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Zwei Probleme sind es insbesondere, zu deren Kl~rung  die vorliegende 
VerSffentl ichung beizutragen geeignet erscheint. Einerseits  sell sie 
e inen bemerkenswerten Beitrag zu dem noch ungelSsten u n d  noch sehr 
ums t r i t t enen  Fragekomplex der Beziehungen zwischen der Encephalo  
myeli t is  diffusa oder disseminata  und  der mlfl t iplen Sklerose, anderer-  
seits zu der sehwerwiegenden Frage  des Verhs zwisehen klini-  
sehem Bild und  histopathologischem Befund liefern. 

Von den beiden hier ber iehte ten F/il len ist der erste l~a.ll der wiehtigere. 
Es soll daher im folgenden das Ergebnis  der kl inisehen und  speziell 
der pathologiseh-anatomisehen Unte r suchung  dieses Falles in  ausftihr- 
]icherer Weise zur Darstel lung gelangen. 

Fall 1. J.A., 60 Jahre alt, aufgenommen in die Nervenklinik am 11.9. 26. 
Beginn der jetzigen Erkrankung etwa 5 Monate vor der Aufnahme in die Klinik. 
Vorher angeblich gesund gewesen; insbesondere waren irgendwelehe vorangegangen~e 
Nervenerscheinungen nieht zu eruieren. Die ersten Krankheitssymptome bildeten 
sehmerzhafte Sensationen yon brennendem Charukter zuerst im Bereiehe der rechten, 
dann in dem der linken oberen GliedmaBe. Naehher Par&sthesien, wie Kribbeln 
und Ameisenlaufen, in den FfiBen und Zehen. Einige Woehen vor dem Eintritt in 
die Kl inik ,  we Patientin annghernd 8 Woehen hindurch in Beobachtung war, 
anfallsweise auftretende Krgmpfe yon zunehmender St~rke und H~ufigkeit, anfangs 
nut an den unteren GliedmaBen, we sie sieh gewShnlich yon den Zehen aufwM'ts 
fiber die gesamte Muskulatur der Beine erstreekten, sparer aueh die Baueh- und 
gfiekenmuskulatur betreffend und schliel~lich auf die 3/[uskulatur der oberen 
Gliedmagen, sowie des Naekens sich ausbreitend. Gelegentlich im Zusammenhang 
mit den Krampfanf/~llert vortibergehende Unf~higkeit der Harimntleerung, die 
sonst meist ungest51q~ oder bloB mit geringer Ersehwerung yon statten ging. Die 
Gesichts-, Kau- und Schluckmuskulatur waren yon den Kr~mpfen versehong 

1 Naeh einem bei der 20. Jahresversammlung der Gesellsehaft Deutseher 
Nervengrzte am 20. September 1930 gehaltenen Vortrage. 
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geblieben. Die Krampfanfalle kamen tells yon selbst, teils stellten sie sich bei 
Erregungen, bei lmangenehmer KSrperlage nnd bei sonstigen auBeren Reizen ein. 
:Die Krampfanfalle gingen niemals mit BewuBtseinsausfallen einher. Die fibrige 
Anamnese belanglos; insbesondere wurde fiber sonstige StSrungen nicht berichtet. 

Im Vordergrunde des Krankheitsbildes standen wahrend der 8 wSchentlichen 
:Beobachtung KrampfanfMle yon ausschlieBlich tonisehem Charakter, die nicht 
mit BewuBtseinsstSrung verbunden waren. Sie waren tells generalisiert, wobei die 
Gesiehts-, Kiefer-, Rachen- uud Schlundmuskulatur ausgenommen waren, teils 
auf die unteren -- bisweilen nur auf die oberen -- Extremitaten beschrankt. Sie 
stellten sich oft schon spontan, zumeist aber auf sensible, sensorisehe oder psychische 
Reize ein. Die reflektorisehe Ausl6sbarkeit der Krampfe war eine sehr weitgehende. 
Jede aktive oder passive Bewegung der GliedmaBen, des Rumples, jede Lage- 
veranderung des K6rpers (namentlich die Seitenlagerung), ein Aufsetzen, ein Auf- 
richten aus der Riickenlage, ein briiskeres Angreifen eines KSrperteiles, eine kSrper- 
liche Erschiitterung usw. waren geeignet, die tonischen Krampfzustande unmittel- 
bar zu provozieren. Dabei bestand eine ausgesprochene psyehische BeeinfluBbar- 
keit, die allerdings mit dem Fortschreiten der Krankheit und der Haufigkeits- 
zunahme der Anfalle weniger hervoi4rat. SchlieBlich 15sten die Krampfanfalle 
auf die geringsten aul]eren An]~,sse bin einander ab. In den letzten Wochen der 
Beobachtung traten die Anfalle besonders gehauft auf und waren fast aussehlieB- 
lich generalisierter Natur, d.h. sie betrafen die gesamte Skeletmuskulat~tr (mit 
Ausnahme der des Kopfbereickes). Und zwar gingen sie zumeist in ascendierender 
Weise vor sich, derart, dab die Krampferscheinungen an den unteren Extremitaten 
einsetzten, um yon bier aus gleichzeitig bzw. rasch hintereinander auf die Bauch-, 
I%umpfmuskulatur, auf die Muskulatur der oberen Extremitaten und des Nackens 
sich zu erstrecken. Auf der H0he eines Anfalles waren mit einer gewissen Gesetz- 
maBigkeit der Kopf nach hinten gezogen, die Bauchmuskulatur stark gespa~mt, 
die oberen und nnteren Extremitaten in tonischer Streekhaltung, der Rumpf 
opisthotoniseh gekrfimmt. Die Atemmuskulatur war nicht beteiligt. ]~estanden 
schon in den Intervallen (namentlieh in den =@'men und Beinen) haufig qualende 
Parasthesien und ausgedehnte Schmerzen erheblichen Grades, so machten sich die- 
selben wahl'end des Anfalles nieht nur in den krampfenden GliedmaBen, sondern 
auch in anderen KSrperpartien gelte~d und steigerten sieh nicht selten zu besonderer 
Vehemenz. Die Anfalle der Patientin waren oft in ihrer auBeren Gestaltung tetani- 
schen Krampfanfallen sehr ahnlich. 

Die objektive neurologisehe Untersuchung ergab auger einer erhShten Spannung 
tier Extremitatenmusknlatur vorwiegend extrapyramidalen Charakters, einer 
maBigen Stelger~mg der Sehnem'eflexe an den unteren Extremitaten, einer relativ 
geringen Kraftherabsetzung und  Beweglichkeitseinschrankung an den Beinen, 
einem rechtsseitigen positiven Babinskischen Zehenphanomen, einer Hyperalgesie 
an der AuBenseite der Oberschenke!, einer quantitativen ErhShung der elektrischen 
Muskelerregbarkeit, einem gelegentlichen Ruhetremor 1 _ sonst keine Besonder- 
heiten. Ophthalmoskopisch war eine Atherosklerose der RetinalgefaBe festzustellen. 

Am 4. 11.26 erfolgte der Exitus im AnschluB an eine schwere beiderseitige, 
suppurative Cystopyelitis. 

Die klinische Diagnose lautete: Arteriosklerotische oder encephalitische Herd- 
erkrankung in der Mittelhirn-Zwischenhirnregion, namentlich in der Umgebung 
des 3. Ventrikels (?). 

1 In Erganzung des neurologischen Befundes sei noch angefiihrt, dab bel 
der betreffenden Untersuchung eine Abweiehtendenz der vorgestreckten Arme 
nach links und eine Pronationstendenz beider Hande, ferner ein Fehlen des rechts- 
seitigen Lagebeharrungsversuches nnd eine Auspragung des linksseitigen fest- 
zustellen waren. Doch war dieses Verhalten kein konstantes. 
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Die Obduktion (4.11.26) ergab: 0dem der Leptomeningen. Abplattung der 
Hirnwindungen im Bereiche beider Hinterhauptspole, mit Verstrichensein der 
Sulei in diesem Gebiet. Auf Frontalsehnitten waren die Gef~$e der Brticke und 
zwar besonders ventral yore Aquaeduetus Sylvii, sowie in der Gegend der Substantia 
nigra sehr reichlieh mit Blur geftillt. Die Gef~6e der Hirnbasis zart. Paehymenin- 
gitis haemorrhagiea externa spinalis (im Bereiehe des 1.--9. Thorakalwirbels). 
Im Gebiete des 1.--9. Brustwirbels mehrere Osteome in den Rtiekenmarkshguten. 
Chronische Tonsillitis. t~rische verrukOse Endokarditis der Mitralklappe. Myo- 
degeneratio cordis. Akute Erweiterung beider Herzventrikel. Pleuritisehe Verwach- 
sungen. Beiderseits eitrige Cystopyelitis. 

Die mikroskopische Untersuehung ha~ folgendes Ergebnis geliefert: 

Eine diffuse Leptomeningitis im Bereiehe der Konvexitgt und der 
Basis des Grol]hirns, ira Bereiehe des Hirnstararaes, des Kleinhirns und 
des ganzen l~fickenraarks. Die Infiltration ist lymphocyt~rer Natur 
rait Hinzutreten einzelner Plasraazellen im Bereiehe des Grol3hirns; 
diese nehmen eaudalw~rts an Zahl zu und ira Bereiehe des Rficken- 
marks spielen sie im Infiltrationsbilde eine betritehfliche Rolle. Hier 
erscheinen auch auff~llig viele Mastzellen. 

Die Intensit/~t der Infiltration ist ira Bereiche des GroShirns ira all- 
gemeinen eine m~ige ,  nur stellenweise erf~hrt sie eine unbetr~tehtliche 
Steigercng; eine deutliehe Akzentuierung zeigt sie im Bereiche des 
l~tiekenraarks, aueh aufierhalb der Her@, die sp~ter einer eingehen- 
deren Wiirdigung unterzogen werden sollen. 

Entspreehend dem raakroskopisehen Befunde ist im Bereiehe des 
Dorsalmarks in der bereits erwghnten Ausdehnung aueh raikroskopisch 
eine Paehymeningitis haemorrhagica nachweisbar. 

Entziindungserseheinungen diffuser Art linden sieh auch innerhalb 
der nervgsen Substanz des ganzen Zentralnervensysteras. An den GefgBen, 
insbesondere an den Pr~capillaren und den Capillaren des Marks des 
Gro[3hirns erseheint eine m~f3ige lymphoeytgre Infiltration rait ein- 
zelnen Plasmazellen; bevorzug4 sind die Marks tier Windungen, nahe 
der Rindenmarkgrenze, eine relativ starke Beteiligung an der Entziindung 
zeigt aber aueh der Balken. Die graue Subst;anz der Rinde bleibt nicht 
verschont, deren Affektion trit~ abet gegeniiber dem Prozesse in der 
weil~en Substanz vollst~ndig in den Hintergrund. 

Die entzfindlichen Erseheinungen setzen sich in das Zwischenhirn, 
den Gehirnstaram und das Kleinhirn fort, iiberall unter Bevorzugung 
der weif3en Substanz. Die Intensits der Entziindung nimra~ caudal  
wgrts zu, im Gro~hirn und Hirnstamm aber ohne eine bestimmte 
regiongre Akzentuierung. 

Sowohl ira GroBhirn als aueh im ttirnstarara sind hie und da ura die 
G e f ~ e  kleine Blutungen zu beobaehten. 

In  der nervSsen Substanz treten bei den tiblichen Farbungen nirgends 
Ausf~lle zutage, es is~ /seine ZerstSrung yon 2r naehweisbar 
und aueh das Mark/aserbild erscheint intakt. 
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Die Glia zeigt in der Rinde eine Ver/Lnderung insoferne, als die ober- 
fl/~ehliehe Grenzsehieht eine geringe Wucherung zeigt und die Trabant-  
zellen in den tieferen Rindenschiehten in manehen Gegenden eine Ver- 
mehrung fiber d~s tibliehe MaB erfahren - -  bekanntlieh sind die Gang- 
lienzellen der 5. und 6. Sehichte sehon normaler Weise hinsiehtlich der 
Zahl der Gliabegleitzellen bevorzugt - - ,  so dag vielfaeh das Bfld der 
Neuronophagie entsteht. Nut  selten trifft man eine Zelle mit  einer 
Einbuehtung des Protoplasmas, in weleher eine Gliazelle sitzt, an; ein 
Zugrundegehen yon Ganglienzellen ist nieht festzustellen. 

Abb.  1. 

In  der weigen Substanz finder sieh, speziell im Bereiehe st/~rker 
infiltrierter Gefs eine deutliehe Vermehrung der zelligen Glia mit  
Sichtbarwerden des Protoplasmas der Zellen und mit Bildung yon 
rosetten/~hnlichen Kn6tchen; selten ist eine Spinnenzelle zu linden. 

I m  Bereiehe des ganzen Riickenmarks bestehen die gleiehen Gef/~B- 
infiltrationen, wie sie in den h6heren Teilen des ZentrMnervensystems 
besehrieben wurden. Sie sind hier aber im ~llgemeinen viel starker aus- 
gepr~gt, und wie in den Meningen erf~hren aueh innerhalb der nerv5sen 
Substanz die Plasm~zellen in den Infil trationen eine deutliehe Ver- 
mehrung. 

I m  Gegensatze zu den Verh/~ltnissen im iibrigen Zentralnerven- 
system, wo der Prozeg ausnahmslos den diffusen Charakter bewahr~, 
gewinnt aber die Engzfindung in einem Teile des Riickenmarlcs, u. zw. 
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vom 4. Cervical- bis in das 1. Dorsalsegment einen entschieden herd- 
/6rmigen Charakter. In den anderen Regionen ist nur das eine oder das 
andere Gef~B st/~rker betroffen; in dem erw~hnten Gebiete gibt es 
dagegen kleinere und grSBere, gegebenenfalls fiber ein ganzes Strang- 
gebiet verbreitete tIerde, in welchen alle Gef~Be eine lebhafte, ent- 
z/indliche Infiltration aufweisen. Abb. 1 zeigt eine solehe herdfSrmige 
Entziindung im Seitenstrang. Es ist auch wieder die weiBe Substanz, 
welehe in unvergleichlieh st~rkerem MaBe yon dem Proze$ in Mitleiden- 
schaft gezogen ist. 

Das histologische Bild des Rfickenmarks in dieser Gegend gewinnt 

A b b .  2. 

aber sehon bei der groben mikroskopischen Untersuehung dadurch einen 
ganz besonderen histologischen Charak*er, dab die Markscheidenf~rbung 
disseminierte Markscheidenaus/dlle aufdeckt. Diese sind, analog der 
Lokalisation der Entzfindungsherde, fiber das mit~lere und untere Hads- 
mark und das oberste Dorsalmark verteilt. Bezfiglich ihrer feineren 
histologisehen Eigenschaften erscheinen sic aber nicht durchwegs als 
vollst~ndig gleichartig. 

Wenn ~dr bei der Beschreibung der Horde yon den Markschoiden- 
bildorn ausgehen und zun~chs~ einen Querschnitt aus dem 6. Cervical- 
segment ins Ange fassen (Abb. 2), so sehen wir im ttinterseitens~rang 
einen Mark/aserdelekt, welcher den grSSten TeiI der Pyramidenseiten- 
strangbahn einnimm~, sich aber einersei~s bis an die Peripherie des Rfieken- 
marks fiber die Kleinhirnseitenstrangbahn und andererseits in das Hinter- 
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horn, Mso in die graue Substanz, erstreekt. Der Herd, der, wie die 
Schnitte aus den benaehbarten Regionen ergeben, hier seine gr6Bte 
Ausdehnung hat, ist ventral- und dorsalws in einer schar[en Linie 
gegen das umgebende intakte Marklager begrenzt, nut" in der giehtung 
zu der grauen Substanz ist ein allm~thlieher ~Jbergang des liehten Mark- 
sehwundherdes in das sehwarzblau gefs Gebiet-des unversehrten 
Markgewebes zn beobaeh- 
ten; es befindet sich bier 
eine ,,Markschatten"-Zone. 

Wir begegnen auf dem 
Schnitte aber noeh 2 wei- 
terenEntmarkungsherden: 
im tt interstrang und im 
znm Herd im Hinter- 
seitenstrang kontralate- 
ralen Vorderstrang, welche 
sieh vom erstbesehriebenen 
dadurehunterseheiden,da8 
ihre Begrenzung gegen die 
intakte Umgebung eine 
unregelmii[3ige, zackige ist, 
dag sie einen Mangel an 
Gesehlossenheit aufweisen. 
Augerdem sind im Hinter- 
strang und in beiden Vor- 
derstrs weniger ausge- 
sproehene Mart:lichtungen 
zu beobkehten. 

Die Verfolgung der 
Markseheidensehnitte aus 
den caudalw~rts gelegenen 2kbb. 3. 
Segmenten ergab, dab der 
Markfaserausfall in der Pyramidenbahn lceine selcundiire Degeneration 
zur Folge gehabt hat;  der nach dem ersten Blick auf das beschriebene 
Pr/~parat sich aufdr/tngende Gedanke, dab im Itinterseitenstrang ein 
Herd der multiplen Sklerose vorliegt, gewinnt durch das Fehlen der 
sekundi~ren absteigenden Degeneration eine Stfitze. 

Es wurde eine entsprechende histologische Analyse des Herdes im 
ttinterseitenstrang durchgeffihrt. Aus dem Gebiete, das dem abgebildeten 
Schnitte aus dem 6. Cervicalsegmente benachbart ist, und in welches 
sich der Seitenstrangherd in einer nur wenig reduzierten Ausdehnung , 
fortsetzt, wurden Serienschnitte des in Formol fixierten Pri~parates 
angefertigt. In 3 aufeinanderfolgenden Schnitten wurclen 1. die Mark- 
seheiden nach Weigert, 2. die Glia nach Holzer und 3. die Aehsenzylinder 
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mittels der leieht modifizierten, yon Braunmiihl angegebenen Modi- 
fika~ion der Bielschowskysehen Silbermethode dargestellt; es ergab 
sieh im Weigert-Prgparate die Markliehtung (Abb. 3), im Neuroglia- 
prgparat  der fiir die multiple Sklerose eharakteristisehe Gliafaserfilz 
(Abb. 4), im Fibrillenprgparat eine Verschonung der Achsenzylinder 
(Abb. 5); deren weitgehendes AusmaB wird in der starken Vergr66erumg 

eines Absehnittes des Her- 
des offenbar (Abb. 6), sie 
sind bloB in ihrem VerIaufe 
etwas aus der Ordnung 
gebraeht, erseheinen im 
Gebiete des Markseheiden- 
ausfalles nieh~ immer rein 
im Quersehnit~, sondern 
hgufig sehrgg getroffen, so 
dab sie als kurze Stgbehen 
zur Darstellung gelangem. 

Der besproeheneHerd im 
Hinterseitenstrang 8timmt 
also in seinen histologischen 
Eigenseha/ten durchaus mit 
einem slclerotischen Herd 
iiberein, er erfiillt alle An- 
forderungen, welehe man 
am einen ehronisehen Herd 
der multiplen Sklerose 
stellen kamn. Er ist aber 
unter den Entmarkungs-  

Abb. 4. herden der einzige, we]eher 
diesen Charak~er besitzt. 

Alle anderen - -  sie sind, wie neben Abb. 2 ein Sehnitt aus dem 
4. Cervicalsegment zeigt (Abb. 7), in groger Zahl vorhanden - -  erseheinen 
in ihrer Na~ur dadureh gekermzeiehnet, dab sie in enger Beziehumg zu 
dem gegenfiber dem Gesamtproze8 versr und herdartig sieh 
gestaltenden Entziindungsprozel3 stehen. Den Markfaserausf~llen im 
Vorders~rang in Abb. 2 z. B. entspreehen die in Abb. 8 bei Nisslfgrbumg 
zur Darstellung gebraehtem Herde. 

Die feinere histologische Untersuehung dieser Herde in ihrer Ent- 
stehung, ihrem Verlaufe and  hinsiehtlieh ihrer Eigensehaften deekt eine 
Amzahl bemerkenswerger Einzelheiten auf. 

Vor allem ist auf eine auffallende Wucherung des Blutge/iifibinde- 
gewebsapparates hinzuweisen. Man trifft aul eine abundante Neubfldumg 
yon Blutgef~13en, die sieh zu Netzen formierem; Abb. 9 zeigt solehe Netze 
im Himterstrang. Besomders bemerkemswert is~ es abet, dab es sieh 
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2~bb. 5. 

Abb. 6. 
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Abb. 7. 

~bb.8. 

dabei nich~ etwa um einen mesodermMen Ersatz yon Defekten im ekto- 
dermalen Gewebe handel,.  Die Un*ersuchung ergibt vielmehr, dab 
diese Gef~l~vermehrung und Bindegewebswucherung zu einer Zeit, in 
Ersoheinung treten, wo das nervOse Gewebe noch vollst/indig erhMten 
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ist und demgem~B auch noch keine gliSse Ersatzwucherung statt- 
gefunden hat. 

Diese Verh/~ltnisse, d .h .  die Beziehungen der Bindegewebsneu- 
bildung zum Verhalten der nervSsen Substanz und der Glia lassen sich 
sehr gut an Pr/~paraten verfolgen, welche mit Mallorys Farbengemisch 
ffir die Bindegewebsf/trbung behandelt wurden, wobei aueh die Nerven- 
fasern mit Aehseneylindern und Markscheiden zur Darstellung gelangen, 
bzw. an Sehnitten, die mit Viktoriablau gef/~rbt wurden; yon der Glia, 

Abb .  9, 

welche dabei eine lichtblaue F/~rbung annimmt, hebt sich das Bin@- 
gewebe dureh seine tief dunkelblaue Tinktion ab. 

Die photographische l~eproduktion in der Abb. 9 riihrt yon einem 
solehen Pr/iparate aus dem Hinterstrange her und zeigt auf der linken 
Sei~e, a l s  friihestes Stadium des Prozesses, eine reine Bindegewebsneu- 
bfldung, w/ihrend auf der anderen Seite bereits die Anf/inge einer Wuche- 
rung der Glia im Fortsehreiten der Erkrankung zu beobach~en sind. 
An Mallory-Prg~para~en ist das dem frtihesten Stadium der Bindegewebs- 
wucherung entspreehende Bitd dadurch gekennzeiehnet, dab die Mark- 
fasern, in die Masehen des Gef/il?netzes eingebettet, vollst/tndig intakt 
erscheinen. In Bielschowsky-Prg~paraten sieht man die Aehsenzylinder 
augerhalb und innerhalb der zu Netzen formierten B{ndegewebsbalken. 

~ r c h i v  ftir Psychiatr ie .  Bd. 93. 13 
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Diese tiberraschenden Beobachtungen miissen zu dem Sehlusse 
fiihren, dMt die Wucherung des ~lutge/gfibindegewebsapparates eine der 
/ri~hesten Erscheinungen in dem Prozesse d~rstellt. 

Verfolgt man aber den Verlauf der Erkrankung an verschiedenen 
Stellen desselben Schnittes und an verschiedenen Pri~paraten, welche 
mit  Viktoriablau behandelr wurden, so ergibt sich, dab im Fortschreiten 
des Prozesses mit  der zunehmenden Lebh~ftigkeit der Gli~wueherung 
ur~d der Bildung eines diehten sklerotischen Herdes der Ge/~i/3reichtum 

AbJo. 10. 

sich wieder vermindert. Abb. 10 stellt einen solchen Herd aus dem Hinter- 
strung dar, welcher dem MarkausfM1 in Abb. 7 entsloricht; die Vas- 
cul~risation ist wohl stellenweise noch eine reichliche, hat  aber bereits 
iiberM1 im Vergleiche zu friseheren t terden abgenommen; in den Part ien 
der solidert Sklerose sind iiberhaulot keine Gef~Be mehr zu seken. 

Die Schilderung der Bilder, welehe die Vorggnge bei diesem ProzeB 
widerzuspiegeln sehei~en, ist nun auf Grund der Nissl-Prgp~rate dahin 
zu erg/~nzert, dab in dem weiter fortgesehrittenen, sklerotisehen Stadium 
des Prozesses auch die friiher sekr lebhaften exsudativ-infiltrativen 
Erscheinungen eine deutliehe Abnahme zeigen. 

Das Stadium der Nissl-Prs ergibt, dab es im Begirme des 
Prozesses insbesor~dere die Prs Mad, welcke reiehlick mit  
h~ma~ogenen Entziindungselementen besetzt sind (Abb. 11). An den 
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Capillaren, wo such die Bindcgewebsneubildung einsetz*, steht yon 
vorneherein eine Wuchernng gli6ser Elemente ihrem Verlaufe entlang 
im Vordergrunde. Die Abb. 8 u. l l deutcn diese Verh~tltnissc an. 

Die Zusammenfassung tier Befunde, welche aus Gliapr~paraten, 
aus Pr~tparaten, welche hack Nissl gef~trbt nnd Schni~ten, die mit  
Scharlackrot behandelt  wurden, zu gewinnen sind, ergibt in den voll 
entwickclten Hcrden neben der Gef&l~vermehrung, wclche in der friiher 
geschilderten Weise abnimmt:  eine lebhaf~e Proliferation der Glia 

Abb. 11. 

sowohl in ihrem zelligen, als auck im faserigen Antcile. Es erscheinen 
grofte blasige Kerne, welche den yon Alzheimer bei der Pseudosklerose 
beschriebenert gleichen, grol~e protoplasmareiche Zellen mi t  den Charak- 
teren yon ,,gem~steten" Gliazellen, faserbildende Astrocyten nebst sehr 
zahlreichen st~tbchen-, wurst-, spindel-, hantelfSrmigen Kernen, deren 
Natur  nich~ immer sicher zu erkennen ist, so dal~ oft die Entscheidung 
often gelassen werden mul~, ob es sick urn Elemente der Hortegaglia 
oder um Gebilde mcsodermalen Ursprungs handelL Ein Teil der Glia- 
kerne befindet sick in verschiedenen Stadien tier Schrumpfung. Von 
den zahlreichen in den Herden erscheinenden kleinen, dunkel tingierten 
Kernen gehSren wolff viele der Glia an, zum Teile handelt  es sich abel" 
zweifellos urn Lymphocyten  und Plasmazellen, welche ins Gewebe 
gelangt sind. 

13" 
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W~hrend in dem zuerst beschriebenen Herde die Gliawuchernng 
bereits zum Abschlusse gelangt ist und sick als eine rein faserige Sklerose 
von isomorphem Ckarakter pr~sentiert (Abb. 4), steht bier oft noch die 
Proliferation der ze]ligen Elemente der Glia im Vordergrunde, bis all- 
ms die Faserbildung die Oberkand gewinnt. Die zuletzt zustande 
gekommene Sklerose besitzt, wie die Gliafaserpr/~parate ergeben, oft 
einen arfisomorpken Ckarakter (Abb. 10). 

Diese Eigenttimlichkeit h~ngt offenbar n i t  einem stellenweise in 
den t Ierden in Erscheinung tretenden viel tiefer greifenden Prozesse 
zusammen. Es kommt  ns mitunter  zu einer vollstgndigen Destruk- 
tion des Gewebes, zu einer Erweichung. Die kleinsten Einschmelzungs- 
herde werden noch durck die Gliafascrwucherung, welche eben die 
anisomorpke Struktur gewinnt, gedeckt. Nur im t t interstrang fiihrt die 
Einschmelzung des Gewebes zu Unterbrechungen des Gewebszusammen- 
kanges, zu Erweichungsherden, die sick histologisch in typischer Weise 
als Felder yon plattenepitkels aneinander gereihten Kkrnchen- 
zellen pr/~sentieren. 

Was die gesul ta te  der Fettjdirbung sonst - -  auBerhalb der Erweiekungs- 
herde - -  betrifft, so ergibt nick die Anwesenheit yon n i t  lipoider Sub- 
stanz iiberladenen Kkrnekenzellen, deren Zahl und Verteilung yon dem 
Stadium den Prozesses abh~ngig sind. In  den meisten Fgllen ist die 
weiBe Substanz, der Sitz der Herde, yon einer dichten Masse yon Abban- 
zellen durchsetzt, die Abwanderung zu den Gefs kat  erst begonnen. 
tts begegnet man lipoiden Kkrnchen und Schollen in den Mark- 
scheiden selbst als erstem Zeiehen des beginnenden Markscheidenzerfalles. 

Von besonderem Interesse ist nun selbstverst~ndlich dan Verhalten 
der Achsenzylinder in den in Rede stehenden Entmarkungs-  un4 Sklerose- 
herden. 

Es konnte zungehst festgestellt werden, dal~ auch diese IIerde im all- 
gemeinen keine sekund/ire Degeneration verursaeht haben. Von einer 
~bsteigenden Degeneration ist keine Spur vorhanden, ~rotzdem die 
Herde zum Teile auek in absteigenden Baknen lokalisiert sind. I m  mitt- 
leren Teile den Gollschen Stranges finder sick dagegen im oberen Itals- 
mark  eine leickte Aufhe]lung in der Markfaserung. Das Mil3verh~ltnis 
dieser Degeneration zu den ausgedehnten Entmarkungsherden (Abb. 2 
u. 7) in den tiefer liegenden Part ien des Hinterstranges ist so auffallend, 
dab man die volle Ber~chtigung zu der Annahme hat, dab die gering- 
fiigige, aufsteigende sekundgre Degeneration auf I~echnung der erw/~hnten 
kleinen Erweiehungskerde im Hinterstrang zu stellen ist. 

Die Darstellung der Achsenzylinder ergibt, dab diese iiberall - -  ab- 
geseken yon den Erweickungsherden - -  gegentiber dem Prozesse eine 
erstaunliche Resistenz zeigen. 

Das zeigt sich in einem ganz unerwarteten MaBe attf Schnitten, die 
aus der I~egion gewonnen wurden, in weleker sick die Erweichungen im 
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l~][interstrang befinden. Bei der Pr/~paration entstand im Hinterstrang 
olffenbar infolge Ausfalls des erweichten Gewebes ein ringf6rmiger Defekt. 
In der im Zentrum stehengebliebenen sklerotisehen Gewebsinsel (Abb. 12) 
l~Bt sick aber noch, wie die starke Vergr6~erung des zur Darstellung tier 
Achsenzylinder behandelten Pr~tloarates zeigt (Abb. 13), die weitest- 
gehende Erhal~ung der Achsenzylinder feststellen; sie sind nur beziiglich 
Riehtung und Verteilung in Unordnung geraten. 

Abb. 12. 

Auch in diesen Herden also, welche einen ausgesprochen entziind- 
lichen Charakter mit einer reichlichen Gef~I~neubildnng aufweisen und 
in denen es nicht selten zu einer Einschmelzung des Gewebes kommt, 
finder sich gegeniiber dem Prozesse die Resistenz der Achsenzylinder, 
welehe von Spiel,meyer in dessert vorjs Referat in der Gesellsehaft 
deu~seher Nervenarzte wieder als ,,ein essentie]les Merkmal" der mul- 
tiplen Sklerose bezeichnet wurde. 

Von besonderem Interesse ist natiirlich die Frage, ob sich histo]ogiseh 
Beziehungen zwischen diesen Herden und dem zuerst behandelten sklero- 
tisehen Herd im Hinterseitenstrang nachweise~ lassen. 

Es kann keinem Zweifel unterliegen, dab der Sklerose im Hinter- 
seitenstrang das grSBte Alter zuzusprechen ist; das geht schon daraus 
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hervor, dab die Fettf~rbung in der Gegend der grOBten Ausdehnung 
des tterdes ein vollkommen negatives l%esultag ergibt; rmr in der Peri- 
pherie augerhalb des tterdes sind a~ einzelnen Gefggen wenige, mit 
fettigen Abbauprodukten beladene Zellen naehweisbar. Diese Sklerose 
unterseheidet sieh am Orte ihrer gr6Bten Ausdehmmg yon don anderen 
Ilerden aueh dadureh, dag keine nennenswerte Gefggvermehrtmg und 
keine Entziindungserseheinungen naehweisbar sind. Endlieh ist, wie 

Abb.  13. 

bereits hervorgehoben wurde, die Gliaformation dureh eine reine Glia- 
]aserwueherung isomorpher Art gekennzeiehnet. 

Es ist nun gelungen, den eaudMen Anteil der sieh etwa fiber 1 Segment 
erstreekenden Sklerose noch auf Sehnitten zu verfolgen, die naeh Formol- 
Mkoholfixierung den entspreehenden F/~rbeme~hoden unterzogen werden 
konnten. Die Un~ersuehung ergib~, dag der Entmarkungsherd sieh bier 
in 8einen Ausliiu/ern bezi~flich seiner histologischen Charalctere ganz ent- 
schieden den Entziindungsherden n~hert. Vor allem tr i t t  wieder eine 
Gef/~B;cermehrung in Erseheinung; sie ist sehon deutlich im Zentrum 
der Sklerose, besonders ausgesproehen aber oft an den Grenzen in dem 
benaehbarten, in die Sklerose noch nicht einbezogenen Gewebe. An 
den Gef~Ben sind Infiltrationserseheinungen, welche auf der tI6he der 
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Sklerose vollst/~ndig fehlen, nachweisbar; die Infiltration gewinnt eine 
an die friiher besehriebenen Entztindungsherde gemahnende Lebhaftig- 
keit in den die Sklerose eins/iumenden Grenzgebieten. 

Es wurde der Versuch gemacht, all den Formolalkoholsehnitten 
noeh die Marksoheiden zur Darstellung zu bringen. Der Versuch gelang 
so welt, dab an den Pr~paraten verfolgs werden karm, wie die infiltrierten 
GefgBe zum Ausgangspunkt der Entmarknng werden; im Ansehlu6 an 
die Gef~Be erweitert sieh das Gebiet der Sklerose naeh der Umgebung. 

~brigens konnte in den frfiher besehriebenen Entzfindungsherden, 
sobMd nahe aufeinanderfolgende Sehnitte abweehselnd der Kernfarbung 
bzw. der Markseheidendarstellung unterzogen wurden, die gleiehe 
Erseheinung beobaehteg werden; die infiltrierten GefgBe sind je naeh 
der Sehnittriehtung yon einem Ringe marMosen Gewebes umgeben 
oder yon marklosen B~ndern begleitet; ,,als sei eip sehadliehes Agens 
aus dem Gefs ausgestrSmt nnd habe im Parenchym seine Wi~knng 
entfMtet", wie Redlich in der vorj ~hrigen Disknssion die analogen Befunde 
bei der mulbiplen Sklerose so plastiseh eharakterisiert hat. 

In den Ausl/~ufern des ehronischen Skleroseherdes gewinnt aber such 
das Bild der Gliaproliferation den in den Entzfindnngsherden beobaeh- 
~eten Charakter; das Gewebe ist iiberschwemmt yon groSen gli6sen 
Zellelementen, unter welchen faserbildende Astroeyten eine beherrschende 
Rolle spielen und die Isomorphie der Gliafaserwueherung hat einer 
Anisomorphie Platz gemaeht. 

GleiehzeMg kommen eystSse ttohlr/~ume im Sinne der Borstsehen 
,,Hyperlymphose" zur Beobachgung. 

Es war nieht mehr m6glick in dieser Gegend die etwa vorhandenen 
fettigen 2~bbauprodukte zur Darstellung zu bringen; in dem bier herr- 
sehenden Wirrwarr yon Zellen konnte bei anderen F/irbungen keine 
voile Klarheit fiber den Umfang des irischen Zerfalles gewonnen werden. 
Eirrzelne KSrnehenzellen konnten mit Sieherheit differenziert werden. 

Was die Loka]isation der Entzfindungsherde nnd der mit der Ent- 
zfindung in Zusammenhang stehenden marklosen Fleeken in den Quer- 
sehnitten betrifft, so ist wie bei der multiplen Sklerose bald dieses, bald 
jenes Gebiet der weiSen Substanz der Sitz der Erkrankung; dieVerteilnng 
und Ausdehnung des Prozesses wechseln f6rmlich yon Sehnitt zu SchnitL 
keine ParOle bleibt vollkommen versehont. Der Vorderstrang in den an 
den Suleus anterior angrenzenden Partien, der Hinterseitenstrang und der 
Hintemtrang erfahren aber eine ganz entsehiedene Bevorzugung in der 
H/~ufigkeit der Erkrankung, sowie in der Schwere und Ausdeh~mng des 
Prozesses. Hier ist such neck hinzuzufiigen, dab nieht selten eine gewisse 
Symmetrie der Herde im Vorder- bzw. Hinterstrang zur Beobachtung 
kommt, wie das bei der multiplen Sklerose h/s zur Beobachiung 
kommt und such schon wiederkolg beschrieben wurde. 
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Es sind noch einige Bemerkungen hinsichtlich des Verhaltens der 
Glia auBerhalb des Gebietes der beschriebenen Herde anzuffigen. I m  
ganzen Rfickenmark befindet sich die Glia im Bereiche der weil3en 
Substanz in einer viel lebkafteren Bewegung, wenn man sieh so aus- 
drfieken darf, als in der~ anderen Teilen des Zer~tralnervensystems. Man 
trifft auf rosettenfSrmige Gliazellnester und KnStchen, welche haufig 
ia der Nahe yon infiltrierten GefaSen liegen, wie das Spielmeyer in seinem 
vorjahrigen Referat  bei verschiedenen Prozessen beschrieben und ab- 
gebildet hat. In  der unmittelbaren Naehbarschaft  yon infiltrierten 
GefaBen sind aueh an manchea  Orten Gliazellen yore Astrocytencharakter 
zu beobachten, voa  einem Gefa$ im obersten Lendenmark, welches nut  
mit  einzelnen Lymphocyten  besetzt ist, strahlen st~ibchenfSrmige Ele- 
mente, die offenbar der Hortegaglia arLgehCiren, in die Umgebung aus, 
eine Erscheinung, welche in den Entzfindungsherden im Halsmark an 
vielen Gefal~en zu beobachtea ist. 

Endlieh ist noch zn erwahnen, dal~ ia der Substanz des l%ficken- 
marks nur an 2 Stellen eine Blutung beob~chtet wurde und zwar einmal 
in der grauen Substanz: im Hinterhorn (Abb. 3), welches in den sklero- 
tischen Herd im Hinterseitenstrang des 6. Cervicalsegmentes einbezogen 
ist, einmal in der weil~en Substanz. 

Die Ganglienzellen der VorderhSrner zeigen auBer einer reichlichen 
Speicherung lipoiden Pigments keine Ver~inderung. 

Die Deutung des Falles in nosologischer I-Iinsicht anf Grnnd der histo- 
logischen Befunde begegnet auBerordentlichen Schwierigkeiten; wit 
werden sloater sehen, dal~ die Analyse der klinischen Erscheinungen 
auch nicht imstande ist, die Frage, in welehe Krankheitsgruppe der 
Fall einzureihen ist, zu einer sicherer~ Entscheidung zu bringen. 

Wenn wir zunachst versuchen, den histologischen Befund dieser 
Aufgabe dienstbar zu machen, so haben wir als die wichtigsten Ergebnisse 
der histologisehen Untersuchung hervorzuheben: I m  Rfickenmark wird 
ein fiber ein ganzes Segment sieh erstreckender Herd nachgewiesen, der 
in seinem grfi3ten Teile durchaus den Charakter eines chronischen Herdes 
der multi.plen Sklerose besitzt. Ware der Untersuchung nur diese Affektion 
zur Verffigung gestanden, wfirde man nicht den geringsten Anstand 
genommen haben, den Fall als typische multiple Slclerose zu rubrizieren. 

Uberblickt man abet den Gesamtbefund, so fang~ schon mit  der Tat- 
sache, dab nur ein einziger solcher chroniseher Herd vorliegt, die 
Schwierigkeit an; es wi~re, wean dieser Herd allein geblieben ware, eine 
,,multiple Sklerose" okne Multiplizitat der I.ierde. Andererseits wird 
man aber ,  wenn man sick den typischen Verlauf der Erkrankung in 
Schfiben vergegenwartigt, es nich~ f fir unmSglieh halten kSnnen, dab der 
erste Sehub des Prozesses nur eine~l einzigen Herd produziert hat und ein 
frfihes Stadium der Erkrankung sick daher in dieser Weise pr~sen~,iert. 

Nun sind in einem umgrenzten Gebiete des gi ickenmarks neben dem 
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Herde der chronischen Sklerose Entmarlcungsherde vorhandert, die in 
akuter Weise au] dem Boden einer Entziindung zustande gekommen 
sind. Diese entsprechen der multiplen Sklerose insofern vollst/~ndig, 
a][s sic auBer der entsprech,enden Gliawacherung eine weitgehende Ver- 
schonung der Achsenzylinder aufweisen, welehe in ihrem Ausmal3e der bei 
d.er multiplen Sklerose beobackteten nicht nachstekt. Zu diesem Befunde 
treten aber noch Erseheinungen hinzu, welche sick absei~s vom typiscben 
Bilde der multiplen Sklerose befinden. 

In  bestimmten Gebietert des Rfiekenmarks ist es zur Eirtsehmelzung 
des gesamten Gewebes, also aueh der Achsenzy]inder, zu Erweichungen 
gekommen. Die Erweichungsherde stehen in inniger r~umlicher Bezie- 
hung zu der Entzfindung. 

Die Literatur fiber die multiple Sklerose lehrt jedoch, dal~ Erwei- 
ehungea nicht ganz aul~erhalb der in der multiplen Sklerose liegenden 
M6g]ichkeiten liegen. Sic sind bereits in mehreren F/~llert yon multipler 
Sklerose besehrieben. Vereinzelg steht w o n  die Beobachtung yon Wohl- 
will da, in welcher neben einer disseminierten Sklerose des Gehirns eine 
Erweichnng eines groBen Teiles des I~tickenmarks festgestellt wurde. 
Wohlwill entschied sick Ifir die Anschauung, dM] die Erweiekung auf die 
Noxe der multiplen Sklerose zurfiekzuffihren sei, nachdem er eine Myelitis 
als Komplikation in Erw/~gung gezogen und diese Anna, hme verworfen hatte. 

Die Ansdehrmng des Erweiehungsprozesses war im Falle Wohlwills 
der Feststellung der Beziehungen der Erweiehung zu dem slclerotischen 
Prozesse hinderlich. In unserer Beobaehtung steh~ deren Zusammen- 
hang mit der Entztindung, welehe die akuten sklerotischen I-Ierde im 
Gefolge hat, wolff auBer Zweifel. Es ist die Intensigat und Akuitat 
des Prozesses (Wohlwill, Jalcob), welcke den Untergang des gesamten 
Gewebes verursaeht hat. 

Worauf es hier ankommt, ist die Feststellung, dag der Be[und von 
Erweichungen keineswegs den Fall yon dessen Einreihung in die multiple 
S]clerose aussehliegt. 

Auch die Ge/diflvermehrung und Bindegewebswucherung, welehe hier 
nachgewiesen wurden, stehen an sick der Zuteilung des Falles in das 
Gebiet der multiplen Sklerose nicht im Wege. Strghuber und A. Jalcob 
haben in sklerotischen t terden Gef/~Bsprossungen nachgewiesen. 

Eine so lebha]te und so ]riihzeitige Bindegewebswueherung, wie sic hier 
zu~age trit t ,  wiirde freilieh tin Novum in der Patkologie der multiplen 
Sklerose darstellen; insbesondere die Erscheirmng, dab die Bindegewebs- 
neubildung den ZerfallsprozeB der nerv6sen Substanz bzw. der Mark- 
seheiden einleiteg, also Ms der ers~e histologisehe Ausdruek des Pro- 
zesses imponiert 1. In einem so lebkaf~en Entziindungsprozesse, wie er 

1 G. Nteiner hat dem einen der Verfasser nach dessen Vortrag in der Jahres- 
versammlung Deutscher Nerven/~rz~e die Mitteilung gemaeht, dab er fiber ~hnliehe 
Beobachtungen verffigt. 
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sich bier offensichtlieh etabliert hat, bildet aber die GefAgvermehrung 
kaum etwas Befremdendes. 

Bemerkenswert ist jedoeh dabei die Tatsaehe, dab gerade an den 
Stellen der Mlerreiehlichsten Bindegewebsneubildung, die zur Formation 
yon ausgebreiteten Netzen fiihrt, die Infiltration mit h/~matogenen 
Elementen eine relativ geringe ist; es kommt sofort zu einer lebhaften 
Wueherung gli6ser Elements art den Bindegewebsbalken, bzw. an den 
neugebildeten Gef/~gen. Die h/~matogenen Elements seheinen hier in 
den Gliazellen sine Vertretung zu finden (Spielmeyer). 

In diesem Sinne seheint in dem pathologisehen Prozesse die Glia- 
wucherung einen prim~ren Charakter zu besitzen; d.. h. dag die Proli- 
feration des Glia hier nicht von vorneherein sine Ersatzwueherung ftir zu- 
grunde gegangenes nerv6ses Gewebe darstellt, sondern dureh die Krank- 
heitsnoxe direkt verursaekt wird und mit der a~l den grSgeren Gef/~gen 
beobachteten Infiltration der Gef~13seheiden durch h~matogene Ele- 
mente und insbesondere auch mit dem Untergang der Markseheiden 
parallel 1/~uft. 

Spielmeyer hat diese Funktion der Glia in Entziindungsprozessen 
klargestellt; bekanntlieh sind es insbesondere die Impf- nnd Masern- 
eneephalitiden, in welehen eine Gliazellwueherung die Infiltration der 
GefSA3e mit h/~matogener~ Zellen ersetzt. ])a13 die Zerst6rung nerv6ser 
Substanz im weiteren Verlaufe einen starken Anreiz ffir sine Gliaproli- 
feration bildet, bedarf keiner besonderen Erkl~rung. 

Die Frage, ob mit der erw/~hnten Feststellung der friihzeitigen Glia- 
wueherung fiir die Kenntnis der Pathogenese der sklerotisehen Herds 
im allgemeinen etwas gewonnen ist, mug vorl/tufig umsomehr often- 
gelassen werden, Ms noeh gar nicht entsehieden ist, ob es sieh hier wirMieh 
um sine multiple Sklerose handelt. 

Als sin wiehtiges Glied in der Beweiskette zugunsten der Annahme, 
dab alle die beobachteten Herds gleichwertig sind, kann die Feststellung 
gelten, dag pathogenetische Beziehungen zwisehen den akuten Herden 
und der zuerst besehriebenen chronischen Sklerose bestehen. Die geschil- 
derten Behinds an den Ansl~ufern der ehronischen Sklerose lassen den 
Sehlul3 zu, dag tier alte, oder sagen wir besser, viel/~ltere sklerotische 
Herd, welcher am Orte seiner vollen Entwicklung histologiseh so sehr 
mit einem Herds der multiplen Sklerose iibereinstimmt, den gleichen 
pathologischen Vorg/~ngen seine En~stehung verdank~ wie die Herds, 
deren En~wicklung wir sozusagen nnter nnseren Augen verfolgen konnten, 
wenn auck zugegeben werden muB, dab der Prozeg urspriinglich nieht 
die zuletzt in Erscheinung getretene iiberstiirzte Akuitg~ aufgewiesen 
hat~e. 

Bisker kann also wohl kein zwingendes Argument gegen die Einreihung 
des falles in die multiple Sklerose geltend gemaeht werden. Naeh den 
Erfahrungen, die wiederholt an unzweifelhaften F/~llen yon multipler 
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Sklerose gemacht wurden, gndert daran auch nichts die Tatsache, dab 
im t~iickenmark aueh aul3erhalb der t terde lebhafte Infiltrate beobachtet 
wurden. Blutungen sind ebenfa.lls bei der multiplen Sklerose bereits zur 
Beobachtung gelangt. 

Es bleibt also zuletzt nut  die diffuse, fiber das ganze Zentralnerven- 
system verbreitete Entzfindung, die di//use Meningoencephalomyelitis, 
iibrig, welche den nosologisehen Charakter des bier vorliegenden Prozesses 
in Frage stellt. 

Eine Verbindung yon mul~ipler Sklerose mit akugen, herclfSrmigen 
Entzfindungserseheinungen auBerhalb der Plaques, aber auch mit 
diffuser Encephalomyelitis ist bereits einigemale beobachtet worden 
(v. Weizsgcker, Bill, Neubiirger, Wohlwill, Pette). Wohlwill, weleher fiber 
eine besonders reiche Erfahrung in der Frage der multip]en Sklerose ver- 
fiigt, hut auf Grund seines eigenen Falles, in welchem eine diffuse Ence- 
phalomyelitis mit der multip]en Sklerose verknfipft ist, und der fremden 
einsehli~gigen Beobachtungen in sorgf~ltigstcr Weise die MSglichkeiten 
in den Beziehungen zwischen tier multiplen Sklerose und der mehr oder 
weniger diffusen Entzfindung erSrtert, um zuletzt der Annahme den 
Vorzug zu geben, dab es sich dabei um ein Zusammentreffen zweier ver- 
schiedener Prozesse handelt, in welchem wahrscheinlich nur insoferne 
eine Gesetzmgl3igkeit besteht, als die multiple Sklerose einen gfinstigen 
Boden ffir das t taf ten einer Encephalitis epidemica oder einer Heine- 
Medinschen Krankheit  abgebe. 

Die Lokalisation der diffusen Entziindung im Falle Wohlwills ver- 
an]aBte diescn Autor eine Xombination der mul~iplen Sklerose mit einer 
Heine-Medinsehen Erkrankung als das wahrscheinlichste anzusehen; 
aueh in den Fi~llen yon Bill und yon Neubiirger waren die Befunde hin- 
sichtlich Lokalisation des Prozesses - -  abgesehen vom klinischen Ver- 
laufe - -  derartige, dai3 beide Autoren sich veranlagt ffihlten, die all- 
gemeinen Entziindungserscheinungen auf Kosten einer Encephalitis 
lethargica bzw. epidemica zu setzen, v. Weizsiic]cer, in dessen Falle 
ebenfalls die graue Substanz in der yon der Entztindnng am st~rksten 
betroffenen Oblongata und im Riickenmark in hohem Mat~e affiziert 
war, gab seiner Abhandlung den Titel: ,,Ein ungew5hnlicher perakut 
verlaufender Fall yon multipler Sklerose", um abet am Schhsse zu er- 
kli~ren, dal3 es auch nieht auszusehliel3en sei, dal3 zu einer latent geblie- 
bench alten multiplen Sklerose eine aknte Encephalitis und Myelitis 
spinalis hinzugetreten wgren. 

Was die Arbeit yon Bill betrifft, so ist die schon im Titel: ,,Uber 
einen Full yon akuter multipler Sklerose bedingt dutch den Entzfindungs- 
prozel3 einer Encephalitis lethargica" zum Ausdruek gebraehte Ansehau- 
ung des Autors bemerkenswert, dal3 die Encephalitis die slderotischen 
Herde verursaeht hi~tte. Die vorliegende Beschreibung dieser Herde 
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reich~ aber nicht aus, um sie als zur multiplen Sklerose zugeh6rig agnos- 
zieren zu kknnen; fehlt dock jeder Bericht fiber das Verhalten der 
Achsenzyliader in den sklero~ischen Herden. 

Von allen den. besprochenen F/~llen heb~ sick unsere Beobach~ung schon 
dadurch ab, dab die diffusen, ebenso wie die hcrdfkrmigen Erscheimmgen 
vornehmlich, ja fast ausschlie61ich, in der weil~cn Substanz lokalisiert 
sind; you den F/illcn v. Weizsdickers und Wohlwills, welche unserer Beob- 
achtung am n~chsten stehen, aber auch dadurch, dab hier d.er chronische 
Herd und die akut  entstandenen Herde sowohl 5rtlich als auch patho- 
gcnetisch mit einander in Beziehung stehen uad ineinandcr fibergehen, 
wahrend bei v. Weizsdicker und Wohlwill dcr akut-diffusc ProzeB auf den 
chronisch-herdikrmigen aufgepfropft  erscheint. 

In  Anbetrackt  dcr erkrterten Umst~nde erschiene es uns gezwungen, 
in unserem Falle der Annahme einer Kombinat ion zweier Prozesse 
gegenfiber der aus den besprochcnen Tatsachen sich ergebenden Zu- 
sammengehkrigkeit aller Erscheinungen den Vorzug zu gebem Fiir die 
Entscheidung dicser Frage kann unscres Erachtens der Umstand, da6 
die gliksen Reaktionen im Zentralnervensystem auSerhalb des Rfickcn- 
marks sick mekr auf plasmatische Proliferationen als auf Faserwacherung 
bezieht, nicht ausschlaggebend sein. WohIwill hat  dem Unterschied in 
dcr Gliawucherung in dcr Frage dcr Identit/~t des herdfkrmigen und des 
diffusen Prozesses eine grofie Bedeutung beigemessen, da seiner Beob- 
achtung r~ack bei dem herdfkrmigen ProzeB wie bei der multiplen Sklerose 
starke, fiber den Herd ziemlich gleichm/iBig verbreiSete Astrocyten- 
wncherung nachzuwcisen war, bei den diffusen Entzfindungsvorg/~ngen 
aber faserbildende Atsrocyten ganz zurficktratea. In  unserem Falle 
verliert aber diese Argumentation dadurch an Bedeutung, dal3 im 
Bereicke des Rfickenmarks auch beziiglich des Verhaltens der Glia 
flieBende Uberg/inge zwischen der diffusen Entzfindung und dem herd- 
fkrmigen Prozeg zu beobachtcn sind. Man wird annehmen dfirfen, dal~ 
hier ein ,,lokaler Fak tor"  (Spielmeyer) insoferne cine Rolle spiclt, als 
die weiBc Substanz des Rfickenmarks zu Wucherungcn dcr faserigen 
Glia in einem besonders hohen MaBe disponiert ist. 

Mfigte man sick entschlieBen, die Einkeiflichkeit des Prozesses zu 
negieren und der diffusen Mcningoencephalomyelitis in dem Bilde einc 
Selbst/~ndigkeit zuzucrkenuen, so dfirfte man auch vor de~ hcrdf6rmigen 
Ersekeinungen in der Trennung der verschiedenen Bilder nicht halt 
machen. Man w/~rc gezwungen, die aknten Her@ von dem chronischen 
pathogcnetisch zu sondern. Sirtd sic darm der Encephalomyelitis zu- 
zuteilen oder als eirm drit, te selbst/~ndige Erkrailkung anzuerkennen ? 

Man wird dutch die gallze Sachlage wohl zu der Annahme gedr/~ngt, 
d~g alle Erscheinungen au/ einen und denselben Prozefi zuriickzu/i~hren 
sind: es liegt eine diffuse Meningoencephalomyelitis vor,  die im 
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Riickenmark zu disseminierten entziiadlichen Herden und zu Herden 
yon Entmarkung  verschiedenen Alters gefiihrt hat, welche sich in ihren 
histologischen Eigenschaften mit  denen tier multiplen Sklerose weit- 
gehend decken. 

Anges ich t s  dieser Feststellung erhebt sieh natiirlich die wiehtige 
Frage: Haben wires  also mit einer multiplen Sklerose zu tun ? 

Es ist bekannt,  dab die in der vorj/~hrigen Versammlung der Gesell- 
schaft deutscher Nerven/~rzte yon Pette 1 vertretene Anschauung beziiglich 
der origen Beziehungen zwischen multiplcr Sklerose und der Encephalo- 
myelitis diffusa bzw. disseminata eine Ablehnnng crfuhr. Is t  dieser 
Full geeignet, die schon friiher von mehreren Autoren (Anton und Wohl- 
will, Wohlwill, Crentz]eId u. a.) und zuletzt wiedcr yon Spielmeyer 
vom histopathologischen und yon Redlich vom ldinischen Standpunktc 
gegcn die Ansiehten Pettes gcltend gemachten Bedenken zu zerstreuen ? 

Wean Wohlwill in dcr frfiher zitierten Arbeit ill seinen Erw/~gungen 
tiber die Bedeutung seines Falles erkl/~rt, dab es erst bewiesen wcrden 
mfiBte, daf~ herdfSrmige Narben, welche den Narberr der multiplen 
Sklerose an die Seitc gestellt werdel~ kSnnten, ale Folge eilles diffus ent- 
ziindlicher~ Prozesses zuriickbleiben k6mlen, so glauben wir, dub diese 
Lficke nunmehr dnrch unsere Beobachtung ausgeffillt ist. Die ,,so 
charakteristische Resistenz der Achsenzylinder" ist f in  dem Gros der 
Herde" in ,,fiberraschend hohem AnsmaBe" nachzuweisen: genau so, 
wie es Spielmeyer in seinem Referatc Ms Charakteristicum der multiplen 
Sklerose anffihrt. Es ergibt sich auch, da$ der yon Wohlwill in seincn 
Betr~chtungen, welche zur Ablehnung tier Annahme eines cinheitlichen 
Prozesses in seinem Falle gefiihrt haben, aufgestellte Satz: . . . . . . .  werden 
wir einen ProzeB, der in seiner histologischen Struktur  nieht nur alle 
charakteristischen Zfige der multiplen Sklerose bietet, sondern auch 
durch das verschiedene Alter der einzelnen Herde den far  diese Erkran- 
kung so kennzeichnenden Verlauf in Schiiben deutlich erkennen l~Bt, 
zu dcr mnltiplen Sklerose zu rechnen, andererseits aber einen diffusen, 
ganz anders gearteten EntziindungsprozcB yon dieser Erkranknng 
abzutrennen haben",  den Eigcntiimlichkeiten unserer Beobachtung 
nicht in allen Punkten gerecht wird. 

Unseren Full kSnntc man mit  vollem Rechte einen ,, ~)bergangs/all", 
t in Bindcglied zwischen der di//usen Encephalomyelitis und der mul- 
tiplen Sklerose nermen. 

Trotzdem wir der Uberzeugung sind, dab die Verwertung yon 
,,Ubcrg/s in der klinischen Forschung und insbesondere auch in 
dcr Histopathologie nichb zu umgehen ist und in muncher Beziehung 

Unter den Beobachtungen, auf welche sich Pette stiitzt, verdient der 3. Fall 
in seiner Publikation im 105. t~ande der D. Zeitschr, f. Nervenheilk. besondere 
]~eachtung ! 
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unsere Erkenntnisse gef6rdert ha~, so sind wir uns doeh der Notwendig- 
keit bewuBt, in den an einen ,,1Jbergangsfall" gekniipften Sehlugfolge- 
ruagen die gr6gte Vorsieht walten zu lassen. 

So miissen wit uns die bekannte Tatsaehe vor Augen halten, da6 
die pathologisehe Ausdrueksf/~higkeit des Zentralnervensystems in der 
Reaktion auf Noxen sieh in einem relativ engen l~alamen bewegt und 
infolge dessen die gleiehen histologischen Ver/~nderungen in Prozessen 
der versehiedensten Wertigkeit wiederkehren. Npielmeyer hat das in 
seinem Referate ausf/ihrlieh auseinandergesetzt und gezeigt, ,,wie 
besehrs die Zahl der aaatomischen Syndrome ist". 

Wir m6chten darauf hinweisen, dab selbst relativ seltene histologisehe 
Phs bei verschiedenen, pathogenetiseh welt auseinanderliegenden 
Prozessen zur Beobaehtung kommen. Es sei z. B. nur aus dem histo- 
logischen Arbeitsgebiet des einen yon uns (Striiussler) daran erinnert, 
dab die zun/~ehst bei der amaurotisehen Idiotie beschriebenen Schwel- 
lungen der Aehsenzylinder im Kleinhirn yon ihm dann auch bei der 
juvenilen Paralyse nachgewiesen wurden, bis sieh sps erwies, dab 
diese Erscheinung bei allen m6gliehen anderen Prozessen vorkommt  
Welter wurde die fiir die amaurotisehe Idiotie so charakteristische 
I)endritenaufbl/~hung yon Striiussler aueh bei der juvenilen Paralyse 
beobachtet. Die Mehrkernigkeit der Purkin]e-Zellen, yon Striiussler 
zuerst als eharakteristisehes Merkmal der juvertilen Paralyse beschrieben, 
wurde sps ebenfalls in anderen Erkrankungen beobaehtet. 

l%eilieh erreiehen die Dendri~enansehwellungen der Pur~in]e-Zellen 
bei der juvenilen Paralyse niemals die in der amaurotisehen Idiotie 
regelm/~Big erreiehten Grade und insbesondere stellen sie nur einen 
relativ seltenen Befund dar. Ahnliehes gilt beziiglich der Mehrkernigkeit 
der Pur]cin]e-Zellen, indem bei Erkrankungen au6erhalb der juveni]en 
Paralyse die Erseheinung kein regelm/~Biges Vorkommnis bildet und im 
loositiven Falle niemals so viele Zellen wie bei der juvenilen Paralyse 
betrifft. Nicht das qualitative, sondern das quantitative Moment scheint 
also hier yon Bedeutung zu sein. 

Beachten wir ferner, wie versehieden die Erweiekung im Zentral- 
nervensystem zu bewerten ist; wir ziehen dieses Beispiel mit lgiicksieht 
auf den Befund in unserem Falle und den bereits erws Umstand 
heran, dab in seltenen Fs Erweiehungen aueh bei unzweifelhafter 
multipler Sklerose beobaehtet wurden. ES wird niemandem ernstlieh 
beifallen, die Erweiehung Ms Bindeglied zwischen der multiplen Sklerose 
und den versehiedensten anderen Krankheitsprozessen, bei welehen 
Erweichnngen vorkommen, zu erklgren und sie zur L6sung der patho- 
genetisehen Frage der multiplen Sklerose heranziehen zu wollen. 

Trotzdem die Versuehung gro6 ist, auf Grund unseres Falles das 
Problem tier Beziehungen zwisehen der Encephalomyelitis und der 
multiplen Sklerose als im positiven Sinne gelSst zu betraehten, miissen 
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dieser Auffassung also noch manche Bedenken entgegengesetzt werden. 
Unsere Beobachtung kSnnte aber in der Frage einmal eine grSl]ere 
Bedeutung gewinnen; und zwar in dem Zeitpunkte, wo die/~tiologische 
Forschung zu einem erfolgreichen Resultat geffihrt und die Unsieherheit 
in der hier in Frage kommenden Abgrenzung beseitigt haben wird. 
G. Steiner hat in der letzten Jahresversammlung der Gesellschaft Deut- 
scher Nervenarzte fiber Befunde berichtet, die einen sehr bedeutsamen 
Erfolg in seinen Bemiihungen um die /itiologisehe Klarung der mul- 
tiplen Sklerose anzuzeigen seheinen. 

Vorl~ufig mfissen wir unseren Fall zu denen zahlen, welehe Spiel- 
meyer zu der Bemerkung veranl~gt hat, dab wir immer wieder erleben, 
dab wir eine Unterscheidung zwischen disseminierter Encephalomyelitis 
und akuter multipler Slderose in diesem un4 j enem Falle nieht treffen 
k5nnen, womit aber doeh nicht entschieden sei, dab keine Grenzen 
existieren, bis, wie wir hinzuf/igen m5ehten, eine bessere atiologische 
Einsicht vielleieht 4och diese Grenzen niederreiBen wird. 

Wir stimmen auch darin mit Spielmeyer fiberein, dab es ffir die ana- 
tomisehe Diagnose, wie fiir die Umgrenzung yon Krankheitseinheiten 
auf das histologische Gesamtbild ankommt, das zusammen mit J~tiologie 
und ldlnisehen Merkmalen die Krankheitseinheit ausmacht. 

Unsere Beobaehtung bietet histologisck zuvieI Atypisches ~iir eine 
multiple Sklerose, wie sie bisher als Krankheitsbild umgrenzt ist; sonst 
nur Ms Rarit/iten bei dieser Erkrankung verzeichnete histologische 
Erscheinungen linden sich in unserem Falle in einer auffallenden tt/~u- 
lung: Bindegewebswucherung, Blutungen, Erweichungen, anisomorpher 
Charakter der Gliaf~serneubfldung. 

Aber auch in kliniseher ttinsicbt ist der Fall recht ungewShnlich, 
un.ct zwar nicht minder als in histologischer Beziehung. Wie verhs 
sich mm das in diesem Fall festgestellte Symptomenbild zu dem geschil- 
derten morphologisehen Be~und ? Man h~tte nach der vorliegenden Aus- 
dehnung des histopathologischen Prozesses fiber s~mtliehe Regionen 
des Zentralnervensystems in ad~quater Weise eine reiehhaltigere multi- 
lokul~re Symptom~tologie erwarten mfissen. Indessen war das Sym- 
ptomenbild in der Hauptsache ein sehar~ umschriebenes und herdfSr- 
miges. Denn im Vordergrunde des Krankheitsbildes standen die gauze 
Beobaehtungszeit hindurch in zunehmender Intensitat und ttaufigkeit 
die eigenartigen (generalisierten und 6rtliehen) tonisehen Krampfanf/~lle, 
ein Befund, der - -  nebst der intervall/~r ausgepr/~gten extr~pyramidalen 
Muskelrigidit/~t, den StSrungei1 gewisser Stell- und Haltungsreflexe 
uncl den offenbar als zentral aufzufassenden schmerzh~ften Sensationen - -  
die vornehmliehe Lokalisation des pathologischen Prozesses in der Mittel- 
Zwisehenhirnregion vermuten lassen durfte, l~berdies wurde in Hinblick 
auf die yon dem einea yon uns (Gerstmann) wiederholt beobaehteten 
lokalisatorischen Beziehungen zwisehen tonischen Krampfzust/~nden, 
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wie sic yon unserem Fall dargeboten wurden, und einer Herdsehs 
in der Umgebung des 3. Ven~rike]s letztere Ms Sitz des Krankhei%s- 
herdes besonders in Erw~gung gezogen. Demgegenfiber waren in diesem 
Hirngebiet, das n~eh dem klinisehen Bilde, wenn nieht Mlein, so doch 
am st~rksten betroffen sein mfi~te, die hiStop~thologisehen Ver~tnde- 
rungen durch~us nicht akzentuierter Ms in den ~aderen Hirnregionen, 
bzw. in dem fibrigen ZentrMnervensystem. Und gerade jener Abschnitt 
des letzteren, wo der histologische Krankheitsprozel3 die schwersten 
Alterationen verursaehte, n~mlich das mittlere und untere HMsmark, 
erschien, vom St~ndpunkt der klinischen Erscheinungen aus betr~ch%et, 
nicht affiziert oder konnte wenigstelis yon diesem Gesichtspunkte ~us, 
naeh unserem bisherigen symptoma~ologisehen Wissen, nicht Ms Krank- 
heitsherd erkannt werden. Denn die geringffigige Beweglichkeitsein- 
schr~nkung und Krafther~bse?~zung an den unteren Extremit~ten, 
nebst der m~Bigen Reflexsteigerung und dem rechtsseitigen positiven 
Babinski, lassen sich kaum Ms korrespondierende Herdsymptome einer 
so intensiven HMsm~rksch~digung ~nsehen, w/~hrend sie zu Lebzeiten 
der P~tientin ungezwungen ~uf eine ~us den dominierenden Kr~nkheits- 
erseheinungen (tonische Kr/~mpfe, extr~pyramidMe Rigiditgt, zentrMe 
Schmerzen) resultierende Affektion in dem Mittel-Zwischenhirngebiet 
bezogen und Ms R~ndsymptome beurteilt werden konnten. 

Es ergibt sich demn~ch im vorliegenden Fall eine weitgehende Disso- 
ziatio~ zwischen klinischem Symptomenbild und histopathologischem 
Befund. Dort ein Komplex yon Erscheinungen, die in ihrer Ges~mtheit 
einen herdfSrmigen bzw. begrenzten Krunkheitsvorgang in dem Mittel- 
Zwischenhirnbereiche (speziell in der Umgebung des 3. Ventrikels) nahe- 
gelegt oder zumindest (per exelusionem) wahrscheinlieh gemaeht h~ben. 
Hier ein diffus fiber das ganze ZentrMnervensyst~m ausgebreiteter 
p~thologiseker Prozel~, der, ohne jede 1Jbereinstimmung mit dem sym- 
ptom~tologischen VerhMten, j~ ohne sich kliniseh i~berhaupt in ent- 
spreehender Weise ~uszuwirken, die einen Abschni%te des funktionierea- 
den Nervengewebes mehr bevorzugte Ms die anderen und in dem mitt- 
leren und unteren HMsm~rkgebiet, sowie im obersten DorsMm~rk ~m 
prononzier~esten w~r. 

Das Froblemgebiet der EncephMomyelitis und der multiplen Sklerose, 
zu dessen Kl~rung die in unserem FM1 festgestellte GestMtung des 
histop~thologiscken Prozesses in erspriei31ieher Weise beizutrugen geeigne* 
erseheint, vermag dutch die symptom~tologische GestMtung des ]?Mles 
nicht in gleicher Weise gefSrdert zu werden. Vor Mlem ist das klinische 
Bild n/cht d~raach ~ngetan, die Rubrizierung des FMles im Sinne einer 
multiplen Sklerose irgendwie zu entscheiden. Wenngleich es im wesent- 
lichen zu~rifft, dM~ die multiple Sklerose die verschieden~rtigsten Sym- 
ptomenbilder hervorzubringen imst~nde is~, so gehSrt bei dieser Kra~nk- 
heir ein dem hier vorliegenden ~nMoges Symptomenbild - -  wenn es 
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bei der mul t ip len  S~erose  f iberhaupt  e inmal  v o r k o m m t  - -  sicher zu den 
grSBten Seltenheiten.  Wi r  selbst haben  in e inem aul~erordentlicll groBen 
KJ:ankenmaterial  yon  mul t ip ler  Sklerose ein derart iges Bild nie zu sehen 
bekommen.  W e n n  m a n  zudem noch das Alter  der P a t i e n t i n  in  Bet rach t  
zieht u n d  weiter bedenkt ,  dab kein einziges der typischen  Symptome 
der mul t ip len  Sklerose w~hrend der Beobacktungszei t  nachzuweisen 
war, so mul~ m a n  sagen, dab vom kl inischen S~andpunkte  aus keine 
andere Diagnose fernerliegend war Ms die einer mul t ip len  Sklerose. 

Die vorher angefiihr~e Divergenz zwischen kl inischem u n d  histo- 
pathologischem Befund war - -  wenngleieh in  anderem Sin~e - -  noch 
ausgepr~tgter in  e inem zweiten yon  uns  beobaehteCen Fall ,  dessen Krank-  
heitsgeschiehte wir n u n  folgen lassen. 

Fall 2., H.M., 27 Jahre alt, aufgenommen in die Nervenklinik am 29.4. 29. 
Anamnese bis 1922 belanglos. In diesem Jahre hat te  Patientin angebliek eine 
Kopfgrippe durchgemacht: Sie habe hohes Fieber gehabt, sei damals durch 8 Tage 
bettl~gerig gewesen, h~tte sekr viel geschlafen; kurze Zeit hindureh sollen Doppelt- 
sehen und Erbrechen bestanden haben. Nach 3 Wochen vSllige Wiederherstellung. 
1923 sei plStzlich eine L~hmung beider Augenlider a~ffgetreten, die nur 8 Tage 
dauerte. 1924 Fraktur des rechten Beines. Bald darauf bemerkte Patientin eine 
Spraehst6rung, die Sprache wurde ,,n~selnd". 1925 nacli einem operativen Ein- 
grill in der ~ase vorfibergehende Besserung der Sprache. Dock versehlech~erte 
sick 1/2 Jahr sparer die Sprache neuerlich derar~, dal~ sie ganz undeutlich wurde 
und Patientin nicht vers~anden werden kormte. ~berdies stellten sick Sckluck- 
bcsehwerden in zunehmender Weise ein. Zugleich wurde der Augenschlul~ mangel- 
h~ft. Deutliche Schwankungen in der Intensit~t der Erscheinungen, und zwar in 
Form abwechselnder Besserungen und Versehlechterungen. Januar 1929 reil~ende 
Schmerzen in der linken Gesichtsh~lfte. Bald darauf zunehmcnde Schw~che der 
oberen Gliedmai~en und Zittern der H~nde. Der Zustand verschlimmerte sick all- 
m~hlich, es trat dann eine Schw~che der unteren Gliedma~en hinzu, die sick zuerst 
beim Stiegensteigen bemerkbar maehte und schlieBlich das Geken stark behinderte. 
Etwa 2 Monate vor der Aufnahme in die Klinik traten anhaltende starke Kopf- 
schmerzen in der Stirngegend auf, die auch in der Nacht nicht nachlieBen und gleich- 
zei~ig Doppeltsehen am linken Auge, das so stSrend war, dab sie das Auge geschlossen 
halten muitte. Sp~terhin bekam Patientin gelegentlich -- unter Herzklopfen und 
Atemnot -- ohnmachtsartige Zust~nde, in denen sie zusammenstfirzte, aber das 
Bewul~tsein nicht verlor. Au~erdem berichtete Patientin yon anfallsweise auf- 
tretenden ,,Kriimpfen", die darin bestanden, dal3 sich der Kopf 2--3real zur Seite 
gedreht hut, wonach sie ihn einige Zeit kindurch nicht mehr gerade halten konnte; 
der Kopf sei dann scklaff nach vorne oder nach hinten ,,gefallen". Diese ,,Kr~mpfe" 
traten oft gehi~uft (ohne ~uBere Veranlassung) auf und hatten eine Dauer yon 
etwa 5 Minuten. In den letzten 3 Jahren st~rkere Gewich~sabnahme. Bei der 
Aufnahme klagte Patientin fiber Stirnkopfschmerz, Doppeltsehen, Spraeh- und 
SchluckstSrungen, Schw~che der Arme und Beine, GehstSrung. 

Der objektivc neurologische Befund ergab: Klopfempfindlichkeit der Stirne, 
links mehr wie rechts. Pupillen beiderseits gleich welt, uuf Licht und Akko- 
modation prompt reagierend. Fundus normal. Konvergenz bei etwa 3 cm. Bliek- 
sehw~che nach beiden Seiten, bei Blick nach rechts starker als Rack links. Parese 
des rechten Rectus externus mit entsprechenden Doppelbildern. Bei Blick nach 
oben und unten geringgradige Beweglichkeitseinsehr~nkung. Ptosis links mehr 
wie reckts. Am linken Auge eine Keratitis e lagophthalmo. Facialisparese in allen 

Arehiv fiir Psychiatrie. Bd. 93. 14 



208 Josef Gerstmann und Ernst Strgussler: 

3 ~sten, rechts mehr wie links. Beiderseitige Gaumensegelparese. Geringes Ab- 
weichen der nur in beschr~nktem Ausmal3 vorgestreckten Zunge nach rechts, mit 
fibrill~ren Zuckungen und deutlieher Atrophie, meh.r an der reehten Zungenseite 
als an der linken. Sprache nasal, etwas verwaschen. Deutliehe Schluckst6rung. 
Wiedorholt Atembeschwerden und Anf~lle yon Aternnot. Pareso beider oberon 
Extromiti~ten mit m~Bigen Atrophien in der Schultergiirtol- und Oberarmmusku- 
la~ur, some in den kMnen Handmnskeln, und zwar rechts etwas mehr als links; 
in diesen Muskelgebieten nur quantitative I-Ierabsetzung der elektrischen Erreg- 
barkeit; die Periost- und Sehnenreflexe an beiden oberon Extremitgten in lebhafter 
Weise ausl6sbar. Aufsetzen aus der Rfickenlage und Sitzenbleiben ohne Unter- 
stiitzung der Arme nicht m6glieh. Ausgesproehene Parese bolder unteren Extremi- 
tgten mit reduziertem Muskelvolumen an beiden Oberschenkeln, gesteigerten 
Patellar- und Aehillessehnenreflexen, beiderseitig positivem Babinski. Sensi- 
bilitgt in allen Qualit/~ten intakt. Blasenfunktion nngest6rt. In  einem sp/~teren 
Stadium der Krankheit wiederhol~ eigenargige Spontanbewegungen ctes Kopfes, 
die anfallsweise einsetzten. Es kam dabei vorfibergehend zu einem rhythmisehen 
Alternieren yon ruckartigen gewegungen des Kopfes nach hinten und langsamen 
Bewegungen desselben naeh rome, wonach der Kopf eine Zeit hindureh (manchmal 
tagelang) nieht aufrecht gehalten werden kormte. Serologisehe Reaktionen negatig. 
Im Blutbefund geringe Leukopenie, sowie relative und absolute Vermehrung der 
mononuklei~ren Zellen. 

Exitus am 8. 1.30 infolge einer interkurrenten Pneumonie. 
Die klinische Diagnose lautete: Eneelohalo-myelitis disseminata, mit lor/~dilek- 

river Bovorzugung der motorisehen Hirnnervenkorne mad des Pyramidenseiten- 
strang- nnd Vordorhorngebietes im Cervicalmark. 

Die Obduktion (8.1.30) ergab: 0dem und Hypergmie der cerebralen und sloinaleu 
Leptomeningen. Auch die Gehirnsubstanz Nut- und flfissigkeitsreieh. LobulS, r- 
pneumonie bolder Lungenunterlappen. Diffuse sehMmig-eitrige Bronchitis. 
Ulcer6se Tuberkulose des Coecums. Akuter Milztumor. 

Was den histologisehen Be]und des Falles betrifft, so besteht derselbe auffallen- 
derweiso bloB in einer geringgradigen Entziindung mit einer Lymphooyteninffltration 
der Meningen und der GelS, Be, welche sich fiber das ganze Zentralnervensystem 
erstreckt, die weiBe Substanz in entsehiedenster Weise bevorzugt, abet sonst gar 
keine Pr~dilektion lokalisatorischer Art erkennen 1/igt. Es liegt hior also eine 
histologisch sieh in milder Form gestaltende Meningoenoephalomyelitis diffusa 
vor. Es sind nirgends besondere Steigerungen des Prozesses zu beobachten. 

Es ist erw/~hnenswert, dal] in den Infiltrationen Plasmazellen, wenn sie auch 
nieht vollst/~ndig fehlen, doch relativ selten angetroffeu werden; nirgends sind 
irgendwelche Spuren eines /flteren Prozesses, degenerative Vor/~nderungen odor 
Gliawucherungen nachweisbar; nur eine m/iBige friseho Proliferation protololas- 
matischer Glia ist an verschiedenen Orten des Zentralnervensystems nachweisbar, 
in Form yon Kn6~chen und Nestern. 

Es mug noch eigens hervorgehoben werden, dab die graue Substanz im all, 
gemeinen, die Vorderh6rner des Rfickenmarks sowie die tIirnnervenkerne im 
besonderen, nut sehr m/~gige entziindliche Ver/~nderungen erkennen lassen: einzeine 
Lymphoeyten in den Sehoiden der Gef~ge, haul0ts~ehlich an den kleineren Venen 
sind alles, was hier an pathologischen Erseheinungen zur Beobaehtung kommt. 

W/~hrenc[ in dem 1. Fa l l  - -  re la t iv  genommen  - -  ein Minus an  Mini- 
sehen Symptomen  gegeniiber e inem sekr bedeu tenden  Plus an  histo- 
pathologisehen Ver/ inderungen das UngewShnliche dars~ellt, ist in  dem 
2. Falle ein umgekehrtes  Verhal ten offenbar. I-Iier wurde naeh dem 
ganzen  Krankhei t sver lauf  u n d  nach  tier Gestal~ung des Symp~omeI~- 
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bildes eine disseminierte Encephalomyelitis mit pri~dilektiver Beschr~n- 
kung des Kr~nkheitsprozesses auf das motorische System, und zw~r 
d[as motorische Kerngebiet im Hirnstamm und d~s Pyr~mid_enseiten- 
strings- und Vorderhorngebiet im ]~fickenmurk ~ngenommen. Indessen 
hat die histologiscke Untersuchung - -  in ~uffiLlligem Gegensatz zur 
klinischen Symptomatologie und der daraus resultierenden Diagnose - -  
einen Befun4 ergeben, der einerseits kinsicktlich der Lokalisation des 
pathologischen Prozesses, andererseits kinsicktlich seiner Intensifier 
recht merkwfirdig ist. Er  besteht in einer diffusen, fiber das ganze 
Zentralnervensystem ausgebreiteten, geradezu diirfCig ausgebil4eten 
Meningoencephalomyelitis, die vorwiegend die weil~e Substanz betrifft 
und jede 5rtliche AkzenCuierung vermissen li~l~t, wi~hrend die graue 
Substanz wohl keineswegs yon dem EnCzfindungsprozel~ ~usgenommen, 
s~ber im Verh~lCnis zur weil~en - -  soweiC mikroskopisch wahrnehmbar - -  
erheblich weniger affiziert vorgefunden wurde. Dabei kann niche be- 
hauptet  werden, da~ die nach dem Symptomenbild als vornehmlich 
gesch~digt supponierCen Regionen der grauen Substanz /wie die Vorder- 
h5rner des Cervicalmarkes und die Hirnnervenkerne) irgendwie in einem 
betr~chClickeren Mal~e ver~nderC erscheinen wfirden. Und doch waren 
die klinischen Symptome seitens der beCreffenden AbschniCte in sekr 
prononzierCer Weise vorhunden, ja sie standen zu einem nieht geringen 
TeL[ im Vordergrunde des KrunkkeiCsbildes. 

M~chte in dem 1. Fall die Dissoziation zwiscken klinischem Bild 
und histop~thologisckem Befund sich darin gelCend, dab bei einer diffusen, 
hShergradigen Encephalomyelitis ein herd/Srmiger Symptomenkomplex 
zu beobachten war, so best~nd in dem 2. Falle die Divergenz zwischen 
KrankheiCs~ul~erungen und Gewebsver~nderungen darin, dal~ bei einer 
gleichfalls 4iffusen, aber geringgradigen Encephalomyelitis ein system. 
artiges Krankheitsbild in Erscheinung getreten ist. In  dem 1. Fall war 
die Hirnregion, die nach dem klinischen VerhalCen haupts~tchlich affizierC 
zu sein schien, nicht mehr ver~ndert als andere, im wesenClichen sym- 
ptomlos gebliebene Hirngebiete, wi~hrend im 2. Falle im Rahmen eines 
im ganzen wenig ausgebildeten encephalomyeli~ischen Prozesses die- 
jenigen Gebiete des moCorischen Systems, die pri~dilektiv betro~en zu 
sein schienen, Ceils nickC mehr gesch~digt waren als die anderen, Ceils 
die geringeren bzw. geringsten Gewebsalterationen au~wiesen. Die so 
weitgekende Inkongruenz zwischen den klinisehen Symptomen un4 den 
histopathologischen Verh~ltnissen l~l~ erkennen, da~ die Funktions- 
stSrungen in unseren beiden F~llen in nicht zu unterschi~tzender Weise 
noch yon gnderen Ms den an~Comisehen Veri~nderungen abhi~ngig sein, 
bzw. d~l~ hier noch irgendwelehe der mikroskopischen Erfassung unzu- 
gih~glich gebliebenen pathologiseken Vorg~nge unbekannCer (vielleieht 
chemisch-physik~lischer u. dgl.) ~a tu r  fiir die Gestaltung des Krank- 
heitsbildes mal~gebend sein dfirften. 

14" 



210 Josef Gerstmann und Ernst Str/~ussler: 

Die Gegeniiberstellung yon klinischem Befund und histopathologi- 
schen Ver/inderungen zeigt uns, in welchem AusmaBe - -  im 1)rinzip 
wohl nicht anders wie in der Psychiatric - -  auch in der Neurologic die 
morphologiscken Feststellungea histopathologischer Art  mit den uns 
bisker zur Verffigung stehenden Mittcln bei der Erkl/irung der klinischen 
Symptomatologie im Stiche lassen kSnnen. In  der Histopatkologie der 
Geis~eskrankheiten sind wir uns der Unzul/s unserer Methoden 
und unseres Wissens durch den dem Kliniker nnd dem I-Iistopathol0gen 
immer ~deder bei ihrer Zusammenarbeit begegnenden Widerspruch 
zwiscken Krankheitsbild und morphologischem Verkalten schon 1/s 
bewuBt gcworden; gestii~zt auf Alzheimer und Spielmeyer, sowie eigene 
Erfahrungen hat  Strdiussler zuletzt wieder vor wenigen Jakren diese 
Verk~ltnisse beleucktet. Nun begegnen wir in den beiden bier dar- 
geste!lten Beobachtungen bei der Konfrontation yon Symptomenbild 
und histopatkologischem Befund auch auf neurologisckem Gebiete 
einer Sachlage, die sick yon dem betreffender~ Sackverk~lt im Bcreiche 
der psychischen Erkr~nkungen quantitativ wohl in sehr weitem MaBe, 
aber grundsi~tzlich nickt untersckeidet. Gerstmann hat darauf in einem 
anderen Zusammenhang bereits friikcr einmal hingewiesen uad daffir 
mancke Belegc erbracht. 

Das Stadium der Histopathologie der progressiven P~ralyse in ihren 
Bcziekungen zu den klinischen Ver/s hat uns insbesondere 
im Hinblick auf die entzfindlichen Erscheinungen gelehrt, dab selbst 
eine be~r/icktliche Ausbildung der letzteren sich klinisch gar nicht bemerk- 
bar machen muB (Alzheimer, Spielmeyer), und dab umgekehrt schwere 
klinische Symptome nicht selten unvermindcrt  besteken kSnnen, trotz- 
dem die entzfind]ichen Erscheinungeu etwa unter dem Einflusse einer 
Malariabehandlung grSi3tenteils zuriickgegangen waren (Strdiussler). 
Diese Erfahrungen sind viclleicht nicht ohne Belang fiir die Beurteflung 
des Verh/~ltnisscs zwischen klinischer Symptomatologie und kis$ologi- 
schem Befund in dem Problemgebiet der Encephalomyelitis - -  multiple 
Sklcrose. 

Aus der ttistopathologie der progressiven Paralyse, insbesondere 
yon Fs der station/~ren Form oder nach stattgefundener Malaria- 
bekandiung, ieilweise auch aus dem Studium der Encephalitis lethargica, 
namcn~lich der chronischen Formen derselben, haben wit unter anderen 
die Erkenr~tnis gewormen, dab wir aus der Entziindung allein - -  wenn 
nickt entsprechende degellerative Ver/inderungen bzw. Ausf/~lle in der 
uervSsen Substanz vorhanden sind, die aber vollst/s fehlen kfmlen -- 
gar kein Urteil fiber das Alter des jeweiligen Krankheitsf~lles abgeben 
kSnaen. Nach monate- und jahrelanger l%emission einer malariabehan- 
delten Paralyse kann gclegentlich eine diffuse Entziindung im Gehirn 
nackgewiesen werde~, welche wohl yon dem typischen Bilde der pro- 
gressiven Paralyse in gewisser Hinsicht abweicht, aber die Chronicit/~t 
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und die Dauer ihres Bestandes durch nichts verr/~t; denn die Gering- 
fi/igigkeit der exsudativen Erscheinungen, der Infiltration, kann doch 
keinen Mal~stab fiir die Dauer des Prozesses abgeben. Ahnliche Befunde 
karm man in manchen F/~llen yon postencephalitischer Erkrankung, 
in denen die degenerativen Erscheinungen zurfick~reten, erheben. 

Mit dicsen Ausfiihrungen soll angedeutet sein, dab wir im 1. Falle 
weder vom histopathologischen noch vom klinischen Standpunkte aus 
etwas darfiber auszusagen vermSgen, warm die diffuse Meningoence- 
phalomyelitis zur Entwicklung gekommen ist .  Es wiirde daher auch 
jeder Anhaltspunkt ffir die eventuelle Behauptung fehlen, dal~ die Ent-  
wicklung des chronischen sklerotischen Herdes im Rfickenmark der 
diffusen Encephalomyelitis vorangegangen, diese erst sp/~ter hinzu- 
getreten w/ire und daher die Annahme einer Kombination zweier Pro- 
zesse mehr Wahrscheinlickkeit fiir sich h/s Hinsichtlich der Dauer 
des Prozesses 1/~l~t sich auch im 2. Falle aus dem histologischen Ver- 
halten der Entziindung kein Urteil f/~llen. 

Was die mulbiple Sklerose betrifft, so lassen die hier vorgebrachten 
Befunde und die darau gekniipften Erw/~gungen an die M5glichkeit 
denken, dab der Ausbildung der sklerotischen Herde, welche das charak- 
teristische klinische Bfld der multiplen Sklerose hervorrnfen und die 
Voraussetzungen fiir die histologische Diagnose der Erkrarakung bilden, 
ein kliniseh mehr oder weniger latent bleibendes Stadium vorangeh~, 
welches durch eine diffuse oder disseminierte Entzfindung gekerm- 
zeichnet ist. 

Unsere beidert F/~lle zeigen jcdenfalls in besonders anfdringlicher 
Weise, dal~ das Wesen der hier vorliegenden wie der encephalomye- 
litischen Prozesse fiberhaupt durch den mit unseren bisher verfiigbaren 
Mitteln erhobenen morphologischen Befund offenbar nicht erschS1)f~ ist. 


