernung der Kapseln werden an 
der Oberflgche beider Nieren grol~e Dellcn sichtbar, bedingt durch die Wucherung 
von~Narbengewebe an diesen Stellcn (Cicatrices embolicae renum). Geschwollene, 
gerOtcte, mit Schleim bedeckte Mucos~ des Ventrikels (Catarrhus ventriculi cyano- 
ticus). 

Gehirngewicht 1520 g. Weiche, koll~bierende Gehirnbasisgcf~l~e. Hirnhi~ute 
sowie Hirnsubstanz weisen keinc makroskopischen Ver~ndcrungen auf. 

Zur mikroskopischen Untersuchung wurden zahlreiche Stiickchen aus ver- 
schiedencn Gehirnabteilungen exzidiert: aus dem Stirnlappen, den zentraleh und 
pri~zentralenWindungen, aus dem Linsenkern, dem linken und rechten Scheitellappen 
an der Grenze mit dem Hinterh~uptlappen, ~us der HypothM~musgcgend, dem 
Pons Varoli, dem Pedunculu ~ cerebri, dem verlangerten Mark und dem Kleinhirn. 
Die F~rbung der Pr~paratc geschah in tiblicher Weise mit tt~matoxylin + Eosin, 
H~matoxylin + Pikrofuchsin, nach Nis~l und Stolzner. 

Stirnlappen. Erweiterung der Piagefal~e, unbedeutendes ~)dem der Pia selbst. 
Vakuolen um die Gliazellen in der grauen Substanz. Nur selten vorkommende 
Erweiterung der periccllul~ren R~ume um die Pyramidcnzcllen herum. Mit Leuko- 
cyten fiberftillte Capillaren. Muffe aus weiBen BlutkSrperchen in der weil]en Sub- 
stanz um die erweiterten Blutgefi~l]e herum. 

Linl~er Scheitellappen an der Grenze mit dem Hinterhauptlappen. In der wei~en 
Substanz, an der Grenze mit der Rinde zwei alte Partien erweichter Hirnsubstanz, 
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erffillt mit langgestreckten Zellen, zwischen denen zahh'eiche Lymphoidelemente 
wahrnehmb~r sind, an der Peripherie eine Menge gekOrnte Kugeln (mit H/~mo- 
siderin prall geffillte Zellen) (s. Abb. 1). In den zu den Erweiehungsherden n/iehst- 
liegenden Teilen der grauen und weiBen Substanz diffuse Infiltration mit  Leuko- 
cyten. 

Linker Uncus. Diffuse, jedoeh nieh~ ausgiebige Infiltration der Hirnsubstanz 
mit Lymphocyten. Die erweiterten Gef~Be strotzen von Leukocyten (s. Abb. 2). 

Pons Varoli. Blutgefi~l~erweiterung. Sowohl um die grolten Gef/~lte herum als auch 
um die Capillaren Muffe aus weiBen Blutk6rperchen und stellenweise einzelne in 
der Hirnsubstanz zerstreut liegende Lymphocyten (s. Abb. 3). Vakuolisation der 
Kerne yon Gliaelementen. 

Abb. 1. 

Hypothalamus. Erweiterte Gefi~Be mit  kleinen Muffen aus Lymphocyten um 
dieselben herum. Ziemlich viel vereinzel~ zerstreute oder in kleinen Gruppen 
zwischen den Nervenzellen liegende Lymphocyten. 

Linker Groflhirnschenkel. In der N~he der Austrittsstellen des N. oculomotorius 
unerhebliehe Muffe um die Blutgef~l~e herum und ein reiehlieh mit Lymphoid- 
zellen und gek6rnten Kugeln durehsetzter Herd einer alten Erweichung. 

Verliingertes Mark. Lymphoidmuffe um die erweiterten Gef~l]e herum. 
Kleinhirn. Erweiterte mit Leukoeyten pr~ll gefiillte Blutgef&l~e der Pi~. Um die 

GefM~e herum in der Pia Infiltrationen mit Lympho- und Leukoeyten. Purkin~e. 
sehe Zellen und gek6rnte Sehieht weisen keine Ver/~nderungen auf. Im Oberwurm 
eine Partie einer ~lten Erweichung unregelm/iBiger Form, erfiillt yon langgetsreekten 
Zellen mit geschrumpften Kern. Um die Blutgefi~f~e herum Infiltration mit  Lym- 
phoidzellen. 

In  den anderen Bereiehen der ttirnsubstanz waren keine pathologisehen Ver- 
/~nderungen wahrnehmbar. Beim Studium der naeh Stolzner gefi~rbten Pr/~parate 
aus versehiedenen Abteilungen lie~ sieh keine Degeneration der Fasern feststellen. 
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Das Fazit der mikroskopischen Untersuchung ziehend, diirfen wit 
sagen, dab es sieh um einen ausgebreiteten pathologisehen Proze8 handelt, 
der auf die Hirnsubstanz und zugMeh auf die Pia fibergreift. Ferner 
erhellt aus der Besehreibung, dab ein Teil der Vergnderungen alten 
Ursprurtges, der andere aber zweifellos yon akutem Charakter ist. Zu 
ehronisehen Vergnderungen geh6ren die entdeekten Erweiehungsherde 
in der weiBen Substanz des linken Scheitellappens an der Grenze mit 
dem IIinterhauptlappen, in dem linken GroShirnsehenkel, im Wurm, 
zu akuten -- die GefS~Serweiterungen, die Muffe um die Gefg~Se herum, 
die diffusen Infiltrationen, kurz ein Proze8, den man als disseminierte 
Encephalomeningitis bezeiehnen kann. 

Sgmtliehe im Gehirn gefundenen Ver/inderungen lassen sieh im 
vorliegen4en Falle leieht vom Standpunkte der Grunderkrankung er- 
kli~ren. Infektion, die seinerzeit eine akute Entztindung der Valvulae 
bieuspidales bewirkt und erst dana zur Stenose der linken ven6sen 
Kammermiindung gefiihrt hatte, ergab wahrseheinlieh dutch Embolie 
eine Verstopfung der Hirngefi~ge mit Hiimorrhagien. Die nekrotischen 
Partien wurden resorbiert und an deren Stelle begann faserige Glia zu 
wuchern; das zerstSrte Blutpigment wurde yon Zellen aufgenommen, 
die in Form yon ,,Mastzellen" blieben. In  der letzten Zeit hatte eine 
Exacerbation des alten Prozesses an den Klappen start, es kam zur 
Ulceration der BieuspidMis und zu frisehen verruk6sen Auflagerungen; 
der Infekt gelangte dutch den Blutstrom in die Hirnhgmte und Substanz 
und erzeugte einen 4isseminierten entziindliehen ProzeB. 

Eine Besehreibung der pathologiseh-anatomisehen Vergnderungen 
bei der akuten Westphal-Leydensehen Ataxie geben verhgltnismggig 
wenige Autoren, yon den alien Ebstein (es wird iibrigens die ZugehSrigkeit 
seines Falles zur akuten Ataxie bestritten) und yon den neuen Dawiden- 
ko//, Geimc~nowitsch, Smirno//, Schamburo/[. Dawidenko// legt in seiner 
Dissertation ausftihrlich einen Befund bei Ataxie dar, der in Sklerose 
und Erweiterung der I-IirngefS~Se, in der Erweiterung der perivaseulgren 
R/iume und Hirn6dem bestand. Im Gefolge der besagten Vergnderung 
kamen eine eigenartige LScherigkeit der weigen Substanz der I-Iemi- 
sphiiren, Chromutolyse in den Nervenzellen der t~inde, leichte Degene- 
ration der Wurzelfasern im verlgngertem und I~fickenmark zustande. 
Von Interesse ist, dab der Autor an keiner Stelle rundzellige In/iltration 
antra/. Geimanowitsch sail bei seinem Falle Bilder, die Dawidenlco//s 
Beobachtungen bestgtigten: breite perivasculi~re I~Smme, H6hlen in 
der t~inde und der weiBen Substanz mit homogenen Kltimpchen darin, 
Veriinderungen des Blutgef/~Ssystemes, aber ebenfMls ohne rundzellige 
Infiltration. 

Wie aus unserer Beschreibung ersichtlich, haben die yon uns ge- 
[undenen Ver~nderungen mit dem yon den anderen Autoren beobachteten 
Bilde wenig gemein und ni~hern sich eher dem, was von Schambu~o// 
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und SmirnoJ[ gesehen wurde; besonders nahe unserem Falle steht: 
SchamburoJjs Befund. Bei eir~em 20j/~hrigen Manne, der 7 Monate vor 
seinem Tode (Bronehopneumonie) einen Schlag auf den Kopf bekommen 
hatte, best~nd das mikroskopisehe Bild der Gehirnver/~nderungen in 
folgendem: Erweiterung der Blutgef~ge, hier und da sehwaeh aus- 
gesprochen, diffus d~s s/~mtliche Gehirn umfassende Infiltration der 
Gef~l~wandungen, Infiltration der Hirnh~ute, Erweiterung der peri- 
vasculgren t~/~ume, Degeneration der Nervenzellen und Erweiehungs- 
herde. DesgMehen konstatierte Smirno[[ bei einem FMle yon akuter 
Ataxie fleektyph6ser Herkmfft: Erweiterung der Gef/ige, hier und da 
Thromben in denselben, zahlreiehe perivaseulS~re Muffe, Degeneration 
der Zellen und Fasern, im groBen und ganzen einen Gef~l~entz/indungs- 
prozeB mit hgmorrhagisehem Charakter. 

Nun wollen wit uns der sehwierigsten Seite in der Lehre v o n d e r  
akuten Mlgemeinen Ataxie, ngmlieh der Frage naeh dem anatomiseh- 
klinisehen Parallelismus zuwenden. Die histologisehen Ver~nderungen 
bei unserem Falle lassen sieh leieht in zwei Gruppen einteilen: einzelne 
Erweiehungsherde und diffuser Infiltrationsprozeg: Es entsteht die 
Frage, in welehen Veri~nderungen eigentlieh das anatomisehe Substrat 
ftir die ataktisehen StSrungen unseres Kranken zu sehen ist. Dawidenlco]] 
mid Geimanowitsch fanden bei ihren Fi~llen weder Gef~B-, noch Ent- 
zfindungsherde; daher aueh DawidenkoJ/s Idee, die akute Westphal- 
Leydensehe Ataxie mit der ohne grebe anatomisehe Ver~nderungen 
verlaufenden toxisehen Affektion der Koordinationssysteme zu ver- 
binden. Schamburo]] nahm in seiner ersten Arbeit an, dab das Syndrom 
der akuten Mlgemeinen Ataxie 1. dureh den Druek der 6demat6sen 
Hirnhaut auf die Hirnsubstanz, 2. dutch die Verniehtung der Substanz 
im Gefolge eines Blutergusses, 3. dureh degenera~iv toxisehe Zellen. 
verSmderungen bedingt wird. In seiner letzten Arbeit sprieht sieh 
Schc~mburo M dahin aus, dal3 grebe Ver/~nderungen der GefgBe, wie 
Thromben und Blutergiisse, gerade die ataktisehen Erseheinungen be- 
wirken. Ftir Margulis ist das LokMisationsproblem in der Lehre yon 
der akuten A~axie am wiehtigsten; was die Frage naeh dem Charakter 
der anatomisehen Affektion anlangt, so ist er geneigt, anzunehmen, 
dab gerade entztindliehe Prozesse in tier Regio subthalamicc~ besonders 
gem akute Ataxie hervorrufen. Bekanntlieh spraehen die alten Autoren, 
wie Westphal, Leyden, Oppenheim, die akute Ataxie fiir die Manifestation 
eines entziindliehen Prozesses an und Ebstein zeigte in seinem strittigen 
FMIe das Vorhandensein yon disseminier~er Sklerose. Preobraschensky 
neigte zu der Ansieht, dal3 mehrere lgngs der CerebrospinMaehse zer- 
streute Herde beliebiger Ents~ehung das Bild der akuten Ataxie ergeben 
k6nnen. Bei unserem Falle sind wir geneigt, die pathogenetisehe R011e 
bei der Entwieklung der ataktisehen StSrungen den Erweiehungsherden 
beizumessen. Besagtermagen wurden diese in der linken Seheitelgegend, 



300 M. Neiding und M. Z~jewloschin: 

in der linken ttglfte des Pedunculus cerebri und im Kleinhrin nach- 
gewiesen. Bei Vorh~densein  des zuriickgehenden klinisehen Syndromes 
einerseits und histologiseher Vergnderungen von zweierlei Alter - -  nach- 
gebliebener und friseher - -  andererseits, stellen wir dus klinische Syn- 
drom mi~ den Vergnderungen yon restier~em Typus mit gutem Recht 
in Zus~mmenhang. Unser P~tien~ lift ~n bSsurtiger, zu Embolien st~rk 
neigender Endokarditis. D~r~uf weisen postembolisehe iN~rben in der 
Milz und beiden Nieren bin. Die insult~rtig en~st~ndene und mit der 
Dys~rthrie einhergehende rechtsseitige Hemiparese sind wir bereehtigt, 
~ls das t~esult~t der yon uns entdeckten Erweichung in der lil~ken Soheitel- 
gegend ~ufzuf~ssen. Sie kam w~hrscheinlich infolge einer Embolie eines 
feinen Gef/iSes zust~nde. D~s Vorh~ndensein einer Erweichung in der 
linken Hglfte des Grofthirnschenkels erklgrt in befriedigender Weise d~s 
beidersei~ige Oppenheimsche Zeiehen. Die Erweiehung konnte ferner 
die rechtsseitige ttemiparese nuchtr~gfieh sfeigern. Jedoeh is~ das 
Vorh~ndensein dieser beidon t terde zur Erkl/~rung der ~llgemeinen 
At~xie bei umserem Kranken nicht ~usreichend. Ein ~nafomisehes 
Korrela~ fiir die At~xie gibt m6glieherweise der Erweiehungsherd im 
Oberwurm ~b. Die embolischen tIerde w~ren bei unserem Pa~ienten 
nicht groS. lV[~n d~rf d~her ~nnehmen, d~8 die Anz~hl der d~rim zugrunde 
geg~ngenen Zellen ebenf~lls gering w~r und d~8 die zun~ehs~ lgdierten 
Zellengebilde um die I-Ierde herum r~seh ihre Funk~ion wiedergew~nnen. 
Dem en~spr~ch der rasche Riickg~ng des ~t~ktisehem Syndroms. Der 
Affek~ion des Kleinhirnes wurde eine besondere t~olle bei der P~thogenese 
der die Westphal-Leydensche Krankheit  begleitenden ~akt ischen StS- 
rungen yon 8ehwarz, Nonne, Felclmann beigemessen. 

Wir wollen ~ber, die ~ k t i s c h e n  Erscheinungen mit der  Kleinhirn- 
~ffektion in Zus~mmenhang stellend, die Fehler der friiheren Autoren 
~ficht wiederholen, die die Lok~lis~ion des ges~mten Westphal-Leyden 
schen Symptomenkomptexes mit der 'Lok~l is~ion der Ataxie ~llein, 
der zw~r wiehfigs~en, immerhin ~ber nieht einzigen Komponente dieser 
Erkr~nkung iden~ifizierten. D~s bei unserem Kr~nken beob~eh~ete 
~akt isehe Syndrom yon der vorh~ndenen Encephalitis ~bhgngig zu 
machen, is~ unseres Er~ch~ens schwer. D~s Bestehen yon entzfindlichen 
Vergnderungen in der Regio subthalamicc~ wfirde gu~ der Ansichg yon 
Margulies en~sprechen. Wgre abet dus atuktische Syndrom dutch die 
Encephalitis bedingt, s o  wiirde deren erheblicher l~iickgang bei for~- 
d~uerndem und mSglicherweise zunehmendem anatomischen Prozesse 
wohl k~um anzunehme~ sein. Vielleich~ en~wickel~e sich die Encephalitis 
bei unserem Kranke~ ers~ kurz vor dem Tode. L~ssen wir diese Voraus- 
setzung falle~ und nehmcn wir ~n, da8 die Entstehung der Encephaligis 
mi~ dem Beginn der klinischen Erkr~nkung fibereins~immt, so s~oSen 
wir ~uf grol~e Schwierigkeiten. D~nn millage m~n zugeben, dal~ 
beim Vorha~densein eines ~usgebrei~eten p~thologischen Prozesses die 
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klinischen Symptome verschwinden kSnnen; es ist ferner unbegreiflieh, 
warum bei der diffusen Affektion die Zeichen des Befallenseins anderer 
Systeme, wie der sensorischen und der girnnerven fehlen wfirden. 
Daher verzichten wit auf die Annahme einer direkten Korrelation 
zwischen Encephalitis und Ataxie bei unserem Falle. 

Anatomiseh-klinisehe Parallelen ffir unseren Fall ziehend, sind wir 
welt entfernt diese in dem Sinne zu verallgemeinern, da$ die yon uns 
beschriebenen pathologisch-anatomisehen Ver/~nderungen ffir ein Pr/i- 
misse ffir einen jeweiligen Westphal-Leydenfall anzusprechen sind. 
Sehon die Sp/~rlichkeit und Liickenhaftigkeit der pathologisch-anatomisch 
untersuchten F~lle und die Ungleichartigkeit der mikroskopischen Bilder 
veranlassen uns, eine zurfickhaltende Stellung zu nehmen, zu den Ver- 
suchen ein bestimmtes anatomisehes Korrelat dieser Erkrankung ffir 
heute zu geben. Dabei ist es selbstverst/~ndlich kaum zweckm~f3ig, das 
pathologiseh-anatomische Substrat aus der Analyse der klinischen 
Symptome allein ausgehend zu pr~sumieren, wie das fast bei jedem 
fiber sein klinisehes Material berichtenden Autor der Fall ist. Dem 
klinisch gut untersuehten Syndrom der allgemeinea akuten Ataxie steh~ 
die Unklarheit dessert pathologisch-anatomisehen Brides gegeniiber. Hier 
befinden wir uns vorl/~ufig nur bei der beginnenden Sammlung yon Tat- 
saehen und yen diesem Standpunkte fassen wit vornehmlich vorliegende 
Mit~eilung auf. 
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