(Aus dem staatlichen Institut fiir arztliche Fortbildung in Odessa.)

Zur Frdge der Pdthogenese der akuten allgemeinen Ataxie.

Von
Prof. M. Neiding und Prof. M. Zajewloschin.

Mit 3 Textabbildungen.
( Bingegangen am 21. Februar 1930.)

Neulich veréffentlichte Dr. P. Feldmann Beobachtungen iiber 14 Falle
von akuter Ataxie von Westphal-Leyden, die an der Nervenklinik unseres
Institutes in Behandlung standen. Seit dem Erscheinen der Arbeit
von Feldmann sahen wir noch 3 Fille dieser Erkrankung. Darunter
erscheint ein Fall, der ad exitum gekommen ist, in unserem Material
als erster mit einem solchen Ausgang. Die pathologisch-anatomische
Untersuchung des Falles wurde von dem einen von uns (Zajewloschin)
ausgefiihrt. Die Untersuchungsergebnisse ermoglichten es uns, der
Frage nach der Pathogenese der allgemeinen akuten Ataxie niher zu
treten.

Der 39jihrige Birjukow kam nach Odessa, um in einem Erholungsheim Ruhe
zu genieBen. Vor seiner Abreise hatte Patient heftige Auseinandersetzungen zu
Hause. Am nichsten Tage nach der Ankunft in Odessa fithlte sich Patient schlecht,
verlor nach einigen Augenblicken das BewuBtsein und wurde im Wagen der Unfall-
station in das 1. Stadtische Krankenhaus eingeliefert, wo man bei ihm rechts-
seitige Hemiparese und Sprachstorung konstatierte. Patient verweilte im Kranken-
hause 10 Tage, wihrend welcher Zeit die Hemiparese abgeklungen war, daftir aber
motorische Unruhe in den rechten Extremititen auftrat. Die Sprache blieb erschwert.
Patient zog nach Hause, wo er 8 Tage verweilte und, da er keine Besserung sah,
in meine Beobachtung kam. )

1919 wurde Patient herzkrank. Machte in den Kinderjahren einen Flecktyphus
durch. Hatte keine Kinder. 2. VI.28. Stat. pr.: Spontane Rede fehlt; antwortet
auf Frageri mit Kopfnicken. Begreift voraliglich, was man ihm sagt; simtliche
Aufforderungen werden von ihm befolgt; es gelingt, den Patienten einzelne Worter
leise nachsprechen zu lassen: ,,Mamma, nein, Birjukow, Sonntag'; dabei 1Bt
Patient die Anfangsbuchstaben weg. So sagt er z. B. ,,Onntag”. Fortwihrende
motorische Unruhe in den beiderseitigen Extremititen. So legt Patient die Hand
von einer Stelle auf die andere, beugt und streckt das Bein im Kniegelenk, schligt
es iiber das andere Bein. Andert oft die Riickenlage auf die Bauchlage, wirft den
Kopf zuriick, klemmt die Kiefer zusammen.

Nur mit Mithe gelingt es, den Patienten dazu zu bringen, den Bewegungen, die
der Arzt vor ihm mit dem Finger ausfithrt, mit den Augen zu folgen; dabei bewegen
sich die Augen ruckweise. Leichter, kaum die Grenzen des Physiologischen iiber-
schreitender Nystagmus bei rechter Blickrichtung. Parese des unteren Astes des
Nerv. 7 d. ‘
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Obere ‘Extremitiiten. Muskelkraft samtlicher Gruppen N Tonus N. Beider-
seitige Arm- und Bauchreflexe .

Untere Extremititen. Hinreichende Muskelkraft, moglicherweise leichte

Schwiche des rechten FuBes, Kniereflexe, vielleicht d > s. Achillessehnenreflex
+=. Oppenheim -+=. Neigung zu fortwihrender Streckung des Daumens links,
Marie-Foix L > R. Uberall erhaltene Reaktion auf Stiche. Nasen-Fingerphinomen
rechts 4+, Knie-Hackenphinomen. auch rechts +. Aufgefordert, sich zu setzen tut
es Patient, ohne den Rumpf in rechtwinklige Lage zu den unteren Extremititen
zu bringen, wobei er mit der rechten Hand das Bettgitter umklammert. Scharfes
prasystolisches und diasystolisches Gerdusch an der Herzspitze.
. 6.VL Der Kranke liegt fortwihrend auf der rechten Seite mit in den Hiift- und
Kniegelenken gebeugten Beinen. Der Kopf ist gebeugt. Patient schlaft in einem
fort, erwacht nur bei der Untersuchung und bei der Speiseverabreichung. Antwortet
einsilbig. Spricht grob, heiser, abrupt. Kann keinen ganzen Satz nachsprechen,
bemiiht sich mimisch zu antworten. Wihrend der Untersuchung besteht unaufhor-
liche motorische Unruhe, vornehmlich des rechten Armes und Beines. Im Schlafe
sistieren diese Bewegungen.

Leichte Parese des unteren Astes des N. VII d. Geniigende Kraft in den rechten
Armen und Beinen. Etwas gesteigerter rechter Patellarreflex. Bei Vollfithrung
aktiver Bewegungen mit den Extremititen kommt die Ataxie rechts mehr zum
Ausdruck als links.

8.VI. Der Zustand des Patienten bessert sich, er beginnt auf die Umgebung
zu reagieren. Antwortet mit zwei, drei Satzen. Selbst beginnt er nicht zu sprechen.
Heisere, abrupte Sprache, einzelne Silben werden hervorgestofen.

9.VI. Patient begann aus freien Stiicken zu sprechen. Rauhe, abrupte Sprache,
lange Pausen zwischen einzelnen Wortern, mitunter zwischen Silben. Augengrund
o. B.

17.VI. Grobe, etwas heisere Stimme. Spricht sehr laut, explosiv. Geniigende
Muskelkraft der oberen Extremititen. Feine Bewegungen, wie abwechselnde Finger-
bewegungen gelingen mit Mithe und werden von massiven und wenig koordinierten
Mitbewegungen der proximalen Partien begleitet. Die Bewegungen in den proximalen
Abschnitten geschehen pendelartig, bevor die beabsichtigte Einstellung gelingt.
Mehr oder weniger komplizierte Aufgaben (z. B. den Finger der rechten Hand zur Nase
fithren) werden vornehmlich von schlenkernden Bewegungen im Ellbogen begleitet.
Bei der Probe auf die Handdiadokinesis vollfiithrt Patient schlenkernde, rotatorische
Bewegungen mit dem rechten Unterarm. Links weniger ausgesprochene ataktische
Bewegung bei der Finger-Nasenprobe, bei groberen Bewegungen mehrere grobe
pendelnde Bewegungen. Sehnenreflexe vom rechten Biceps méglicherweise > links.
Bauchreflexe +=, die unteren schwicher als die oberen.

Untere Extremitéten. Die Bewegungsamplitude ist nicht beschrénkt. Ausreichende
gleiche Muskelkraft. Isolierte Bewegungen der rechten Finger sind etwas erschwert
und werden bisweilen mit Bewegungen im Fufligelenk konjungiert. Bei der Priifung
auf das Knie-Hackenphiinomen pendelnde Bewegungen beiderseits, rechts vielleicht
etwag weitere als links., Oppenheim + = und gekreuzt von rechts nach lnks. Beim
Ubergang aus der Riickenlage in sitzende Stellung starke Rumpfschwenkungen.
Patient wendet zur Aufrechterhaltung des Gleichgewichtes eine Reihe von Hand-
griffen auf, packt gewohnlich mit beiden Handen das Bettgitter. Aus der sitzenden
in die stehende Stellung geht Patient unter sehr starken schlenkernden Rumpf-
und Extremitatsbewegungen iiber, steht von Seite nach Seite schwankend. Ohne
Unterstiitzung -ist der Kranke nicht imstande, zu geben. Unter beiden Achseln
gehalten, bewegt sich Patient breitspurig, die Beine nach vorne schlendernd ; gewisse
Neigung zu Propulsion und Fallen nach vorne und links. Lisdchlufl ohne besonderen
EinfluB auf d=n Patienten beim Stehen und Gehen. Sténdige Mitbewegung der
Daumien beim Gehen. Ins Bett legt sich Patient mit jaher Bewegung, mit dem

19%
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Rumpf aufschlagend und die Beine in die Hohe streckend. Patient trinkt in langen
Ziigen und nimmt grofle Stiicke in den Mund. Simtliche Bewegungen sind schlen-
kernd und heftig,

30.VI. Rickgang der ataktischen Erscheinungen in den oberen und unteren
Extremititen. Weniger rauhe, aber immerhin noch iiberlaute Stimme. Steht
etwas schwankend, geht mit Unterstiitzung leicht wackelnd.

6.VIL. Die ataktischen Erscheinungen in der linken Hand sind verschwunden,
in der rechten kaum angedeutet. Geht selbstindig, wankend, aber mit gréferer
Sicherheit als frither. Spricht heiser, weniger abrupt und nicht so laut.

10.VII. Patient klagt iiber matte Stimme. Gesichtshypomimie. Sprache ver-
waschen, schmierend, abrupt. Beim Finger-Nasenphinomen kaum merkliches
Vorbeizeigen nach rechts. Beim Nehmen von Gegenstinden Fingerhypermetrie.
Angedeutete Ataxie rechts beim Knie-Hackenversuch. Sitzt ohne Unterstiitzung,
geht selbstindig ohne zu schwanken. Der Kranke wurde entlassen und entschwand
aus unserem Gesichtskreis bis zum 9. 11. 28. Am 6. 11. fiihlte sich Patient schlecht;
es stellten sich getriibtes Bewuftsein und Dyspnoe ein. Patient wurde bei uns
eingeliefert. Wir sahen ihn bereits in Agoniezustand. Nach 5 Stunden Exitus
letalis.

Es trat also bei einem 39jéhrigen an chronischer Endokarditis
leidenden Manne nach psychischem Trauma eine insultartige rechts-
seitige Hemiparese mit Sprachstérung in Erscheinung. Die Hemiparese
gleicht sich schnell aus und es lassen sich 18 Tage nach der Erkrankung
blofl minimale abklingende hemiparetische Phénomene feststellen.
Dessen ungeachtet hilt die Somnolenz noch 10 Tage, d. h. bis Ende der
vierten Krankheitswoche an. Und wiederum im Widerspruch mit der
erloschenden Hemiparese weicht die Sprachstérung nicht. Nach einem
kurzen Stadium eines nahezu vollstindigen Mutismus gewinnt die
Sprache ataktischen Charakter. Zugleich veréindert sich die Stimme;
matt gleich im Anfang, wird sie spiter laut, bellend, um dann wieder
leise zu klingen.

In der dritten Woche wird beim Patienten eine auffillige motorische
Unruhe der beiderseitigen Extremititen und der Rumpfmuskeln be-
obachtet. Bei der Ausfiihrung einzelner Bewegungen tritt an den rechten
Extremitaten stidrker als an den linken ausgesprochene Ataxie in Er-
scheinung. Adiadochokinese. Hypermetrie der Finger und der Gesichts-
muskulatur. Ataktische Schrift. Auffillige ataktische Storungen beim
Gehen und Stehen. Beiderseitiger Oppenheim, der gegen Ende der
5. Woche erlischt. Sensibilitdt, Augengrund, Beckenorgane sind nicht
tangiert. Innerhalb von 6 Wochen gehen simtliche Symptome rasch
zuriick. Als Restsymptome sind ataktische Sprache und angedeutete
rechtsseitige Hemiataxie zu verzeichnen.

Die klinische Deutung des vorliegenden Falles bot gewisse Schwierig-
keiten. Der insultartige Beginn, rechtsseitige Hemiparese und Sprach-
storung liefen an einen circumscripten embolischen Herd in der linken
Hemisphare denken. Dieser Annahme widersprach aber der Krankheits-
verlauf, der sich scharf von dem Bilde der gewéhnlichen Embolie der
Hirnarterien unterschied. Die rasch verlaufende Hemiparege war, wie
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es sich herausstellte, nicht das Endstadium der Erkrankung, sondern
im Gegenteil erst der Beginn eines komplizierten beiderseitigen atak-
tischen Syndroms. Beiderseitig war auch das Oppenheimsche Zeichen.
Die beiderseitige Ataxie war besser an den vorher von Parese befallenen
rechten. Extremitaten ausgesprochen. Aufler den Extremitéiten waren
auch die Geh- und Stehakte, sowie der Sprech-Stimmapparat von Ataxie
ergriffen. All das machte uns zur Diagnosestellung der Wesiphal-Leyden-
schen Ataxie geneigt, obwohl die klinische Eigenartigkeit des Falles
uns nicht entgangen war.

Als grundlegendes &tiologisches Moment der gesamten Erkrankung
ist zweifellos die Endokarditis anzusehen. Diese Affektion fanden wir
bisher bei keinem der von uns beobachteten 23 Westphal-Leydenschen
Ataxiefillen, in der Literatur lagen ebenfalls keine entsprechenden An-
gaben vor. Dawidenkoff betont, daBl auch der akute Gelenkrheumatismus
— eine der Endokarditis verwandte Krankheit — bis jetzt noch nicht
als dtiologischer Faktor bei akuter Westphal-Leydenscher Ataxie figuriert.
Ubrigens bringt uns die Kasuistik in den letzten Jahren immer wieder
neue #tiologische Momente fiir die Erkrankung, wie Riickfalltyphus
(Feldmann), Malaria (Dawidenkoff, Salkind, Faworsky), Ricinusver-
giftung  (Kulkoff), Salvarsanvergiftung (Syrnew); ich (Neiding) be-
obachte bereits das 4. Jahr eine Kranke, bei der die Westphal-Leydensche
Ataxie sich nach dem operierten Gallenblasenempyem entwickelte.

Ungewohnlich fiir die Westphal-Leydensche Ataxie ist .das Fehlen
eines komatdsen Zustandes bei unserem Falle, das durch eine lang
dauernde Sommolenz ersetzt war. Es liegt jedoch bereits. eine Reihe
von . Beobachtungen vor (Dawidenkoff, Perwuschin, Feldmann), wo
typische akute Westphal-Leydensche Ataxie ohme- anfingliches Koma
zustande kam. Somit kann nur dieser Umstand allein die Diagnose:
akute Ataxie von Westphal-Leyden nicht erschiittern.

Die vornehmliche Lokalisation der Ataxie bei der Westphal-Leyden-
schen Krankheit an einer Korperseite ist keine seltene Erscheinung.
Unter den 43 letzten Fillen in der russischen Literatur wurde sie nach
Dawidenkoff 18mal beobachtet. Fiigt man die in die zusammenfassende
Ubersicht von Dawidenkoff nicht aufgenommenen Fille von Feldmann
hinzu, so ergibt sich, daf unter den 57 Fillen Westphal-Leydenscher
Krankheit die asymmetrische Verteilung der Ataxie 24mal, d. h. nahezu
in der Halfte des Materials konstatiert wurde. Dawidenkoff und Feldmann
weisen darauf hin, daBl bei den Fillen von Westphal-Leydenscher Krank-
heit, wo Hemiparese oder deren einzelne Komponenten vorhanden sind,
die Ataxie an den paretischen Extremititen mehr ausgesprochen ist,
was auch bei unserem Kranken zutraf. Hier begegnen wir wieder einem
speziellen Falle der allgemeinen Erscheinung, die von-dem einen von uns
(Neiding) in der gemeinsamen Arbeit mit Dr. Blank iiber die Verteilung
der Motilitdtsstérungen bei extrapyramidalen Erkrankungen und in der
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Arbeit iiber unilaterales Erloschen der Reflexe bei Hemiplegie notiert
ist. Es handelt sich um die vornehmliche Lokalisation auf der pyramidal
befallenen Seite der extrapyramidalen und reflektorischen Stérungen,
die gleichzeitig oder spater auf den ganzen Korper ibergreifen. Wir
hatten einige Male die Gelegenheit, Tabetiker zu sehen — solche Fille
liegen in der Literatur vor (Marinesco et Noica, Majewsky) —, bei
denen die Ataxie schirfer an der Seite der pytamidalen Hemiparese
ausgeprigt war. Somit gehort auch die Geneigtheit der Ataxie bei
Westphal-Leydenscher Krankheit zur vornehmlichen Lokalisation in den
von Hemiparese befallenen Extremititen zu derselben Art von Er-
scheinungen. Dawidenkoff ist der Ansicht, daB das besagte Phinomen
bei der Ataxie von Westphal-Leyden von groBer lokalisatorischer Be-
deutung ist, uns aber interessiert mehr dessen pathophysiologisches
Wesen, d. h. die Wechselwirkung zwischen pyramidaler und extra-
pyramidaler (im weiten Sinne des Wortes) motorischer Storung.

Das Vorhandensein von Hemiparese und pyramidalen Zeichen selbst
ist bereits in einer Reihe von Westphal-Leydenschen Ataxiefillen fest-
gestellt (Dawidenkoff, Koschewnikoff, Geimanowitsch, Brussilowsky, Feld-
MANN ) .

Die bei unserem Patienten beobachtete verhiltnisméfig langsame
Entwicklung der ataktischen Stérungen kommt nach Dawidenkoff nicht
selten bei den von Malaria stammenden Fillen der Krankheit von Wesiphal-
Leyden vor.

Besagtermallen neigten wir erst zur Diagnose der Gefifi-Herd-
erkrankung. Die in Krscheinung getretene Ataxie mit vornehmlicher
Lokalisation in den rechten Extremitéten berechtigte zur Annahme
eines Herdes in der linken Scheitelgegend. Befremdend erschien fiir
diese Lokalisation die vollstindige Intaktheit sdmtlicher Arten der
Sensibilitdt in den rechten Extremitdten. Bedenklich kam uns das
Vorhandensein eines beiderseitigen Oppenheims vor, sowie der psychische
Zustand des Kranken, der mit der Annahme eines und vermutlich nicht
erheblichen Herdes sich nicht in Einklang bringen liefl. Die nachher
aufgetretene typische Stérung des Sprech-Stimmapparates, die Ataxie
beim Stehen und Gehen, das Verschwinden der pyramidalen Zeichen
veranlafte uns, die Diagnose auf Herderkrankung zugunsten der akuten
Westphal-Leydenschen Ataxie aufzugeben. Der spéter sich bemerkbar
machende Riickgang der ataktischen Storungen an den Extremitéten
und dem Rumpfe, sowie die fortbestehende typische Sprache veranlaften
uns, noch mehr an dieser Diagnose festzuhalten. SchlieBlich stellten wir
noch eine dritte mittlere Annahme auf, und zwar die, daf bei unserem
Patienten eine Kombination der akuten Ataxie von Westphal-Leyden
mit Hemiparese bestehe. In der Literatur liegt eine Beobachtung von
Nonne vor, die von Dawidenkoff im Sinne dieser Kombination gedeutet
wird. Es handelte sich um einen Arbeiter, bei dem sich nach einer Uber-
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hitzung am Kessel Koma, rechtsseitige Parese und Aphagsie einstellten.
Nachdem diese Erscheinungen nach 2 Wochen abgeklungen waren, trat
eine Extremititen-, Rumpf- und Gesichtsmuskelataxie zutage. Hs
machte sich eine Verdnderung des Intellektes bemerkbar. Die ataktischen
Stérungen gewannen einen stabilen Charakter. Ein dem bei unserem
Kranken beobachtetes dhnliches symptomatologisches Bild bietet auch
ein dritter von Preobraschensky beschriebener Fall, wo bei einem 18jahrigen
Kranken auf der Hohe der Pneumonie sich rechtsseitige Hemiplegie
mit Aphasie entwickelte und dann das Bild der akuten Ataxie hervortrat.
Des weiteren erfolgte vollstindige Genesung.

Jetzt gehen wir zu den Ergebnissen der pathologisch-anatomischen
Untersuchung iiber, um weiter zu ihrer Betrachtung im Zusammenhang
mit dem klinischen Bilde zuriickzukehren.

Sektionsbefund (Prof. M. N. Zajewloschin): Leiche eines Mannes mit mafig ent-
wickeltem Fettpolster. Auffilliges Odem der unteren Extremititen. Exsudat in
den Pleurasicken: rechts Y/,, links !/; Liter. Vergrofertes Herz (13 x 121/, x 8).
Durch die linke vendse Kammermiindung dringt ein Finger knapp hinein (Stenosis
ostii venosi sinistri). Stark verdickte Valvulae bicuspidalis, von denen eine an der
Basis ulceriert ist, wobei das Ulcus durch die ganze Wandstéarke zieht; am Rande
des Ulcus kleine warzenartige Auflagerungen. Die Sehnenfaden der Valvula bi-
cuspidalis sind verdickt und gekiirzt. Der Muskel des rechten Ventrikels ist 0,6 cm
dick, fiihlt sich fest an, der des linken ist 1 ecm dick, mit matter Schnittoberfliche.
Die Lungen sind tiberall fiir die Luft durchgéngig, fithlen sich etwas fest an, zeigen auf
der Schnittfliche dunkelbraune Firbung (Induratio fusca pulmonum). VergroBerte
Leber mit abgerundetem unterem Rande und zahlreichen roten Punkten an der
Schnittfliche (Hepar moschatum). An der Oberfliche der etwas vergréBerten
Milz (14 x 7,5 x 3) 2 Einsenkungen, durch die die Milz gleichsam lappig wird; auf
der Schnittfliche in der Gegend der Einsenkungen Narben mit gelben Herden
in der Mitte (Cicatrices embolicae lienis). Etwas vergroBerte, fest sich anfiihlende
Nieren, auffillig gestaute Pyramiden; nach Entfernung der Kapseln werden an
der Oberfliche beider Nieren grofie Dellen sichtbar, bedingt durch die Wucherung
von-Narbengewebe an diesen Stellen (Cicatrices embolicae renum). Geschwollene,
gerotete, mit Schleim bedeckte Mucosa des Ventrikels (Catarrhus veniriculi cyano-
ticus).

Gehirngewicht 1520 g. Weiche, kollabierende GehirnbasisgefiBe. Hirnhiute
sowie Hirnsubstanz weisen keine makroskopischen Verinderungen auf.

Zur mikroskopischen Untersuchung wurden zahlreiche Stiickchen aus ver-
schiedenen Gehirnabteilungen exzidiert: aus dem Stirnlappen, den zentralen und
prizentralenWindungen, aus dem Linsenkern, dem linken und rechten Scheitellappen
an der Grenze mit dem Hinterhauptlappen, aus der Hypothalamusgegend, dem
Pons Varoli, dem Pedunculuy cerebri, dem verlingerten Mark und dem Kleinhirn.
Die Farbung der Préparate geschah in ublicher Weise mit Himatoxylin + Eosin,
Hématoxylin 4 Pikrofuchsin, nach Nissl und Stolener.

Stirnlappen. Erweiterung der PiagefiBe, unbedeutendes Odem der Pia selbst.
Vakuolen um die Gliazellen in der grauen Substanz. Nur selten vorkommende
Hrweiterung der pericelluliren Riume um die Pyramidenzellen herum. Mit Leuko-
cyten tberfiillte Capillaren. Muffe aus weiflen Blutkdrperchen in der weiBlen Sub-
stanz um die erweiterten BlutgefiBe herum.

Linker Scheitellappen an der Grenze mit dem Hinterhauptlappen. Tn der weiBen
Substanz, an der Grenze mit der Rinde zwei alte Partien erweichter Hirnsubstanz,
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erfallt mit langgestreckten Zellen, zwischen denen zahireiche Lymphoidelemente
wahrnehmbar sind, an der Peripherie eine Menge gekornte Kugeln (mit Hamo-
siderin prall gefiillte Zellen) (s. Abb. 1). In den zu den Erweichungsherden nachst-
liegenden Teilen der grauven und weillen Substanz diffuse Infiltration mit Leuko-
cyten.

Linker Uncus. . Diffuse, jedoch nicht ausgiebige Infiltration der Hirnsubstanz
mit Lymphocyten. Die erweiterten Gefafle strotzen von Leukocyten (s. Abb. 2).

Pons Varoli. Blutgefalerweiterung. Sowohl um die grofien Gefafle herum als auch
um die Capillaren Muffe aus weiBen Blutkorperchen und stellenweise einzelne in
der Hirnsubstanz zerstreut liegende Lymphocyten (s. Abb. 3). Vakuolisation der
Kerne von Gliaelementen.
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Abb. 1.

Hypothalamus. Erweiterte GefaBe mit kleinen Muffen aus Liymphocyten um
dieselben herum. Ziemlich viel vereinzelt zerstreute oder in kleinen Gruppen
zwischen den Nervenzellen liegende Lymphocyten.

Linker Grophirnschenkel. In der Nahe der Austrittsstellen des N. oculomotorius
unerhebliche Muffe um die BlutgefiBfe herum und ein reichlich mit Lymphoid-
zellen und gekérnten Kugeln durchsetzter Herd einer alten Erweichung.

Verlimgertes Mark. Lymphoidmuffe um die erweiterten Gefale herum.

Kleinhirn. Erweiterte mit Leukocyten prall gefiillte Blutgefae der Pia. Um die
GefiBe herum in der Pia Infiltrationen mit Lympho- und Leukocyten. Purkinje-
sche Zellen und gekérnte Schicht weisen keine Veranderungen auf. Im Oberwurm
eine Partie einer alten Erweichung unregelméfiger Form, erfiillt von langgetsreckten
Zellen mit geschrumpften Kern. Um die BlutgefiBie herum Infiltration mit Lym-
phoidzellen.

In den anderen Bercichen der Hirnsubstanz waren keine pathologischen Ver-
snderungen wahrnechmbar. Beim Studium der nach Stolzner gefarbten Priparate
aus verschiedenen Abteilungen lieB sich keine Degeneration der Fasern feststellen.
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Abb. 2.
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Das Fazit der mikroskopischen Untersuchung ziehend, diirfen wir
sagen, daf es sich um einen ausgebreiteten pathologischen Prozell handelt,
der auf die Hirnsubstanz und zugleich auf die Pia iibergreift. Ferner
erhellt aus der Beschreibung, daf ein Teil der Veranderungen alten
Ursprunges, der andere aber zweifellos von akutem Charakter ist. Zu
chronischen Verdnderungen gehoren die entdeckten Erweichungsherde
in der weiBen Substanz des linken Scheitellappens an der Grenze mit
dem Hinterhauptlappen, in dem linken Grofhirnschenkel, im Wurm,
zu akuten — die GefdBerweiterungen, die Muffe um die Geféifie herum,
die diffusen Infiltrationen, kurz ein Prozef}, den man als disseminierte
Encephalomeningitis bezeichnen kann.

Sémtliche im Gehirn gefundenen Verinderungen lassen sich im
vorliegenden Falle leicht vom Standpunkte der Grunderkrankung er-
kliren. Infektion, die seinerzeit eine akute Entziindung der Valvulae
bicuspidales bewirkt und erst dann zur Stenose der linken vendsen
Kammermiindung gefithrt hatte, ergab wahrscheinlich durch Embolie
eine Verstopfung der HirngefdBe mit Hémorrhagien. Die nekrotischen
Partien wurden resorbiert und an deren Stelle begann faserige Glia zu
wuchern; das zerstérte Blutpigment wurde von Zellen aufgenommen,
die in Form von ,,Mastzellen blieben. In der letzten Zeit hatte eine
Exacerbation des alten Prozesses an den Klappen statt, es kam zur
Ulceration. der Bicuspidalis und zu frischen verrukdsen Auflagerungen;
der Infekt gelangte durch den Blutstrom in die Hirnh#aute und Substanz
und erzeugte einen disseminierten entziindlichen Prozef.

Eine Beschreibung der pathologisch-anatomischen Verinderungen
bei der akuten Westphal-Leydenschen Ataxie geben verhéltnismafig
wenige Autoren, von den alten Ebstein (es wird iibrigens die Zugehorigkeit
seines Falles zur akuten Ataxie bestritten) und von den neuen Dawiden-
koff, Geimanowitsch, Smirnoff, Schamburoff. Dawidenkoff legt in seiner
Dissertation ausfiihrlich einen Befund bei Ataxie dar, der in Sklerose
und. Erweiterung der HirngefiBe, in der Erweiterung der perivasculiren
Raume und Hirnodem bestand. Im Gefolge der besagten Veréinderung
kamen eine eigenartige Locherigkeit der weillen Substanz der Hemi-
spharen, Chromatolyse in den Nervenzellen der Rinde, leichte Degene-
ration der Wurzelfasern im verlingertem und Riickenmark zustande.
Von Interesse ist, daf3 der Autor an keiner Stelle rundzellige Infiltration
antraf. Qeimanowitsch sah bei seinem FWalle Bilder, die Dawidenkoffs
Beobachtungen bestitigten: breite perivasculire Réume, Hohlen in
der Rinde und der weifien Substanz mit homogenen Kliimpchen darin,
Veriinderungen des Blutgefallsystemes, aber ebenfalls ohne rundzellige
Infiltration.

Wie aus unserer Beschreibung ersichtlich, haben die von uns ge-
fundenen Verinderungen mit dem von den anderen Autoren beobachteten
Bilde wenig gemein und nidhern sich eher dem, was von Schamburoff
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und Smiérnoff gesehen wurde; besonders nahe unserem Falle steht
Schamburoffs Befund. Bei einem 20jahrigen Manne, der 7 Monate vor
seinem Tode (Bronchopneumonie) einen Schlag auf den Kopf bekommen
hatte, bestand das mikroskopische Bild der Gehirnverinderungen in
folgendem: Erweiterung der BlutgefiBle, hier und da schwach aus-
gesprochen, diffus das sdmtliche Gehirn umfassende Infiltration der
GefaBwandungen, Infiltration der Hirnbdute, Erweiterung der peri-
vasculiren Rdume, Degeneration der Nervenzellen und Erweichungs-
herde. Desgleichen konstatierte Smirnoff bei einem Falle von akuter
Ataxie flecktyphoser Herkunft: Erweiterung der GeféBe, hier und da
Thromben in denselben, zahlreiche perivasculire Muffe, Degeneration
der Zellen und Fasern, im grofen und ganzen einen GefiaBentziindungs-
prozel mit hdmorrhagischem Charakter.

Nun wollen wir uns der schwierigsten Seite in der Lehre von der
akuten allgemeinen Ataxie, namlich der Frage nach dem anatomisch-
klinischen Parallelismus zuwenden. Die histologischen Verinderungen
bei unserem Falle lassen sich leicht in zwei Gruppen einteilen: einzelne
Erweichungsherde und diffuser InfiltrationsprozeB. Es entsteht die
Frage, in welchen Verdnderungen eigentlich das anatomische Substrat
fiir die ataktischen Storungen unseres Kranken zu sehen ist. Dawidenkoff
und Geimanowitsch fanden bei ihren Fillen weder GefaB-, noch Ent-
ziindungsherde; daher auch Dawidenkoffs Idee, die akute Wesiphal-
Leydensche Ataxie mit der ohne grobe anatomische Verinderungen
verlaufenden toxischen Affektion der Koordinationssysteme zu ver-
binden. Schamburoff nahm in seiner ersten Arbeit an, daB das Syndrom
der akuten allgemeinen Ataxie 1. durch den Druck der &dematésen
Hirnhaut auf die Hirnsubstanz, 2. durch die Vernichtung der Substanz
im Gefolge eines Blutergusses, 3. durch degenerativ toxische Zellen-
verinderungen bedingt wird. In seiner letzten Arbeit spricht sich
Schamburoff dahin aus, dal grobe Verinderungen der GefiBe, wie
Thromben und Blutergiisse, gerade die ataktischen Erscheinungen be-
wirken. Fir Margulis ist das Lokalisationsproblem in der Lehre von
der akuten Ataxie am wichtigsten; was die Frage nach dem Charakter
der anatomischen Affektion anlangt, so ist er geneigt, anzunehmen,
dafl gerade entziindliche Prozesse in der Regio subthalamica besonders
gern akute Ataxie hervorrufen. Bekanntlich sprachen die alten Autoren,
wie Westphal, Leyden, Oppenheim, die akute Ataxie fiir die Manifestation
eines entziindlichen Prozesses an und Ebstein zeigte in seinem strittigen
Falle das Vorhandensein von disseminierter Sklerose. Preobraschensky
neigte zu der Ansicht, dafll mehrere lings der Cerebrospinalachse zer-
streute Herde beliebiger Entstehung das Bild der akuten Ataxie ergeben
konnen. Bei unserem Falle sind wir geneigt, die pathogenetische Rolle
bei der Entwicklung der ataktischen Storungen den Erweichungsherden
beizumessen. Besagtermafen wurden diese in der linken Scheitelgegend,
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in der linken Hilfte des Pedunculus cerebri und im Kleinhrin nach-
gewiesen. Bei Vorhandensein des zuriickgehenden klinischen Syndromes
einerseits und histologischer Verénderungen von zweierlei Alter — nach-
gebliebener und frischer — andererseits, stellen wir das klinische Syn-
drom mit den Verdnderungen von restiertem Typus mit gutem Recht
in Zusammenhang. Unser Patient litt an bosartiger, zu Embolien stark
neigender Endokarditis. Darauf weisen postembolische Narben in der
Milz und beiden Nieren hin. Die insultartig entstandene und mit der
Dysarthrie einhergehende rechtsseitige Hemiparese sind wir berechtigt,
als das Resultat der von uns entdeckten Erweichung in der linken Scheitel-
gegend aufzufassen. Sie kam wahrscheinlich infolge einer Embolie eines
feinen (Gefifles zustande. Das Vorhandensein einer Erweichung in der
linken Halfte des GroBhirnschenkels erklért in befriedigender Weise das
beiderseitige Oppenheimsche Zeichen. Die Frweichung konnte ferner
die rechtsseitige Hemiparese nachtriglich steigern. Jedoch ist das
Vorhandensein dieser beiden Herde zur Erklirung der allgemeinen
Ataxie bei unserem Kranken nicht ausreichend. Ein anatomisches
Korrelat fiir die Ataxie gibt moglicherweise der Erweichungsherd im
Oberwurm ab. Die embolischen Herde waren bei unserem Patienten
nicht groB. Man darf daher annehmen, dafl die Anzahl der darin zugrunde
gegangenen Zellen ebenfalls gering war und dal die zunéchst ladierten
Zellengebilde um die Herde herum rasch ihre Funktion wiedergewannen.
Dem entsprach der rasche Riickgang des ataktischen Syndroms. Der
Affektion des Kleinhirnes wurde eine besondere Rolle bei der Pathogenese
der die Westphal-Leydensche Krankheit begleitenden ataktischen St6-
rungen von Schwarz, Nonne, Feldmann beigemessen.

Wir wollen aber, die ataktischen Erscheinungen mit der Kleinhirn-
affektion in Zusammenhang stellend, die Fehler der fritheren Autoren
nicht ‘wiederholen, die die Lokalisation des gesamten Westphal-Leyden
schen Symptomenkomplexes mit der Lokalisation der Ataxie allein,
der zwar wichtigsten, immerhin aber nicht einzigen Komponente dieser
Erkrankung identifizierten. Das bei unserem Xranken beobachtete
ataktische Syndrom wvon der vorhandenen Encephalitis abhingig zu
machen, ist unseres Erachtens schwer. Das Bestehen von entziindlichen
Veranderungen in der Regio subthalamica wiirde gut der Ansicht von
Margulies entsprechen. Wére aber das ataktische Syndrom durch die
Encephalitis bedingt, so- wiirde deren erheblicher Riickgang bei fort-
daverndem und mdéglicherweise zunehmendem anatomischen Prozesse
wohl kaum anzunehmen sein. Vielleicht entwickelte sich die Encephalitis
bei unserem Kranken erst kurz vor dem Tode. Lassen wir diese Voraus-
setzung fallen und nehmen wir an, dall die Entstehung der Encephalitis
mit dem Beginn der klinischen Erkrankung tibereinstimmt, so stoflen
wir auf groBe Schwierigkeiten. Dann miifite man zugeben, daB
beim Vorhandensein eines ausgebreiteten pathologischen Prozesses die
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klinischen Symptome verschwinden konnen; es ist ferner unbegreiflich,
warum bei der diffusen Affektion die Zeichen des Befallenseins anderer
Systeme, wie der sensorischen und der Hirnnerven fehlen wiirden.
Daher verzichten wir auf die Annahme einer direkten Korrelation
zwischen Encephalitis und Ataxie bei unserem Falle.

Anatomisch-klinische Parallelen fiir unseren Fall ziehend, sind wir
weit entfernt diese in dem Sinne zu verallgemeinern, daB8 die von uns
beschriebenen pathologisch-anatomischen Verdinderungen fiir ein Pré-
misse fiir einen jeweiligen Westphal-Leydenfall anzusprechen sind.
Schon die Spérlichkeit und Liickenhaftigkeit der pathologisch-anatomisch
untersuchten Fille und die Ungleichartigkeit der mikroskopischen Bilder
veranlassen uns, eine zuriickhaltende Stellung zu nehmen, zu den Ver-
suchen ein bestimmtes anatomisches Korrelat dieser Erkrankung fiir
heute zu geben. Dabei ist es selbstverstindlich kaum zweckmiBig, das
pathologisch-anatomische Substrat aus der Analyse der klinischen
Symptome allein ausgehend zu prasumieren, wie das fast bei jedem
iiber sein klinisches Material berichtenden Autor der Fall ist. Dem
klinisch gut untersuchten Syndrom der allgemeinen akuten Ataxie steht
die Unklarheit dessen pathologisch-anatomischen Bildes gegeniiber. Hier
befinden wir uns vorldufig nur bei der beginnenden Sammlung von Tat-
sachen und ven diesem Standpunkte fassen wir vornehmlich vorliegende
Mitteilung auf.
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