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Die Wilson-Pseudoskleroseerkrankung wird heute allgemein als ein 
einheitliches anatomisches und klinisches Krankheitsbild aufgefal3t, 
in welchem man die einzelnen Fi~lle anatolnisch dadurch genauer z u  
charakterisieren pflegt, dal3 in jedem Falle das Verh~ltnis der Wilson- 
(d. h. der Erweichungs-) und der Pseudosklerose- (d. h. der Alzheimerschen 
atypischen Glia-) komponente festgestellt wird. Von dem verschiedenen 
Grad des Vorkandenseins der beic[en Komponenten ist selbstvers~ndlich 
schon a priori auf eine groBe Zahl vonVariationsmSglichkeiten zu schliei3en, 
was die Erfahrung durch die Literaturangaben ~ats/~chlich such best~tigt. 

Doch wenn wir die WiLson-, d. h. die Erweictmngskomponente allein, 
ganz selbst~ndig betrachten, begegnen wit ebenfalls sehr mannigfachem 
anatomischen Bilde. ~ach  den ursprfinglichen Wilsonschen Linsenkern- 
erweichungsf~llen wurden n~mlick solche mitgeteilt, bei denen neben 
der dominierenden Erweichung der Linsenkerne sich a~tch im Grol~- 
und Kleinhirn Ver~,ndernngen geringeren Grades vorfanden. Sparer ist 
die Linsenkernerweichnng immer mehr znriickgetreten, so daI3 heute 
schon eine ganze t~eihe yon F~llen bekannt ist, bei denen die symmetrische 
Erweichung des Gro~hirns, insbesondere der frontoparietalen Gegend, 
einen dominierenden Zug des ganzen anatomischen Bildes darstellt. 

Es fragt sich nnn, ob diese sehr verschiedenen Formen auf eine 
gemeinsame pathologische Basis zn~'iickgefiihrt werden kSnnen ? Sind 
weiterhin den abweichenden anatomischen Bildern solche patho- 
logische Charakteristika zu entnehmen, die dutch dic bunte Reihe 
der voneinander abweichenden Erscheimmgsformen einheitlich zu 
verfolgen sind ? 

Durch die Umwandiung des anatomischen Brides ergibt sich natiirlich 
die Frage: Welche Vcrgndernngen denn im klinischen Bildc dieser 
Erkrankung im Verlaufe der Zeit zu verzeichnen sind ? Kommt  die 
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im anatomischen Bilde gefundene Xnderung nicht in irgendwelcher 
Weise auch in der klinischen Symptomato log ie  zum Ausdruck ? Die 
Frage erscheint  uns u m  so begriindeter,  als die anatomische Verschiebung 
haupts/~chlich yon lokalisatorischem Charak~er ist, und somit man  
mit  l~ech~ auch einen symptomatologischen Ausdruck derselben er- 
warren darf. 

Zu diesen Fragen  m6chte  ich an H a n d  meines Falles Beitr/~ge liefern. 

Gy. L., 25ji~hriger Mann, dip/omierter Volksschullehrer, stand 3 Wochen fang 
in klinischer Behandlung, vorher 2mal in unserer Poliklinik behandelt worden. 
Zuerst meldete er sieh in seinem 20. Lebensjallr mit der Klage, dab er Schmerzen 
in seinen unteren Extremit~ten, beim Gehen ReiBen, des Nachts Muskelkri~mpfe 
empfinde. Der neurologische Befund war negativ, doeh fie1 psychisch schon damals 
auf, dab Patient, der sein Lehrerdiplom erst vor einem Jahre erhielt, sich als 
Tagel6hner und Ziegenhirt durchschl~gt, ja, dab er sich auch nicht nach einer seinem 
Bildungsgrade entsprechende~ Beschii/tigung sehnt. Dieses eigenartige Verhalten 
des Patienten, in Zusammenhang mit dem Fehlen des Schamgefiihls und gewissen 
Z[~gen yon Maniriertheit, lenkten die Aufmerksamkeit auf eine hebephrene Er- 
krankung bin. Patient meldete sieh 4 Jahre spditer, Mso in seinem 24. Lebensjahre 
wieder, datums betgtigte er sieh als Brieftr/~ger. Seine Beschwerden waren: Seit 
2 Jahren habe er besonders bei aktiven Bewegungen ein Zittern in den Hiinden, F,g[3en 
und im Kop], die ~S~prache sei veriindert, der Schlaf sei sehleeht. Neurologiseh: In 
den Gliedern sich bei aktiven Bewegungen verst/~rkender Tremor, die Sprache 
etwas sehleppend, stolpernd, Gesichtsausdruek ,,stupor(is". Da aucheinangedeuteter 
Nystagmus beobachtet wurde, wurde die wahrseheinliehe poliklinische Diagnose 
auf multiple Sklerose gestellt. In unserer Poliklinik stand Patient 5 Monate lang 
in Behandlung. Wi~hrend dieser Zeit hat sieh der Tremor der Extremit/i, ten ver- 
schlimmert. Patient wurde 11/~ Jahre spigter yon der III. medizinisehen Klinik uns 
fiberwiesen. In der medizinisehen Klinik hatte er sich wegen des Zitterns der Arme 
und ]~eine, wegen Schlaflosigkeit und Schwindelgeffihle gemeldet. Die Unter- 
snchung ergab eine tnberkul6se Infiltration des linken Lungenoberlappens. Oazu 
gesellte sieh in der Klinik eine Pnemnonie, naeh welcher ein Mlgemeiner k6rperlieher 
Sehwi~ehezustand zuriiekblieb. W~hrend der zweimonatigen Behandlung verlor er 

- -  trotz der roborierenden Therapie -- 13 kg an Gewieht. Von den klinisehen 
Daten sei noeh hervorgehoben, dab die obere Lebergrenze sieh am oberen Rande 
der 6. gippe befand, die nntere nieht palpabel war, das Abdomen keine Druek- 
empfindlichkeit zeigte, im Urin kein Urobilinogen naehgewiesen werden konnte. 
Die Uberweisung erfolgte wegen Zunahme der psyehisehen Labilit~t des Patienten, 
er hatte zeitweise Wutanf~lle. 

Auszug der Krankengeschichte der hiesigen Klinik. Naeh den Angaben des 
Patienten sind in der Anamnese auf Encephalitis suspekte Momente nicht zu linden. 
Ab and zu spricht er zwar yon Doppelsehen, doch widerspricht er sieh selbst dadurch, 
dab er ,,schon wieder gelogen" habe. Der Gesiehtsausdruek des Patienten ist starr, 
fast amimisch, es besteht Salbengesicht. Augenbewegungen frei, beim Bliek n~ch 
oben langsame, vertikale, nystagmiforme Zuekungen. Linke Pupille etwas weiter als 
die reehte, beide reagieren auf Licht und Akkommodation prompt und mit mittlcrer 
Ausgiebigkeit. Die GrSBe, das Volumen der Extremit/~tenmuskulatur, wie auch das 
Verh~ltnis der Extremit/~ten zueinander und zum Rumpf ist normal. An den distalen 
Teilen der Extremit/~ten ist die Haut cyanotisch und fiihlt sich kMt an. Au/rechte 
KSrperhaltung, der Kopf wird meistens naeh ~r gebeugt gehalten; Patient 
gibt an, sein Kopf iallewegendergroBen Schwi~ehe immernachvorne. Die N:uskulatur 
ist dem asthenisehen K6rper entpreehend, keine Muskelatrophien zu linden. Der 
Tonus der oberen Extremit/~t und der Halsmuskulatur ist erh6ht, bei passiver 
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Bewegung finder sich in ihnen ein Widerstand, der bei 6fteren Bewegungen naehl~$t. 
An den oberen Extremit~ten kein Unterschied in der Tonuserh6hung. Der Tonus 
ist in der linken unteren Extremit/i t  normal, in der rechten unteren ist er erh6ht. 
Die Extremit~ten werden aktiv gut bewegt, doch kann Patient  koordinierte feinere 
Bewegungen mit den oberen Extremiti~ten nicht ausfiihren, da ihn dalan der bei 
intendierten Bewegungen sieh verst~rkende Tremor hindert. Ruhig daliegencl 
zeigt sich bei ihm selten Tremor und nur geringfiigig, beim Sitzen oder Stehen 
jedoch, besonders in den Armen und Hdnden, tells auch in der Hals- und Rump]- 
muskulatur, grobschliigiger, langsamer Tremor. Dieser ist zeitweise aueh in den 
Beinen vorhanden. Beim Finger-Nasenversuch deutlieher Intentionstremor, Knie- 
Hakenversuch beiderseits ausreichend ausgefiihrt, gelegentlich t r i t t  na eh Aus- 
fiihrung der Bewegungen Tremor attf. Grebe Muskelkraft erhalten, Romberg 
negativ. Der Gang ist breitspurig, mit gesehlossenen Augen weicht Patient nach 
reehts und naeh links ab, taumelt bei raschem Umdrehen, maeht mit dem Rumpfe 
grol3e Seitenexkursionen. Beim Gange sind die Mitbewegungen yon geringerem 
Umfange als dem Normalen entslorechend. Keine parkinsonistisehe K6rperhaltung 
und keine echte ]~ewegungsarmut. Re/lexe an den oberen Extremit/~ten gleich- 
m~$ig aus!6sbar, der reehtsseitige Patellar- und Aehillesreflex ist lebhafter als der 
linksseitige, reehts geringer FuBklonus und angedeuteter Oppenheim und Babinski. 
Sensibel-sensorisch: SehvermOgen gut, Gernch beiderseits herabgesetzt, links- 
seitige SchwerhSrigkeit (Rinne negativ). Der Grund yon letzterem ist eine im 
15. Lebensjahr durchgemachte Otitis media. Oberfl~chen- und Tiefensensibiliti~t 
o.B. Sprache langsam, sehlepl~end, syllabierend. Au//assung gut, versteht die an 
ihn geriehteten Fragen, gibt entslorechende Antworten. Die Namen der ~onate  
werden in umgekehrter Reihenfolge gut wiedergegeben. Ged~ehtnis und Merk- 
f~higkeit ist etwas gestOrt, eine ihm vorgelesene kurze Erz~hlung kann er sehr 
mangelhaft reproduzieren. 

Sein Benehmen ist charakterisiert dutch eine psychomotorische Hemmung. Ab und 
zu zeigt sieh zwar plOtzlich auch ein kleinerer Affektausbruch bei ihm, dabei sehreit 
er and schl~gt um sich, doch sinkt er in einigen Minuten wieder in seinen gehemmten 
Zustand zuriiek. W~hrend des Sprechens bleibt er oft steeken, setzt dann das 
Spreehen erst naeh ]i~ngerer Pause wieder fort, oder aber l~[~t es v611ig sein. Seine 
Hemmung steigert sieh zuweilen bis zum Stupor. W~hrencl der Exploration sprieht 
er ab und zu auch 10--15 Minuten lang gar niehts, und antwortet nur naeh 1/~ngerem 
Zureden. Allein gelassen, 1/~fit er den Kopf langsam sinken, beugt sich ganz naeh 
vorne. 2~Taeh seinen Angaben habe er 6fter elementare, akustische Halluzinationen 
gehabt. Es ist eine gewisse Neigung zum Liigen, zur Konfabulation bei ihm fest- 
stellbar, das sieht er selbst ein, indem er sagt: ,,Ieh liige ja andauernd." Wahnideen 
werden veto Patienten nicht hervorgebraeht. Freie Assoziation li~uft verlangsamt, 
schleloloend ab, 6fter Logoschisis. Zeitlich und 6rtlich orientiert, an eingelernte 
Daten erim~ert er sich, gibt sie gut wieder. Kombinations- und logische F~higkeiten 
sind sehr mangelhaft, abstrakte Begriffsbildung unvollkommen. Sein Wissenskreis 
ist stark eingeengt, t)atient wfinschg nicht, eine seinem Bildungsgrade ent- 
sprechende Beschs auszufiben. Auf unsere Fragen gibt er an, wenn er 
w i d e r  starker werde, m6chte er wiedcr nut k6rpcrliche Arbeit verrichten. Scham- 
gcfiihl herabgesetzt, spricht, ohne sich zu genieren, davon., dal3 cr dauernd onaniert. 
Kein Ficber. Keine Salivation, kein vermehrtcs Sehlafbedtirfnis. Obstipation. Urin 
geht bcim Beginn der Miktion sch,ver ab, tropft ab-r dann n~.ch!,er noch cine 
Weile. Wassermann, Meinieke nnd Saehs-Georgi-Reaktion im Blute negativ. 

Wiihrend der k:linisehen J~eobachtung liegt Patient entweder starr, sprachlos im 
Bert oder ist sehr erregt, gereizt, l~etentio urinae wechsc]t mit Inkontinenz ab. 
Wiederholt mul~ er kathetcrisiert werden, 10 Tage naeh der Aufnahme ist er schr 
hinf~llig, liegt mit starrcm Gesichtsausdruck da, iBt sehr wcnig. Nach einigen Tagen 
wird eine Sondenfiitterung n6tig, die bis zu seiuem Tode 6fter wiederholt werden 
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mug. Bekommt Fieber nur am Tage des Todes, maximMe Temperatur 380 C. Zu 
glcicher Zeit xauhes Atmea fiber den Lungem E x i t u s  18 Tage nach der Aufnahme 
infolge Erscheinuugen yon allmi~hlich~ sti~rker werdender tIerzschw/~ehe. 

Sektion. Beiderseitige tuberkulOse Brustfellcntztindung. In  beiden Lungeu, 
besouders links, zahlreiche stecknadelkopfgroge tuberkulSse I~lStehen, die ]inks 
auch kleinere und gr6~ere Gruppen bilden; in den oberen Lappen aueh kleiue 
walnuggrol3e und haselnuBgroBe verkiiste Gebiete. I ) ie  Leber betr~gt etwa die 
tt~Ifte der normMen Gr6Be. An ihrer Oberfl~iehe feine Einziehungen, zwischen 
diesen flache, linsengrol3e oder etwas gr6Bere Erhabenheiten zu sehen (s. Abb. 1). 
Die k6rnige Oberfl/~ehe ist besonders an der unteren Oberfl/iche der Leber auffallend. 

Abb. 1. 

Gehirn in Formol fixiert, Gewicht 1175 g. Makroskopisch. An der konvexen 
Oberflgche tiber den frontoparie~alen und zentralen Regionen starke Verdickung 
der weichen I-Iirnhi~ute, die besonders stark an dem l~ande bzw. in der Umgebung 
der Fiss. mediana ausgcpr~gt ist. An dem Pol und der Basis des FrontMlappens 
ist keine Verdickung der H~ute zu sehen. Au der Basis des Gehirns sind die Gef/~Be 
membranSs, normal, die weichen Itgute yon normMer I)icke. I)er Pons uud die 
Medulla sind bedeu~end kleiner Ms normal. Dies fMlt besonders bei einer Schnitt- 
ffibrung durch den Pons auf: I)ie Schnittfl~che entspricht ungef~hr der t{/~lfte 
einem normalen Ponsquerschnitte. I)ie Verkleinerung des Pons ist proportional. 
I)er Aqugdukt ist normal weir. Beim I)urehschneiden des Gehirns sind die Sulei 
klaffend, die Seitenventrikel (besonders im FrontMlappen) weiter als normal. 
I)er Kopf der Nuclei eaudati ist etwas abgeflacht. An den tibrigen Teilen der basMen 
Ganglien sind mit freiem Auge keine pathologisehen Veri~nderungcn zu sehen. 

Histologiseher Be/und. 
An den vorderen Teilen der Gro/3hirnhemisphiiren ist eine entzfindliche 

Elemente nicht aufweiscnde Verdickung tier weichen Hirnhi~ute zu sehen. Von 
Entziindungserscheinungen ist auch im Nervengewebe keine Spur vorhanden, 
weder in der Rinde noch in der Marksubstanz. Die Nervenzellen der Rinde zeigen 
eine diffus verbreitete, degenerative Vergnderung you chronischem Charakter 
(die Nisslsubstanz ist k6raig zerfMlen, vereinzelt vakuolisierter Zellk6rper, fettige und 
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Abb .  2. Nisslf~irbung. ls f ron ta I i s  gr~nula,r is .  Nc rvonze l l enscha t t en ,  
J lervenzcl lenfrcie  H e r d e  (H).  

Abb .  3. Sudt~n III-Hfi, m~t, oxy l in .  Norvenzel lenf re ie  l l e r d e  (I-l). ]~echtos Pul;a,men. Sud~n-  
r~osi~ivo KSrnehenzo]lh~t l fen.  E in  Tell der  ] t e rde  is t  ~uf  die M~rks t r~h len  (31) Ioka,Iisiert. 
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Abb. 4. Sudan lll-H~tnlatoxylin. Erweichungsherd in ~tui~erer Kapscl (K). P Putamen. 

Abb. 5. Spielmeyers  :~Iarkscheidenfhrbung. 5Iarkloser  Herd  (It)  in Capsula  in tcrna  ; I Insula .  
P P u t a m e n .  
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silberkSrnige Degeneration mgBigen Grades). Stellenweise kleinere herdfSrmige 
Nervenzell~usfi~lle mit  Zellschuttenbildungen. Die Herde befinden sieh huupt- 
sgchlich in der L~m. pyrumid~lis (Abb. 2), doeh sind sic ~uch in ~nderen Schichten 
zu sehen. Die Gli~ ist in~ktiv. KSrnchenzellen odor Neuronoph~gie sind nicht zu 
linden. Die Endothelzellen der C~pillaren enth~lten sehr wenig Fett ,  die vereinzel~ 
gefundenen, kleinen perivascul~rcn Blutungen haben keine p~thologische Bedeutung. 

Von den basalen Ganglien beiderseits im Putamen insel/grmige Ver/ettung mit 
KSrnchenzellen (Abb. 3). Ein Teil der Inseln entspricht den dus Pu t ,men  durch- 
ziehenden Msrkstr~ngen. Die Erweiehung ist reehts ~usgedehnter (nimmt etwa 
:/s des Put~menquersehnittes ein) als links, wo wit nur kleine fettige Inselchen 

Abb. 6. Sudan III-H~im~toxylin. SpongiGser kleiner Herd (H) im Parenchym des linken 
Putamens. 

vorfinden. In  den verfetteten Inseln enthslten auBer den sudsn-positiven K6rnchen- 
zellen such die verlnehrten fixen Gliszellen reichlich Fett .  In  den perivsscul~ren 
Raumen der Gefgl3e viel K6rnchenzellcn uud freie Fetttr6pfchen, die Wsndelemente 
tier G e f ~ e  enthslten ebenf~lls Fett .  Vom Gesichtspunkte einer somatotopischen 
Gliederung ist die Verfe~tung in den orslen Teilen ties Putamen schwerer, in den 
caudalen m~Biger. An Spielmeyerbildem ist Markarmut, Bl~sse eines Teiles der 
Faserbiindel, Markdegenerstion zu sehen. Die Nervenzellen sind, abgesehen yon 
den Herden, zahlenm/~Big nicht vermindert, die groBen Nervenzellen sind vscuol~tr 
degeneriert. Diffuse Gliavermchrung. Ebenf~lls beiderseitig in der iiufieren KapseL 
,nlso symmetrisch lek~lisicrt,/ett/sSrnehenzellige Herde (Abb. 4)mit dem entsprcchenden 
inself5rmigen M,~rk~usf,~ll (Abb. g). Die fettkSrnchenzelligcn Herde lgssen sich 
n~ch unten zu in di~, subp~llidgre Region verfulgen and sctten sich links in die 
S~bstsntig innomina~ ]~eiJtert hinein for~, Je ein kleincr symmetriseher kSrnchen- 
zelliger Herd in den beiderseitigen unteren Thalamusteilen vor der Spitze des P~llidum. 
Die besshriebenen kleinen Herde bilden in ihrsr Gesamtheit eine halb/creis[grmige 
bilateral-symmetrische [ettige Zone um die Putamina herum. Der Aufbgu si~mtltcher 
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geschilderten Herde ist identisch: Sie bestehen aus sudanpositiven KSrnchen- 
zellen. Stellenweise finden wir auch kSrnchenzellh'eie maschige spongi6se Inseln, 

Abb. 7. Spielmeyers ~iarkseheidenfSrbung. LTbersichtsbild, Entlnz~rkte, helle :[!'leekel~ 
im 3[ark des Lob. semiluuaris superior mid inferior. Q Lob. qltadr~mgularis. 

S Semilmlaris superior. I Semihmaris inferior. 

Abb. 8. Sudan III-H~matoKylin. Erweiohungsherd im ~Iark des Lob. semilunaris superior 
dexter. Die sud~npositiven K0rnehenzellen machen Halt am iRande des (~ranllIoslnil. 

in welchen der ProzeB schon abgeklungen ist. So sind z. B. in den orMen Teilcn 
des Putamen auch mit unbewaffnetem Auge kleine steekn~delkopfgroBe, helle Flecke 
zu erkennen, in derem Gebiete die Grundsubstanz netz~rtig aufgelockcrt isL die 
Nervenzellen ausgefMlen, die Gliazellen in geringer Zahl vorhandeil (Abb. 6). 
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In  don Thalami sind auger dolt kleinea }Ierden diffuse, jedoeh geringgradige 
Nervenzell- und  Gliazellverfettung, im Pulvinar  herdf6rmige Gliakernvermehrung. 
Der Nucleus caudatus ist an  Fet t -  und Markbildern normal,  an Nisslbildern die beim 
Pu tamen  besehriebenen Nervenzellver/~nderungen. Im linksseitigen Caudatum 
spurenweise perwaseul~re K6rnehenzellen und an  oiner Sfelle perivaseulS~re Nerven- 
gewebsdegeneration. Im Pallidum sind keine fet t igen I-Ierde, die Nervenzellen sind 
zahlenm~gig nieht  ~ermindert,  doeh sind sie sehwer ver~nder~ (geblagt, vaeuolisierg, 
die Nisslsubstanz k6rnig zerfallen, die Kerne dunkel). Im Claustrum ebenfalls 
sehwere NervenzellverSmderungen mit  hgufigen Zellsehattenbildungen. [Die Er- 
weiehungsherde der guBeren Kapsel lassen sieh s~ellenweise etwas in das Claustrum 

Abb. 9. Hfi.matoxylin-Eosin-F,~.rbung. Die molckula.re Schicht des Kleinhirtls (M) zcigto 
spongiSse Struktm' dieht fiber dem Erweiet~amg'sherd (tI) der ?,Ia.rks~lbsta.nz. 

bin ein verfolgen. ~)er Nucleus tuber, die Substantia nigra sind an Fe~t- und  Markbildern 
vSllig normal. 1)ie Nervenzellen des Ruber  weisen verschiodene sehwereVer~nderungen 
auf. Im Stri~tum, im Thalamus, in der Reichertsehen l~egion, im •uber, in der 
Substanti~ nigra um einige Gef~ge herum kleine Blutungen.  In  den B~salganglien 
keine Spur einer Entziindung. Die Gef~Be ohne Ver~nderungen. Die innere Kapsd 
an Fet t-  and Markscheiden- und Kernfgrbungsbiiderr~ intakt .  Alzheimersehe 
atypische Glia: im Strb~tum mit  mitt lerer HSufigkeit anzutreffen, Jm P~liidum, 
im Thalamus selten, im tluber,  in der Nigra, im Br~etHum conj. f iberhaupt nicht.  
In  unserem Falle ist yon den yon Alzheimer bei Pseudosklerose besehriebenen 
2 Ar ten  yon atyp[seher G/ia nu t  die eine, und zw~r tier pb~smafreie, ehromat[n- 
arme, sehr unregelm~gig geformte Gliakerntypus zn sehen, dessen Gr613e das 
4 6faehe des Normalen betr~gt.. 

Der Pens mtd die Medulla sind, abgesehe~l yen der sehon makroskopiseh fest- 
stellbaren Kleinheit, vSllig normal. Die Gehirnnervenkerne en tha l ten  Nervenzellen 
ilt normaler Zahl und yon normMer S~ruktur. 

In  der weil3en Subst~nz der beiderseitigen Kleinhirnhemisphi~ren kSrnehenzellige 
Verfettung -con symmetriseher Ausbreitung. Die symmetrisehen Herde begreffen 
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die Marksubstanz der Lob. semilun, sup. und inf. (Abb. 7 und 8), biventer und der 
Vermis inf. Im Gebiete der Verfettung ist Markausfall, Axonendegeneration 
(geschl/~ngelte, kolbenartig aufgetriebene und fragmentierte Aehsenzylinder- 
forts/~tze) zu finden. Die ZeIffallssubstanz der I(5rnehenzellen is~ nicht nur mi~ 
Sudan, sondern auch mi~ Markf/~rbung nachweisbar. Im linksseitigen Lob. biventer 
ist keine kSrnchenzellige Degeneration, wie im rechtsseitigen, sondern es zeigt eine 
spongiSse Struktur den vorangegangenen Erweichungsproze~ an. Die Lob. quadrang. 
und die Floeculi sind verschont. Die Verfettung geht nirgends tiber das Granulate 
hinaus und macht im allgemeinen an dessen Grenze Halt (wie dies auf der Abb. 8 
deutlieh zu sehen ist). Mit sti~rkerer VergrSi~erung ist die Abgrenzung nicht scharf, 
da die tieferen Schiehten des Granulosum reichlieh KOrnehenzellen enthalten. 
Die in der Nachbarschaft der erweichten Gebiete sich befindenden Kleinhirn- 
rindenpartien zeigen Ausfall der Purkinjezellen, Axonendegeneration, Gliaver- 
mehrung (diese bezieht sich hauptsgchlieh auf die Mikrogliazellen und auf die Berg- 
mannschen Gliazellen), weiterhin zahlenm/~$ige Verminderung der Korbfasern und 
Lichtung der tangentiellen Fasern, endlich eine spongi(ise Auflockerung des ganzen 
Molekulars (Abb. 9). Die zentrale Marksubstanz um den Nucleus deut. herum 
ist spongiOs aufgelockert, an dieser Sielle ist kein Fett. Der Nucleus dent. selbst 
ohne grSbere Veri~nderungen, die Nervenzellen zahlenm~ftig nicht vermindert, 
jedoch schwer vergndert (geblght, der ZellkSrper ist feinkSrnig oder vacuolisiert, 
geringgradige Fett- nnd silberkSrnige Degeueration). Im ganzen Kleinhirn ist nur 
ira Nucleus dent. Alzheimersehe Gli~ zu finden, doch auch hier seltcn. 

I. Anatomischer  Teil. 

W e n n  m~n die Resul t~ te  der  his tologischen Unte rsuchung  fiber- 
bl ickt ,  so ist  a m  auffa l lendsten  die kSrnchenzell ige Verfet tung,  die 
wir  im t?utamen,  in der  Capsula ex te rna  und  im Kle inh i rn  in vSllig 
symmetr i scher  Loka l i sa t ion  vorf inden konnten .  Da wir das Zustande-  
k o m m e n  dieser fe t t igen Degenera t ion  weder  mi~ einer Entzf indung,  
noch mi t  einer Gef~lL~er~nderung in Zusammenhang  br ingen k5nnen,  
so haben  wit  es mi t  prim/~ren Degenera t ionsherden  zu tun.  F i i r  diese 
Degenera t ion  ist  charakteris~isch,  dab  in ihrem Gebiete das funkt ions-  
t ragende  Nervengewebe zngrunde  geh~, Markzerfal l ,  AxonenzerbrSckelung,  
in  Elteren Herden  Nervenzel lausfa l l  und  spongi(iser Zerfall  des Grund-  
gewebes zu sehen ist.  Der gliSse Ersa tz  der  un te rgehenden  Elemente  
is t  sehr mangelhaf t ,  in einzelnen Herden  f inden wir zwar eine Gliakern- 
vermehrung,  in anderen  n icht  einmal diese. Die Glia ist  im al lgemeinen 
inakt iv ,  nirgends Neuronoplmgie  oder auf Verfaserung hinweisende Erschei-  
nungen.  I m  Gebiete der  Herde  und  in ihrer  Umgebung  sind die f ixen 
Gliaelemente  reiehlich mi t  Fe t tkSrnehenze l len  beladen,  so daI~ dadurch  
stellenweise a~tch die feineren Aste  der  Glia s iehtbar  wurden.  I n  den 
zent ra len  Teflen der Herde  sind jedoch die fe t tha l t igen  Gliazellen abge- 
runde~, in gliogene KSrnchenzel len  umgew~ndel t ,  der  grSi~ere Teil 
der  Herde  bes teh t  sogar in to to  aus KSrnchenzel len.  Es degener ier t  
also einerseits  die Glia selbst,  andererse i t s  bete i l ig t  sie sich an  e inem 
Abbauprozel~, sie t r anspor t i e r t  die Zerfa l l sprodukte  des 1Nervenparen- 
ehyms  zu den Gef/ii]en. Letz teres  beweisen auch die massenhaf ten  
I (Srnchenzel len  der perivascul/~ren R/iume a n d  ihre fr eien Fe t t t rSpfchen  
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All diese Eigenarten stellen das Wesen des Prozesses in sehr pr~gnanter 
Weise vor Angen, weleher in seinen siimtlichen Eigenscha/ten an eine 
Wilsonsche Er~ran/cung erinnert. Kann  es sich in unserem Falle um eine 
solche handeln ? 

Der Umstand, dab die Verfettnng in den Putamina nich~ zu gr6berer 
anatomiseher, cystischer Erweictmng gefiitn't hat,  spricht ixicht gegen 
eine Wilsonsche Erkrankung, da dies ran" einen graduellen oder zeit- 
lichen Unterschicd bedeutet. In  diesem Sinne spreehen die Beob- 
achtungen yon Spielmeyer, Rotter und Uchimura, in denen die KSrnchen- 
zellen ebenfalls zerstreute Herde gebildet haben. Es spricht anch das 
Vorhundensein der fettigen Herde in der ~nBercn Kapsel  und im Klein- 
h im nicht gegen einen Wilson. Von solchen Herden in der Capsula externu 
mach~ schon Wilson eine Erw~hnung; nach ibm h~ben sic Eeonomo, 
PoUa/c, Anton, StScker, Braunmi~hl, Uchimura ebenfalls beschrieben; 
die Erweichungsherde des Kleinhirns erws Pollak, Spielmeyer, 
Rotter, Ramsay-Hunt. 

Auf dieser Grundlage ist unser Fall ohne Widerspruch in das Wilsonsche 
Krankheitsbild einzureihen; eiae weitere Stfitze dafiir ist die bei der 
Sektion gefundene grobhSckerige Lebercirrhose. Bei unserem Falle handelt 
es sich also anf Grund der an~tomischen Unters,mhnng um eine Wilsonsche 
bzw. imch der modernen Nomenklatur um eine Wilson-Pseudoslderose- 
erkrankung. 

Wenn wir jetzt unseren Fall in die W.-P.- (Wilson.Psendosklerose-) 
Gruppe gen~u eim'eihen wollen, so mfissen wir die Rolle der Alzheimerschen 
atypischen Glia in unserem Krankhei~sbilde angeben. Nach dem histo- 
logischen Befunde iibcrwiegt die Wilsonkomponente deutlich fiber die 
Pselldosklerose- (d. h. die Alzheimersche Glib-) Komponente.  Die Alz- 
heimerschen atypischen Gliazellen konnte ich ngmlich nur ira Str iatum 
in einer m/it3igen Hi~ufigkeit an~reffen, im Pallidum, im Th~lalmls und 
im Nucleus dent. schon selten, sonst nirgends. ])agegen fand ich an 
verschiedenen Stellen des Nervensystelns (Pntamen, ~al~eI'e Kalasel, 
Kleinhh'n) sehr ausgesprochene Erweichungsherde. Ich m6chte betonen, 
dal~ ich an den erw~lmten Stellen auch nicht die Alzheimerschen, riesigen, 
plasmatischen Gliazellen vorfand, sondern plasmafreie, chromatinarme 
grofte Gliakerne yon bizarrer Form. 

Hiernach mSehte ich diejenigen meiner an~tomischen Beobachtungen 
besprechen, welche gegenfiber den bisher bekannten W.-P.-Fgllen 
eine gewisse individu~lle Eige~art bedeuten. Eine der~rtige Eigelmrt 
ist, dab bei meinem Fall der Verfettungsprozcl] im allgemeinen aus 
vielen kleinen Herden besteht, wie (lies auf der vom Putamen ver- 
fertigten Abb. 3 dentlich zlt sehen ist. Die kleinen Herde zeigten yon 
beiden Pntamina nur im rechten eine Tendenz znr Einschmelznng, 
wo iibrigens anch die Ausbreitung der Verfettnng hochgradiger war als 
auf der linken Seite. Diese zwei Tatsachen deuten darauf bin, dMJ der 
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degenerative Prozefl auch innerhalb dersdben morphologischen Einheit von 
mehreren kleineren Herdchen ausgeht und nut dutch ihre Verschmelzung 
einen grSfleren Umfang erreicht. Die kleineren Horde erweisen sich re_it 
sts Vergr6gerung betrachteV zum kleineren Tell als perivascal~r 
angeordnet, ws dies ftir den gr6Beren Tell der Horde nicht zu~rifft. 
Ein Tell der Horde entspricht zwei/ellos den das Putamen durchziehenden 
Mark/aserbi~ndeln. Dementsproehend setlen wir an Marseheidonbildern 
in sinem Tell der Markbiindol hochgradigs Markarmu~ odor v611igen 
AusfM1. _~hnliches fanden Pollalc und Uchimura; letzterer hat auth. eir~ 
,,haarscharfes" Aufh6ren der s~rialen Markbtindelverfet~mlg an der 
Grenze des PMlidum beschriebem Das anatomische Bild der gu/3eren 
Kapsel zeigt ebenf~dls den aus mehrsren kloineren Herden bestehenden 
Cha.rakter des degenerativen Prozesses, in welchem wir gleiehzeitig 
deutlieh beobachten k6nnen, wio dis vielen kleineren Horde doeh zu 
demsslben Endprsdukt  ffihren: Zu einer spongi6sen Atrolohie des 
Grundgewebes. Die mehrherdige Tondenz kommt auch im Kleinhirn 
zum Ausdmck. 

An s~mtlichen oben erw~hnten erweichten Partion innerhalb des- 
selben Gsbietes (Putanlen usw.) k6nnen wir auch die zeitlich verschiedens 
Entstshung der einzelnen Hsrde feststellen. So sind in den Pu~amin~ 
kdrnchenzell/reie, sehon mit bloBem Auge siehtbare, eireumscripte kleine 
Horde anzutrsffsn, in denen wir keine Nerven~zellen linden, die Glia 
m/~Big vermehrt ist, das Grundgewebe spongiSse Struktllr zeigt. In  der 
/~uBeren Kapsel fi~lden wir in unmittelbarer Naehbarseha% spongi6se 
und k6rnehenzellige Herds. Im Kleiig~irn ist spongi6se Struktur maa 
den Nucleus dent. herum und im li~zksseitigen t/iventer. Diese Gebiete 
betraehten wir als solehe, in denen sieh der degenerative ProzeB sehon 
abgespielt ha~, in welch.on or also fr~her begonnen haben mu(L Wit 
betonen jedoeh, dab diese Herds yon spongi6ser Struktur gegentiber 
den fettigen zahlennlSf~ig erheblieh zuriicktrete~. Den Gang der Ein- 
8chmelzung im reeh~en Putamen studierend, fb;ll/; zwischen den kleinen 
Herden zun/~ehst der reichlicheFettgohalt der fixen Gli~ auf: Die ein- 
zelnen Gliazellen sind so reiehlich mit Fettk6rnehen beladen, dal] ihre 
Zugeh6rigkeit zu den verschiedenen Gliatypen mi~ Leieh~igkeit fest- 
zustellon ist. In demselben Goblets sind die zahlenm~Big vermindertsn 
Nervenzellen moistens v611ig fettfrei. Daraus kSnnen wit auf zwei Um- 
stgnde sehlieBen : Die Nervenzellen gehen niehg dureh Verfettung zugrunde, 
weiterhin, sie degeI~erieren frtiher als die Gliazellen, 

Aus unseren histologisehen Bildern k6nnen wit die Entwiekhmg 
des degenerativen Prozesses derart rekonstrnieren, dab mlerst die Nerven- 
zellen zugrunde gehon, ihre Zerfallsprodukte werden yon der Glia auf- 
genommen, welehe aueh selbst fe t t ig  degeneriert, dann in K6rnehen- 
zellenumgewandelt, den Transport dsr Zsrfallsprodukte besorgt. An solchen 
Stellen, wo sieh der Herd in nervenzellfreiem Gebiete befindet (z. B. 
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s Kapsel oder die Marksubstanz des Kleilfidrns), besteht der Prozeg 
in dem Zerfall yon Markfasern, sp~ter der Axonen, Mso attch bier der 
]unktionstragenden Nervenelemente; damit geht die Umwandlung tier Glia 
in gliogene K6rnchenzellen Hand in Hand. Aus alledem geht hervor, 
dab die Bildung der Herde in der grauen und in der weigen Substanz nach 
dem gleichen Prinzip erfolgt: Die funktionstragenden Elemente gehen 
zugrunde, die Glia degeneriert fettig, danach r&umt sie - -  in K6rnchen- 
zellen u m g e w a n d e l t -  die ZerfMlsproduk~e ab. Das Endresul~at 
anserer histologisehen Analyse ergibt demn~ch, dab sowohl die funl~tions- 
tragenden wie aueh die Stiitzelemente yon dem Prozefi befallen werden, 
so daft endlieh eine spongi6se Strukmr zuriiekbleibt. Daduroh erkl~rt 
sieh gleichzeitig jene in der Literatur oft erwghnte Tatsaehe, daft die 
Reaktion der faserbfldenden Glia auszubleiben pflegt. Da eben die Glia 
~elbst erlcranlct ist, lcann man also aueh Iceine gliSse Ersatztiitigkeit von 
ihr erwarten. 

Eine weitere, Mlgemein wiehtige anatomisehe Eigenart meines FMles 
ist das morphologisehe Bild der Capsnla externa-Degeneragion. ])as 
a~s vielen kleinen Herdehen zusammengesegzte fetgige Band sgieht 
n/~mlieh vom benaehbarten Pntamen seharf ab, dessen laterale, also 
zur iiu]3eren Kapsel zu gelegene Teile fast vSllig verschont sin& Riehtiger 
gesagt, wenn sich auch an diesen Stellen vereinzelte sehr kleine Herdehen 
befinden, so kSnnte man eher yon eiaem [Jbergreifen des Prozesses 
yon der &ugeren Kapsel her sprechen als ~mgekehrt. Diese riiumliche 
Unabhgngiglceit der Capsula externa-Degeneration vom Putamen hMten 
wir aus dem Grunde fiir wesentlich, weil sie den prim/~ren Charakter 
des kapsul/~ren Herdes scharf hervorhebt. Einen Hinweis auf die 
Unabh&ngigkeit der kapsulgren Erweichung finden wit aueh in 
Literatur~ngaben; so hs beim Fall StSckers die cystische Erweiehung 
des Ptttamen mit der Capsula externa-Degeneration nieht zusammen. 
Braunmiihl land in der &ugeren Kapsel Marlczerfall und in der fixen 
Glia Fettspeicherung, yon denen ira SCriatmn keine Spur naehzuweisen 
war. Uchimura stellt auf seiner Abb. 5 die St~rke der kSrnchenzelligen 
Erweichung in der ~ugeren Kapsel dem geringgradigeren Abbau- 
prozeB des Putamen gegeniiber. Ebenfalls Uchimura wies, die Bedeutung 
seines Befundes erkennend, alff den prim&ren Charakter der /~uBeren 
Kapseldegeneration bin. Diese Feststellung, auf die ieh sp&ter noeh 
zuriiekkomme, ist fiir die Beurteilung der Frage der Pathogenese dieser 
Erkral~kung yon Bedeutung. 

Eine andere erw/~hnenswerte anatomische Eigensehaft meines Falles 
ist das ttineii~reiehen der Erweichungsherde in die subpMlid/~re Region, 
links sogar in die Substantia innominata Reiehert. Von einem Hinein- 
reiehen spreehen wit aus dem Grunde, weil diese kleinen Herde jenen 
Halbkreis naeh unten zu sozusagen zu sehlieSen scheinen, welehen 
die fettig degenerierte &uSere Kapsel um die Putamina herum bildet. 



494 T.v.  Lehoczky" 

An den genannten Stellen wurde irt den bisher mitgeteilea Wilsonf~lle~ 
keine Erweichung gefunden. Allein Uchimura beobachtete in der Pars 
olfaetoria der vorderen Commissur fettig degenerierte Teile, die mit einem 
gr6Beren Herde des Putame~l in Zusammenhang standen. Ich fund die 
Commissura anterior sowohl an Markseheiden, wie auch an Fettbildern 
normal, die fettigen Her@ befandcn sich welt unterhalb der Commissur, 
yore Putameu v6llig unabhs 

Die Thalami werden in den Literaturangaben entweder als v611ig 
normal bezeieknet (Uehimura, Pollalc, Economo), oder sie weisen 
einen/~hnliehen, jedoeh mg6igeren ProzeB als das Striatum auf (Pines, 
Rotter). Iek fund im Thalamus einen m~Ngen, diffusen Degenera~ions- 
prozeg (Nervenzell- und Gliazellverfettung, vereinzelt K6rnchen- 
zellen) und im Pulvinar Gliakernvermehrung. Augerdem befand sieh 
an den unteren Teilen beider Thalami, in der n/~ehsten Umgebung der 
inneren Kapsel, jedoch rich auf diese nieht verbreitend, ein an Mark- 
scheiden- and Fettbildern gleiehsam deutlich sichtbarer Erweichungsherd 
in vSllig symmetriseher Lage. Die Herde eutspreehen, was ihre feinere 
histologische Struktur angeht, denjenigen der /~ugeren Kapsel und des 
Putamen. Betreffs ihrer topogralohischen Verh~ltnisse an den medialen 
untersten Teilen der Thalami sind sie nut in gewissen Niveaus aufzufinden, 
an anderen Schnitten sind sie fast in ihrem ganzen Umfange in der hypo- 
thalamiseheu Gegend zu sehen. Die Haup~lokalisation der Herde ist 
die Gegend des Nucleus periventrieul, tuberi. In verschiedenen 
Niveaus ist die Form der Erweichungen sehr verschieden, in einzelnen 
zeigen sich Dreieck-, in anderen Siehelform. Der untere Schenkel der 
sichelfSrmigen Erweiehung betrifft aueh die Ansa lenticularis, in anderen 
Niveaus ist auch ein kleiner Teil des Fornix in die Erweichung mitein- 
bezogen. Da jedoch an den Sehnitten des Crus fornicis weder Verfettung 
noch Markausfall zu sehcn ist, ist es sehr wahrscheinlieh, dug der Herd 
sieh nur sekund/~r auf den Fornix verbreitete. Demnach setzt sich die 
Erweichung der Capsula externa und der subpallid~ren Region ein Stiick- 
ehen weir auch noeh hinauf in die hypothalamisehe Gegend fort. Ein 
Analogon fiir dieses Verhalten ist die in zahlreichen F/~llen der Literatur 
gefundene Degeneration der inneren Kalosel, welehe yon den Forsehern 
ebenfalls als eine sekund~re Verbreitung der lentikul/~ren Erweiehung 
auf die inhere Kalosel aufgefagt wurde. 

Nine weitere interessante Eigenart bedeutet die KleinJairnerweichung. 
Diese betrifft aussehlieBlieh die Marksubstanz des Kleinhirns, sitzt 
in beiden Hemisph/~ren symmetriseh, ist jedoeh aueh im Vermis inferior 
anzutreffen. Die Erweichung ist auch hier rezent, besteht aus Fettk6rn- 
ehenzellen, ebenso wie in den Basalganglien. Eine weitere tJbcreinstim- 
mung ist, da6 die Erweiehung aus mehreren Herden besteht (Lobulus 
semilunaris, biventer, zentrale lVfarksubstanz), dagegen ist als eine 
Abweichung zu verzeiehnen, dab wir innerhalb der einzelnen Herde 



Zur An~tomie und Klinik der Wflson-Pseudosklerose-Gruppe. 495 

nicht die Zusammensetzung aus kleincn Herdchen vorfindcn, wie das 
z. B. im Putamen der Fall ist. I m  Kleilfilirn zeigt also die Erweichung 
eker cine Tendenz zmn Konfiuiercn. Der Nucleus deut. beteiligt sich 
art der Erweiclmng nicht. Wir k5nnen in ihr nicht einmal vereinzelte 
K6rnchenzellen finden, die umgebende Marksubstanz (die Kapsel des 
Nucleus dent.) ist spougi6s aufgelockel% als Ausdruck eines voran- 
gegangenen degenera~iven Prozesscs. Die Zellen des Nucleus dent. sind 
schwer degeneriert, in ilmen silberkSrnige Degeneration zu sehen. 
Ramsay-Hunt fund Nervengewebsdegenera~ion und Gliavermehrung, 
Anton marklose Herde und kleine Nekrosen in der Marksubstanz um 
das Dcnta tum herren. Der Fall Antons s t immt auch darin mit  meinem 
iiberein, dab die Nekrosen auch bei ibm in die Kleinhirnlamellen 
hineim'eichten. Bei Pollalc besteht  ,,das gesamte Kleinhirnmark" aus 
marklosen Gebieten, stellcnweise mit  spongiSsen Strukturen, ,,die 
Hal t  nmcht an den Liippchen der Hemisph~ren".  Rotter fund in der 
Kapsel und im Hilus des Denta tum fettkSrnchenzellige Erweichung, 
im Hilus auBerdem noch Status spongiosus. Die Nervenzellen des 
Nucleus dent. sind schwer ver/~ndert, doch befindet sich in ihnen 
kaum Fett .  Bei Schob weist die Kapsel und der Hilus des Nucleus dent. 
kSrnchenzellige Verfettung auf. Aus den angefiihrten Fgllen geht hervor, 
dab bei Wilson die Kleinhirnmarksubstanz und besonders deren zentraler 
Tell eine I)riidilektionsstelle yon Erweichungen ist. Das Beschrgnkt- 
bleiben der Erweichung auf die Marksubstanz wird auf der Abb. 8 sch5n 
dargestellt, wo wit deutlJeh sehen, dab die KSrnchenzellen am Rande des 
Granulosum Hal t  machen bzw. nur ganz vereinzelt in dessen unterste 
Teile hineindringen. Das relative Verschontbleiben des Nucleus dent. ist 
eine weitere (3bereinstimmung mit den Literaturangaben, andererseits 
ist es eine Abweichung yon jenem Fall Spielmeyers, in welchem das 
balkenartige, gliogene K6rnchenzellgewebe sowohl im Nucleus dent. 
wie auch in dessen ngchster Umgebung zu sehen war. 

Wenn abet die Erweichung sick auf die t~:leinlairnrinde auch nicht 
verbreitete, fund ieh darin doch sehr sehwere Vergnderungen. Diese 
betreffen nut  die mit den Erweichungen benachbaxten Rindenpartien, 
denn die welter abgelegenen sine[ vOllig normal. Das Wesen der Ver- 
/~nderungen: die Pttrkinjezellen sJnd zugrunde gegangen, die Markfasern 
und die Achsenzylinderforts/itze degcneriert, das Grundgewebe des Stra tum 
moleculare spongiSs gelichtet, die Glia stark vermehrt,  ihr Plasm~ 
an Nisslbildern gut zu sehen. Eine schwere Vergnderung der Kleinhirn- 
rinde linden wir nut beim Falle 3 you Rotter in Form einer ansgedehnten 
Atrophie der lr (mit Vermehrung der faserbildenden Glia), ent- 
sprect~end derje~figen, welche man bei Gefg~vergnderungen und CO-Ver- 
giftungen zu seh,en bekommt.  Die spongiSse Ver/i, nderung betriff* bei 
mir nut  die molekulare Schieht, weiterhin ist sic nur an jenen Stellen zu 
sehen, wo sich im Mark k6rnchenzellige Erweictmng befindet und endlich 
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yon diesen Gebieten sind auch ntlr jene Kleinhirnl/~ppchen l~diert, 
bei denen die Erweichung sich bis in die kleinsten Marklamellen hinein 
fortsetzte, ja es sind durch sie sogar die unteren Schichten des Stratum 
granulosura aufgelockert. Aus diesen Daten gek~ deutlich hervor, 
dab zwischen dem MarkprozeB and den Ver/*nderungen des Molekulare 
irgendwelche Zusammenh/*nge anzunehmen sind. Welcher Art ist 
dieser Zusammenhang? Am wahrscheinlichsten erscheint, dab die 
molekulare Schicht und die ~-eiBe Substanz yon derselben Noxe betroffen 
wurden, worauf dann diese zwei Gebie~e eben wegen ihrer strukturellen 
Verschiedenheiten verschieden~lich reagierten. Ein schwer zu 15sender 
Punkt fiir diese Annahme ist die Intaktheit  der granul/~ren Schicht. 
Es ist n/~mlich schwer vorzustellen, dM3 eine Noxe, die stark genug ist, 
in der molekularen Schicht akuten Star. spongiosus und in dem 
darunter liegenden Mark k6rnchenzellige Erweichung hervorzurufen, 
die zwischen beiden liege~de granul~re Sehicht in~akt lassen sollte. 
Demgegenfiber wgre zu erw/~hllen, dab die granul/~re Schicht nur relativ 
verschont ist : stellenweise setzt sich die Erweichung auch in die granul/~re 
Schich~a for~ ~md lockert besonders deren unteren Teile stark auf. 

Den besckriebenen Kleinhirrrver/~ndermlgen spreche ich arts dem 
Grunde eine prinzipielle Bedeatung zu, weil sie mit den bei W.-P.-F/~llen 
beschriebenen Grot~hirnver/~nderungen in AnMogie gebracht werden 
kSnnen. In den Schob-Hallervorden-Bielschowskyschen F/~llen sal3en die 
symmetriscken Erweichungen der FrontMlappen in der weiBen Substanz 
und oberhMb dieser Erweichungen zeigte sich die Rinde zwar atrophisch, 
doeh war sie in ihrer ganzen Kontinuit/~t erhalten. In der Rinde, oberhalb 
der. Erweiehungen, land Bielschowsky bei seinem ersten Falle Gliaver- 
mehrtmg und Gef/~13proliferation, beim zweiten ein por6ses ,, Gigtergeriist", 
das die Stelle der massenhafg zugrunde gegangenen Nervenzellen und 
Markfasern einnahm, ebenfalls mit starker Glia- und Gefggproliferation. 
Der pathologisehe Proze$ im Falle Bielschowskys entspricht also meinem 
Kleinhirnrindenbefunde, mi~ Ausnahme der mesenchymalen Proli- 
feration, die bei mir fehlte, wie ich eine mesenehymMe Reaktion aueh 
sonst vermigte. Bei Braunmiihl bot die Rinde oberhMb der Grol~hirn- 
erweichung ein abweehslungsreiehes Bild dar, dominierend war der 
Untergang des Nervertgewebes und die Bildung einer ,,sehwammigen 
Gewebsstrutcbur" mit lebhafter vaeuol/~rer Proliferation. Zusammen- 
fassend kSnnen wir also sagen, dab wit die bekannten Rindenverdinderungen 
des Groflhirns bei meinem Falle sozusagen au] das Kleinhirn transportiert 
vor uns haben. 

Ist es nun mSglich, aus meinem Falle irgendwelche Mlgemeinpatho- 
logische Schlul3folgerungen betreffs der W.-P.-ErkraIrkung zu ziehen ? 

Da es sich auf Grand des anatomischen Bildes um einen ,,frischen" 
Fall handelt, so hoffe ich, nach Uchimuras Angaben, gerade fiir die 
Frage der Pathogenese gewisse Hinweise zu erhMten. Vor allen Dingen 
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mSehte ieh jene Tatsaehe ausdriicklich betonen, dab bei meinem Falle 
die Erweiehung iimerhMb derselben ladierten morphologisehen Einheit 
(Pu~amen, Capsula externa) aus zahlreichen, selbstst/Lndigen kleinen 
Herdchen besteht. Besonders auffallend ist dies im Pu.tamen, we wir 
ganz kleine (aus 10--12K6rnchenzellen bestehende) Herdehen sehen 
(Abb. 3). Dutch Einsehmelzung der kleinen Herde kommen die gr613eren 
Degenerationsgebiete (bei meinem Falle besonders im reehten Putamen.) 
zustande. Die ungleiehmi~Sige Verteilung der Erweiehung innerhalb 
des erkrankten Striatum hebt in seinem frisehen Falle aueh Uchimura 
hervor, wir finden jedoek aueh in anderert F/Lllen Hinweise daftir, so fanden 
sich bei Pollak ,,areolierte Herde" und um den grSl3eren Herd herum 
kleinere Nekroseherde, bei Rotter disseminierte kSrnehenzellige Herde im 
Putamen usw. Die Wilsonerweichung kommt also nach alledem h6chst- 
wahrscheinlich au] Grund yon Versehmelzung mehrerer kleiner Herde 
zustande. 

Was fiir eine Bede~ttung kSnnen wir dieser Tatsache zuspreehen ? 
Offenbar jene, dab bei dem Zustandekommen der Erweiehung die vasculiire 
Komponente irgendeine Rolle zu spielen vermag. Da jedoeh bei Wilson 
eine pathologische Ver/~nderung der Gef/~Be fehlt, so kann die vascul/~re 
Komponente offenbar nicht mit Ge/ii[Jwandverdinderungen zusammen- 
h/~ngen. Rotter versueht diese Schwierigkei~ mit dem Einfiihren des 
Riekersehen Funktionsfaktors zu iiberbrficken, meines Erachtens mit 
Unreeht, da man bei eilmr derartig ehronischen Erkmnkung, wie Wilson, 
der Vasokonstriktion keine genetische Bedeutung beimessen darf. Ich 
sehliel]e reich in dieser Frage der Auffassung Braunmiihls an, nach 
weleher die Rolle der Gef/~Se allein darin bestehe, da8 durett sie irgendein 
toxisches Agens in das Parenchym gelangt. Auf die Rolle der Gef/~Be 
ist auBer der kleinherdigen Erweiehung atteh arts jenem histologisehen 
Befunde meines frischen Falles zu sehliegen, nach welchem ein Teil der 
kleinen Herde zweifellos perivascul/s lokalisiert ist. Anderersei~s k5nnen 
wit auf die l~olle des toxischen Agens aus dem histopathologisehen 
,,Gesamtbild" SchlnSfolgerurlgenziehen,woraufauchK6rnyey hingewiesen 
hat:  ,,Dieses his~opathologisehe Bil(1 tr/~g~ (lie Xennzeichen einer 
t oxiseh-ekt odermotropen Erkrankung." 

Somi~ besifzt also jene Auffassung die gr6Bte Wahrscheinliehkeit, 
naeh weleher bei der Wilson-Erkrankung dutch die Ge[6;[3e irgendwelche 
toxische Snb,stanzen (z. B. Hepatotoxin naeh Bostroem) in die Gehirn- 
substanz gelangt und dort eine l)roq~essive Degeneration veruvaacht. Freilieh 
t~leh.V hier sofor/, die sehwer zu beantwortende Frage anf: warnm 
kommt die l)egeneration m~r an der fraglieken Stelle zustande, d .h .  
was ist die Ursache der typischen Lokalisation des Morbus Wilson 

Zm' Untersuchung der Frage miissen wir zu der oben erw/~hn~en 
Feststelhmg zuriiekgreifen, daft der Wilson eine toxiseh.-ektodermotrope 

A r c h l y  ffir Psyehiat ; r le .  Bd .  95. 33 
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Erkrankang ist. Fib, die Abgrenzung des Begriffes Elctodermotropie 
gebiihrt Scha//er das Verdienst, der diese der Ektodermogenie, d.h. 
der auf endogener Abiotropkie beruhenden Keimblatterkrankung, gegen- 
iiberstellte. Erstere ist eine exogene, letztere eine endogene Keimblatt- 
erkrankung; bei der ersteren handelt es sick um eine chemische, bei der 
letzteren ran. eine gcnetische Elektivit/~t (Scha//er). Nach Scha//er 
wird die LokMisation bei den toxischen ektodermotropen Erkrankungen 
dltrch den Konstellationsfaktor bestimmt : ,,In der exogenen Lokalisation 
ist ausscklaggebend der Zufall, die chemiscke Affinit/~t, die Gerbil 
verteilnng." Von diesen Faktoren messen wir beim Wilson der Gef/~l~- 
verteilung and der ckemischen Affinit/it eine Bedeutung bei. Die ]~olle 
der Gef~gverteilung be%oat a~tek Rotter, der auf Grund yon Literat~r- 
angaben sagt: ,,Kommt . . .  ftir die Stammganglienerweiehung beim 
Wilson in erster Linie das Versorgungsgebiet der Arteria fossae Sylvii 
in Frage, in deren Bereich attch bei andersartigen Erkrankungen weil~e 
oder rote Erweiekangen am k~ufigsten sind." DaB jedock auBer der C~ef~B- 
disposition auck andere Momente in Frage kommen, geht schon daraus 
hervor, dab betreffs des Nucleus dent. der naek dem Putamen die 
sekwersgen Veri~nderungen aufznweisen pflegt, ,,eine gleicke Beweis- 
fiikrung niekt mSglich ist" (Rotter). Dieses andere Moment k~nn nich%s 
anderes sein als die chemische Affinit~t der fraglichen Gebiete dem 
fremden, pathogenen Toxin gegeniiber. 

Dug wh- es beim Wilson tats~ehlich mit einer Toxinwirkang dureh 
die GefiiBe zu tun haben, beweist die bilateral-symmetrisehe Lokalisation 
der Erlcrankung. Dies ist besonders in solchen F/illen auffallend, bei 
denen sick, wie bei meinem, all mehreren Stellen des Nervensystcms 
Erweichungen finden. Es ist ein frappantes Bild, das wir, aul~er in den 
beiden Putamina, in beiden Capsulae externae, in den beiderseitigen 
subpMlidgren Regionen and in den beiderseitigen Lobb. semilunaris 
und bivent, in vSllig gleieher Weise dieselbe pathologische Ver~nderung 
vorfinden. Diese Eigenart w~re dann verst~ndlieh, wenn z.B. der 
Wilson einen systematischen endogenen Gekirnprozel~ darstellen wtirde. 
Da jedoch auf Grand des histologiscken Gesamtbildes davon keine Rede 
sein kann (s. die diesbeziiglichen Er6rterungen Kdrnyeys, weiterhin jene 
Feststellungen Spidmeyers und PoUaks, hack welehen der Wilson keine 
eehten systematisehen Charakterziige besitzt), so erkls sich die gekeimnis- 
volle Eigenart befriedigend nur auf folgende Weise: das pathogene 
Agens gelangt auf dem Wege der Gefiigbahn in das Gehirn. Dies ist 
n/imlieh die einzige anatomische M6glichkeit, welche die symmetrischen 
Ver~nderungen in beiden Hemisph/iren des bilateral-symmetrisch gebaaten 
Gekirns verst/~ndlich machen kann. Ich erblic]ce also in der bilateral- 
symmetrischen Verteilung der WiIson-Veriinderungen einen wesentlichen 
Anhaltspunkt da/iir, daft das pathogene Agens au/ dem Wege der Ge/~ifle in 
das Gehirn gelangt. 



Zur Anatomie und Klinik der Wilson-l?seudosklerose-Gruppe. 499 

Aus welchem Gmmde die bilateral-symmetrische Lokalisation in 
den einzelnen Fi~llen verschieden ist, d. h .  warum in dem einen Falle 
nur die Ptttamina erkranken und in anderen F/~llen auch andere Teile 
des Gehirns, kSnnte vielleieht mit  der aktuellen chemischen A/[initiit der 
betreffenden Zentren erkl/~rt werden. Diese kann nattirlieh ~n einem 
gegebenen Falle in beiden Hemisph/iren nichg versehieden sein, und dadureh 
kommt  die bilateral-symmetrisehe Verteilung der Ver/~ndernngen zusgande. 
In den ve~'schiedenen Fiillen wird jedoeh diese Affinit/~t eine versehiedene 
sein, wie die ehemisehe Affinit/~t aueh sicherlieh keinen absolut konstanten 
Weft bedeutet. Hier kSnnen individuelle und vielleicht Altersnntersehiede 
irt Frage kommen, deren Feststellung selbstverst/~ndlieh nut an einem 
groBen kasuistisehen Material m6glieh w/~re. 

Die Riehtigkeig unserer Auffassung wird dm'eh das bunte Bild der 
Lokalisation bei den F/~llen der Literatm" bewiesen. Sind doch heute 
sehon solehe W.-P.-F/~lle bekannt,  in denen die Putamina nieht oder 
kamn 1/~diert sind, w/~hrend das GroBhirn ausgedehnte Erweiehungen auf- 
weist. In  diesen F/~llen sehen wir also eine v611ige Versehiebung des 
urspriinglichen Wilsonbildes, und seheinbar haben diese mit  den F/~llen 
yon beiderseitiger Linsenkernerweiehung nichts mehr zu tun. Dies ist 
jedoeh nut seheinbar so, denn die Lebereirrhose, die Alzheimersehen Kerne 
und die bilateral-symmetrische Verteilung ermSglieh.en doeh die Diagnose. 
Die bilaterale Symmetrie ist also ein Kernpunkt  der W.-P.-Erkrankung 
and ihre Rolle halten wir besonders in den sog. ,,reinen" Wilsonf/~llen 
fiir wesentlieh. Der Grund daftir ist der: je n/~her ein Fall dem reinen 
Wilson steht, mn so weniger zeigt er e i n  sehr wich~iges differential- 
diagnostisehes Merkmal der W.-P., die Alzheimersehe Glia. Unserer 
Anffassung naeh ist also im pathologischen Bilde der reinen Wilson/iille 
der symmetrischen Lokalisation der Erweichungen dieselbe Bedeutung 
beizumessen, wie in reinen Pseudoskleroge/iillen den Alzheimersehen Glia- 
kernen. Die abwechslungsreiche Lokalisation besitzt somit einen wesent- 
lichen Kernpunk$, der gerade dadm'eh zu seiner Bedeutung gelangt, dab er 
die Genese der Erkrankung betrifft, und dieser Punkt  ist: die bilaterale 
Symmetrie. 

Das Vorhandensein der bilateralen Symmetrie als einen essentiellen 
Untersehied gegeniiber jeder anderen, vascul/~r bedingten L~sion m6chte 
ieh besonders betonen, und beim Fehlen dieses Zeichens taucht  mit  Recht 
der Verdacht beziiglich der Richtigkeit der Diagnose eines Wilson anf. 
Es sei hervorgehoben, dal] die Symmetrie zwar seit Wilson yon jedem 
Forscher erw's wird, his jetzt jedoch yon niemandem versucht wurde, 
sie yon einem allgemeinpathologisehen Gesichtspunkte aus zu betrachten. 
mit  den iibrigen pathologischen Eigenarten der Wilsonerkrankung in 
Zusammenhang zu bringen und ihre Bedeutu ng auf diese Weise festzust ellen. 
Der Umstand, dab in der Literatur zweimal, und zwar in den F/~llen yon 
Anton und yon Nayrac die Erweictmng nur einseitig war, widerlegt nieht 
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unsere betreffs der Symmetrie erSrterte Auffassung. Bei Nayrac is* 
n/~mlieh die Erweichungs- (Wilson-) Komponente im allgemeinen sehr 
sehwach ausgepr/~gt (is* nur an einer Stelle des Nervensystems, im reehten 
Claus*rum vorhanden), auBerdem is* aber der ProzeB auch im Claus*rum 
der anderen Seite angedeutet, so dab eine gewisse Symmetrie auch hier 
nicht zu leugnen is*, und die Asymmetrie sich streng genommen nur 
auf den Grad der Ver~nderungen beziehen kann. Bei Anton finden 
wir ebenfalls einen Hinweis auf die Symmegrie darin, dab sich in den 
,beiderseitigen Putamina eine unvollstdindige Erweichung befand, die zum 
Teil auch die /~uBere Kapsel betraf; die asymmetrische Erweichung 
war nur im Frontallappen zu beobaehten. Wir sehen also, dab wit 
sogar bei den in der Literatur /iir einseitig gehaltenen Wilson/iillen im 
anatomisehen Bilde Hinweise au/ die symmetrische Lokalisation der Ver- 
iinderungen antre][en. 

Zusammenfassend k6nnen wir sagen, dab die Veranderungen an 
den 3 Pr/~dilektionss*ellen der Wilsonerkrankung bei den einzelnen 
F/~llen in sehr versehiedenem Mal~e und Grade sich bilateral-symmetriseh 
entwiekeln. Diese 3 Stellen sind: die frontoparietale Region des GroG- 
lah'ns, der Linsenkern und das Kleinhirn. Gegeniiber den am h/i, ufigsten 
gefundenen urspriinglichen Wilsonfg011en, deren Wesen dutch eine reine 
Linsenlcernerweichung dargestell* wird, stehen die gemischten F/~lle, 
bei denen das ]3ild dutch die Linsenkernerweichung beherrscht wird, 
es linden sieh jedoeh auch an den Pr~dilektionsstellen des GroG- und Klein- 
hirns minder stark ausgepr~gte Veri~nderungen. Die zweite Gruppe wird 
yon jenen F/~llen gebilde*, bei denen sich d~;e dominierenden Veriinderungen 
in der [rontoparietalen Gegend befinden, neben welehen die iibrigen mehr 
oder weniger zuriiektreten. Und endlieh fiir die dritte Gruppe w~re 
eharak*eristiseh, dab bei dieser den dominanten Vergnderungen des Klein- 
hirns gegeniiber diejenigen der beiden anderen Pr/~dilektionsstellen 
vSllig zuriiektreten oder auch g/~nzlich fehlen. Diese letzte Gruppe 
is* nur hypothegiseh, denn bis heute ist in der Literatur ein derartiger 
Fall noeh nieh* bekannt. Der Umstand jedoeh, dab bei meinem Fall die 
Schwere der Kleintlirnver/~nderungen mit derjenigen der Basalganglien 
etwa gleiehzusetzen is*, weiterhin, die bei den ers*en zwei Gruppen 
beobaehteten Variationsm6gliehkeiten maehen es wahrseheinlieh, dal3 
wir in der kasuistisehen Literatur auch solchen F/~llen begegnen werden. 

Demnaeh beantworte ieh die in der Efifleitung aufgeworfene Frage: 
ist es m6glich, die sehr verschiedenen lokalisierten Wilson[iille au/ eine 
gemeinsame 79athologische Basis zuriickzu]iihren? in folgender Weise: 
Das Wesen des pathologisehen Prozesses is* die Degeneration des ekto- 
dermogropen Parenehyms (Scha//er), die dureh irgendeine sich auf dem 
Wege der Gef/~Bbahn verbreitende Noxe verursaeh* wird. Dies beweisen 
die histologisehen Untersuehungen fiir jeden einzelnen Fall ohne Riicksicht 
au/ lokalisatorische Verschiedenheiten. Die Abweiehungen in der Lokali- 
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sation werden h6chstwahrseheinlich durch den aktuellen chemisehen 
Zustand der ls Gebiete bzw. durch ihre aktttelle Affinit/~t zum 
toxischen Agens bestimmt. Die Verbreitung des toxischen Agens dnrch 
die Blutbahn beweist haupts/~chlieh die bilateral-symmetrisehe Ver- 
teilung der Ver/tnderungen. Diese Symmetrie ist beim Wilson topisch, 
lokal bedin~lt und beruht nicht au/ endogener Abiotrophie. Dementspreehend 
ist die Elektivitgt beim Wilson eine ehemisehe un4 nicht eine genetische. 
Zur Hervorhebung des prinzipiellenUnterschiedes,welcher zwischenbeiden 
besteh~, zitiere ieh die Worte Scha[/ers: ,,W~thrend die chemische Elek- 
tivits auf einer gesetzm/igigen chemisch-organischen Korrelation 
beruht . . . bestehg das Wesen der genetischen Elektivit/~t in der Degene- 
ration des abiogenetischen Nervensystems." Anf die umfassenden, 
Mlgemeinen Feststellungen Schaf/ers stiitzend (s. besonders seine Arbeit : 
,Yber die werkt/ttigen Prinzipien" usw.) ist die Wilsonerkrankung 
als eine exogen bedingte, strukturell ektodermotrope Erkrankung 
anzusehen, bei welcher die LokMisation dutch den ,,Konstellations- 
faktor", der insbesondere beim Wilson (wie oben angefiihrt) die chemische 
Affinit/~t bedeutet, bestimmt wird. Da nun alas Gehirn ein nach dem 
Prinzip der bilateralen Symmetrie gebantes Organ ist, so miissen die 
ehemisehe Affinit~t und, damit im Zusammenhang, atteh die durch diese 
bedingten Vers nach der bilateralen Symmetrie auftreten, 
was soviel bedeutet, da6 die beiderseitigen, einander entsprechenden 
(d. h. mit gleiehem Bau, gleieher F~mktion und offenbar auch gleichen 
ehemisehen Eigensehafr behafteten) Gebiete im Prinzip gleiche Ver- 
s aufweisen. 

Nach alledem ist also die bilaterale Symnletrie beim Wilson als 
ein wichtiges Merkmal anzusehen, nnd ihre Bedeutung tritt besonders 
in reinen Wilsonf/illen hervor. Ihre Bedeutung setzen wit bei diesen F/~llen 
ungef~.hr jener gleieh, die man gewShnlich der atypisehen oder Alz- 
heimerschen Glia bei Pseudosklerosefi~llen beizumessen pflegt. 

II. Klinischer Teil. 

~Die wesentlichs~en Ziige des klJnischen ~ankheitsbildes meines 
auf Grund der anatomischen Untersuchmlg als Wilson erkannten ]~alles 
fasse ieh im folgenden zusammen. 

25jghriger Mann, die Erkrankung begann im 20. Lebensjahre mit, 
Sehmerzen nnd YIuskelkrs in beiden Beinen. Dazu gesellten sieh 
im 22. Lebensjahre Kopf- und Gliedtremor, die his zu seinem Tode 
bestanden. Da es m6glich ist, da6 die vom Kranken als Muskelkr/~mpfe 
bezeichneten Erschebmngen den Anfang des sp~teren hypertonischen 
Zustandes bedeuteten, nehme ieh als die Krankheitsdalmr 5 Jahre a1~, 
yon welchen 2 Jahre auf die unbestimmt In.retire, 3 Jahre auf die aus- 
gepri~gteren Symptome fNlen. 
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Die ausgepr~gten Symp~ome sind die Iolgenden: starrer Gesichts- 
ausdruek, vertikaler Nystagmus, erhdhter Tonus in Muskeln des Halses, der 
oberen Extremitgten und der rech~en unteren Extremit~t ; grobschl/~giger 
langsamer Tremor in beiden Armen, H~nden, in der Hals- und Rumpf- 
muskula~ur, seltener und m~l~iger in den unteren Ex~remit/~ten. Der 
Tremor ist in I~uhe im allgemeinen geringer, bei intendierter Bewegung 
verstdrkt er sich deutlich. Grobe Muskelkraft 4rhalten, die Reflexe der 
reehten unteren Extremit/~t sind gesteigert, im iibrigen silld die Re]lexe 
auslSsbar, keine deutliehen Pyramidenzeiehen. Sensibflit/~t intakt. Breit- 
beiniger, taumelnder Gang, beim Gehen mangelha[te Mitbewegungen, 
langsame schleppende Sprache. Wenn wir zu diesem neurologischen Bilde 
die ira psyehischen Bilde gefundene Reizbarkei~ nnd die Wutanf/~lle hin- 
nekmen: die klinisehe Sym~tomatologie entsprieht im ganzen und in den 
Details der anatomiseh-diagnostizierten Wilsonerkrankung. Der Umstand, 
dal] der Kayser-Fleischersehe Cornealring in unserer Kra~Lkengeschiehte 
fehlt, sprieht nieht gegen einen Wilson, da er in einem Tell der Literatur- 
f~lle (Ramsay-Hunt, Gerstmann-Schilder-Pollak, Eeonomo, StScker) eben- 
falls vermil~t wurde. 

Die topische Verteilung eines Teiles der erwi~hnten Symptome 
k6nnen wit mit den lokalisatorischen Eigenschaften des Gehirnprozesses 
in Zusammenhang bringen. So erkl/~rt sich der Umstand, dal] der Tremor 
und die Tonuserh6hung in der Hals- und oberen Ex~remit/~tenmuskulatur 
ausgepr~gter war dadurch, da$ der orale Tell der Putamina starker 
li~dier~ war als der eaudale. Die Tonusdifferenz der unteren Extremit/~ten 
(rechts erh6ht, links normal) k6nnte vielleieht mit der sti~rkeren Li~sion 
des reehten Pu~amen in Zusammenhang gebracht werden. Endlich die 
Gangst6rung (taumelnder, breitbeiniger Gang) erklart sich durch die 
Lasion des Kleinhirns. 

Von diesen kliniseh-anatomischen U bereinstimmungen fand ich fiir die 
erstere wenig Beispiele in der Literatur. St6cker sah den caudalen, Bid- 
sehowsky den mittleren Teil des Striatum schwerer ver/~ndert, das klinische 
Bild wies jedoeh keine entspreehende symptomatologische Akzentnierung 
auf. Nut beim FaIle yon Rauh- Uchimura ist es erw/~hnt, dal3 der Tremor 
zuerst in den Beinen auftrat, and wir lesen in der anatomischen Besehrei- 
bung," dal~ der caudale Tell des Striatum st/~rker l~diert ist. Von dem 
Znsammenhang der BewegungsstSrungen nnd der Kleinhirnl/~sion linden 
wir bei Ramsay-Hunt nnd bei Pollak Erw~hnungen. Darauf komme ieh 
spater noch zuriiek. 

Eine interessante Eigenart meines klinisehen Bildes ist das yore 
Patienten dargebotene psyehische Bild. Patient hat sieh noch vor dem 
Au/t~'eten der neurologischen Erscheinungen psychiseh auffallend ver~ndert. 
Der bis dahin s~rebsame junge Mann wird trotz seines Lehrerdiploms 
gew6hnlicher k6rperlicher Arbeiter, Tagl6hner, Ziegenhirt, Brieftri~ger, 
und bei diesen Besehiiftigungen bleibt er bis zu seinem Tode; nach 
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seinen Angaben hat er nicht einm/al den Wunsch, eine andere Tiitigkeit 
auszuiiben. Sein Schamgeffihl hat nachgelassen, zeitweise ist er gereizt 
und es war eben ein Wutanfall der unmittelbare Anlaft zur Verlegung 
in die hiesige Klinik. Abgesehen yon seinen Affektausbriichen ist fiir 
sein Benehmen eine hochgradige psychomotorische Hemmung charakte- 
ristisch. W~hrend des Spreehens bleibt er oft steeken (Logoschisis), 
seine Assoziation ist verlangsamt, seine Hemmung erinnert an Stupor. 
Er  neigt zu plStzlichen Wutausbriichen, die jedoch nur einige Minuten 
anhalten, danach versinkt er wieder in die friihere Hemmung. Sein 
Ged/~chtnis zeigt keine grSberen Ausf~lle, doeh ist seine Kombinations- 
f~higkeit, die Bildung abstrakter Begriffe sehr mangelhaft, nnd sein 
Wissenskreis ist auch sehr eingeengt. Im psyehischen Bilde herrscht 
die hochgradige psyehomotorische Hemmung vor, weiterhin die Demenz 
und der Ausfall auf moralischem Gebiete. Wenn wir die elementaren 
almstischen Halluzinationen dazu nehmen, weist das ganze Krankheits- 
bild auffallend viel Beziehungen zu den schizophrenen Erkrankungen auf. 

Diese Xhnlichkeit ist im einheitliehen klinisehen Bride der W.-P. 
(Maas, Hall) eine wohlbekannte Tatsache. S o  erinnert nach Fr~inkel 
bei der W.-P. ,,die h/~ufigste Form der symptomatischen Psyehose 
durchaus an katatone Zustand~bilder, tells roll  ausgepr/~gt, tells in forme 
fruste". Doch hebt Forster Friinkel gegenfiber seharf hervor, dab es sich 
nieht um Dementia praecox-i~hnliehe Bflder, sondern um eine affektive 
l~bererregbarkeit und um einen exogenen Reaktionstyp handelt. Forster 
kam zu dieser Behanptung auf Grund eines negativen Wilsonfalles und 
der kritisehen Durehsieht der einsehl/igigen kasuis~ischen LiCeratur. 
Sein Verfahren, wobei er aus den Krankheitsbildern verschiedener 
Forscher andere Schlu6folgerungen zieht als die Forscher selbst, ist 
zwar yon seinem Standpmfi~te aus verst/~ndlich, jedoeh oft willkiirlieh. 
Seine Annahme, dab bei W.-P. in ,,einzelnen F/~llen" eine mehr oder 
weniger deutliche Demenz usw. zu linden sei, entslorieht nieht den 
objektiven Tatsachen, denn es wird bei jedem Falle gerade in der neueren 
Literatur yon sehr ansgepri~gten psyehischen Symptomen, fortschreitender 
Demenz (Mey]es, Bielschowsky-Hallervorden) berichtet. Darin stimme 
ich aber in vollem Ma6e Forster bei, ,,da$ die psychisehen Defekt- 
symptome anf die Rindenerkrankung zurfiekzufiihren sind". Friinkel 
hut andererseits darin Unrecht, daft der Grund der psychischen Ausf/~lle 
nieht in der Verbreitung des Prozesses auf die Rinde z~t suchen sei. 
Friinkel erw/ihnt daz,. die F/~lle yon Economo und yon Maas, bei denen 
die Rinde angeblich intakt war. Demgegeniiber m6chte ich betonen, da6 
Economo seinen Fall haupts/ichlich zum Stltdium der faserpathologische~ 
Verh/~ltnisse bemltzt hat und so in seinen Beschreibungen die Nissl- 
bilder der Rinde fehlen. Obne diese sind abel" feinere histologische Ver- 
iinderungen der Rinde unmSglich auszuschlieBen. Maas sagt wiederum 
selbst, daft sein altes Formohnaterial z~l feineren Untersuehungen nieht 
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geeignet ist und ,,]einere Ver~inderungen, deren Vorhandensein hn Hinblick 
auf die hochgradige Verbl6dung wahrscheinlich sind, sind natiirlich nicht 
ausqeschlossen ". 

Andererseits m6chte ich Forster gegeniiber betonen, da6 man daraus, 
dM~ in/~Iteren F~llen psychische Symptome h/~ufiger beobachtet wurden 
als Rindenver/~nderungen, nicht auf eine Unzul/~nglichkeit der klinischen 
Beobachtungen schliel~en k6nne, sondern vielmehr auf einen Mangel 
der damaligen histologischen Untersuchuagen. Die Richtigkeit meiner Auf- 
fassung geht darans hervor, dab es heute schon kaum einen Fall gibt, bei 
dem geringere oder st~rkere Rindenaffektionen nicht vorzufinden w~ren, 
wghrend das klinische Bild - -  wenigstens au] den ersten Blick - -  keine 
auffMlenden symptomatologischen Verschiebungen zeigt. Es ist also 
gerade die histologische Forschung derjenige Punkt, an welchem din'oh 
Vervollkommnung der Methodik eine Erweiterung des Horizontes erfolgte, 
w~hrend die Feststellung der Demenz bei einem guten Beobach~er 
vor 50 Jahren im wesentlichen zum selben Endergebnis fiihren mugte als 
heute. Es ist zwar auf den ersten Blick sehr verlockend, anzunehmen, (tab 
die motorischen Hemmungen des extrapyramidalen Apparates den/~lteren 
Autoren nicht bekannt war und dabei an psychische Ursachen gedacht 
haben, doch steht dem gegenfiber, dab seitdem sich die Kenntnisse betreffs 
der Anatomie des Extrapyramidiums wesentlich vermehrt haben, 
die psychischen Ver/~nderungen in der klinischen Symptomatologie 
auch weiterhin nicht vermil~t werden. :Die psychischen Symptome 
zeigen sogar in jenen neueren F~llen im wesentlichen keine Anderung, 
in denen die Ver/~nderungen der Basalganglien gegeniiber derjenigen der 
l~inde vSllig zuriicktreten. Als Beispiel daftir seien die FMle yon 
Bielschowsky-HaUervorden (1. und 2. Fall), Anton, Braunmiihl und Ostertag 
erw/~hnt. Meine diesbeztigliche Auffassung mSchte ich so zusammen- 
fassen, dab die anatomischen Ver/~nderungen aller Wahrscheinlichkeit 
nach bei dem mit schwereren psychischen StSrungen einhergehenden 
Krankhei~sprozessen friiher ebenso bestanden w~e heute, nut ist 
damals dem Extrapyramidium bzw. seinen speziellen Problemen so viel 
Aufmerksamkeit gewidmet worden, dal3 dadurch eine ausfiitu'liehe 
und systematisehe Untersuchung der Rinde nicht ausgefiihrt wurde. 

Es kSnnte zwar eingewendet werden, dab eine derartig grobe Er- 
weichung, wie es in den Bielschowsky-Hallervordenschen usw. F/~llen 
der Fall war, niettt iibersehen werden kann. Diesem Einwand k6nnen 
wit jedoch damit begegnen, dag es zahlreiehe F/~lle gibt, bei denen 
die anatomische Ver/~nderung nur mikroskopiselt feststellbar war. 
Und diese histologisehe Ver/~nderung hat sich doeh als so schwer 
erwiesen, dag die psyehische~l Erseheinungen des Krankheitsbildes 
damit in Zusammenhang gebraeht werden konnten. So war der Patient 
Rauh- Uchimuras eigensinnig, reizbar, liigneriseh, ,,sehr erhebliehe 
Versehleehterung der psyehisehen Funktionen": in der Rinde fanden 
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sieh sehwere Nervenzellver~nderungen und chronische Piaverdickungen. 
Beim Fall Meyjes zeigte sich Kritiklosigkeit, Reizbarkeit, fortschreitende 
Demenz, in der Groghirnrinde waren reichlich Nervenzelldegenerationen, 
im Mark Gliahaufen. Im Fall 1 yon Rotter fand Kehrer eine sehr ausge- 
pr~gte psyehisehe Ver~nderung, die histologische Untersuchung ergab 
eine diffuse Degeneration der Nervenzellen der Rinde und eine Wuchernng 
der Glia. Im Gerst~nann-Schilder-Pollakschen Falle war fortschreitende 
Demenz, in des" Rinde in den 2. und 3. und auch in den tieferen Schichten 
kleine Liehtnngen, stellenweise eb~nsolche ,,spongi6se Entartung",  wie 
im Putamen, im Mark Gliavermehrung. Stgc/cer erkl~rt die bei seinem 
Falle gefundene Demenz mit diffusen Veranderungen des" Rinde. Beim 
Falle Detmer yon Ja/~ob war fortschreitende Demenz und Stumpfheit, 
anatomisch in den fronto-zentro-parietalen Regionen symmetrisehe, sieh 
auf die Rinde verbreitende marklose Gebiete und hochgradige nervenzell- 
freie Herde. 

Endlich k6nnen wir auch unseren Fall zu jenen zghlen, bei welehen 
die ziemlieh schweren Ver~nderungen der Rinde mit dem geschilderten 
klinischen Bilde in Zusammenhang gebraeht werden k6nnen. Das 
Wesen dieser Ver/~nderungen ist eine diffuse, chronische Parenehym- 
degeneration mit Nervenzellsoha~ten und herdfSrmigen Nervenzell- 
ausf/illen; die Glia ist inaktiv, an Fettbildern ist der Abbau sehr gering. 
Die nervenzellfreien Herde sifzen haupts/ichlich in der Pyramiden- 
sehicht (Abb. 2), was in Anbetracht der speziellen Pathoklise dieser Schieht 
nicht verwunderlieh ist. Da sich jedoch aueh in anderen Sehicht, en 
der Rinde Herde vorfinden, kann keineswegs daran gedaeht werden, 
dab es sich etwa um eine zuffillige Kombination yon Wilson mit irgend- 
welehem anderen Kralxkheitsbildc handelt. Auf Grund des klinischen 
Bildes k/ime vet  allen Dingen eine Dementia praeeox in Frage, woftir 
ieh also wenigstens auf Grund der histologischen Untersuchung meines Falles 
/seine Stiitze finden konnte. 

Zusammenfassend stimme ich Forster darin v6llig bei, wenn er sagt, 
dab wit psychisehe Symptome ,,affektive so gut wie psyehomotorisehe 
nur bei solchen Linsenkernerkrankungen linden, bei denen eine diffuse 
HirnrindenschSodigung besteht", nur kann ich nieht annehmen, dab diese 
Symptome bei W.-P. selten seien, denn dies wird dureh eine gauze 
Reihe von anatomisehe Ver/~ndernngen anfweisenden Fs (darunter 
aueh meine) widerlegt. 

Freilieh wgre hier sehr interessant, zu entscheiden, warum gerade 
dam psychische Bild der W.-P. so vide Beziehungen zur Dementia praecox 
darbietet ? Hierzu kSnnen wir folgendes sagen: Beim Wilson besteht ein 
Rigor extrapyramidalen Ursprungs, der /mgerlieh gewisse Ahnliehkeiten 
mit der psyehomotorisohen Akinese yon Pr~ieoxkranken zeigenkann. I)oeh 
ist bei W.-P. auch eine fortschreitende Demenz, deren histologisehe Grund- 
lags, wie gesagt, mit derjenigen der Pr'&eox iibereinstimmt: beide 
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beruhen auf Ver/~nderungen der GroBhirnrinde. Wenn wir bertiek- 
sieh~igen, dub bei der Sehizophrenie die BasMganglien intakg sind (Fiinf- 
geld, Josephy, Hechst), so kSnnen wir den anatomischen Beriihrungspnnkt 
der klinisch-symptoma~ologischen Ahnlichkei$ beider Erkrankungen 
mlr im GroBhirn suehen. Auf  dieser Grundlage miissen wir die Hemmung 
- -  wenigstens in einem Teil der Wilsonerkrankungen - -  nicht nut als extra- 
pyramidal bedingt, sondern als ausgesprochene psychomotorische Erscheinung 
auffassen. Dazu liefer~ gerade die Klinik unseres Falles einen fiberzeugenden 
Beitrag. Bei diesem Falle ging n/hnlich der psychische I{fickgang, die 
Charakterver~nderung, das Nachlassen des Schamgefiihls lunge der 
Ansbildung der neurologischen Erscheinungen voran und so is~ es nicht 
denkbar, dub die Hemmung des Kranken im Sinne der Auffassung Forsters 
nur eine sekund~re Erscheinung des motorischen Ausfalles der Linsenkern- 
funktion darstellte. Ich mSchte noch besonders hervorheben die bei 
Gerstmann-Schilder-Pollalc und bei mir gefundenen herdfSrmigen Nerven- 
zellausfs in der Rinde, die nicht nut  auf die Schichgen 3 und 5 
lokalisiert waren, wie bei der Priicox. Ihr  Vorhandcnsein hMte ich 
deswegen fiir wichtig, well sie vielleicht in der weiteren Forschung 
der klinisch-anatomischen Beriihrungspunkte beider Erkrankungen Ms 
gewisse Hinweise dienen kSnnen. 

In  meinen bisherigen Ausffihrungen habe ich die W.-P. als eine 
einheitliche klinische Krankheitsgruppe behandelt. Es fragt sich jedoch, 
ob man in den einzelnen F/illen das klinische Bild nicht ebenso einer 
Analyse unterziehen kann, wie w i r e s  bei dem hisgologischen Bilde 
getan haben ? Nit  anderen Worten, gibt es fiir den Wilson und fi~r die 
Pseudosklerose go charalcteristische ]clinische Symptome, deren Auswirlcung 
sich sogar in den gemischten Kranlcheitsbildern bemer]cbar maeht ? 

Die L6sung der Frage ist anscheinend sehr leich$: es sind auf der 
einen Seite die klassischen ,,reinen" F/~lle Wilsons, auf der anderen 
diejenigen yon WestphaLStriimpell, HSfllin-Alzheimer. Demgegenfiber 
erhebt sich jedoch der begriindete Einwand, daB, nachdem die ana- 
tomische Vereinigung beider Krankheiten nur in neuerer Zeit durch- 
gefiihrt wurde, diese /ilteren F~lle man heute niche als ,,reine" F~lle 
ansehen k6nne. Dieser Einwand wird dadurch erh/~rget, dab auch 
im Hd[31in-Alzheimerschen FMle an 2 Stellen dos Nervensystems eine 
fettkSrnchenzellige Degeneragion beschrieben ist: in der ~uBeren 
Kapsel  und im Nucleus dent.; wir miissen also sogar bei diesem 
klassisehen Pseudosklerosefalle das Vorhandensein der Einschmelzungs-, 
d .h .  der Wilsonkomponente anerkennen, so dai3 wir die exakte Ent- 
scheidung der Frage nur yon solchen neueren, genau durchuntersuchten 
F/~llen erwarten k6nnen, bei denen die eine oder die andere Komponente 
vSllig fehlt, die also anatomisch entweder als reine Wilson- oder a]s 
reine Pseudosklerosef~lle anzusehen sind, Da jedoch in der Literatur 
nieht mehr Ms 3 derartige F/tlle aufzufinden waren, yon denen einer 
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ein Wilson- und 2 Pseudosklerosefs sind (ersterer Bielschowskys Fall 
yon 1922, die beiden letzteren je ein Fall Westphals und Meyjes'), halten 
wir das Material zu gering dazu, dab wir aus ihm auf feinere sympto- 
matologische Unterschiede schlieBen kSnnten. 

Unter  solchen Umst~nden miissen wir uns mit  der indirekten und 
vorl~ufigen LSsung des Problems begniigen. Dieser indirekte Weg ist 
folgender: da wir in der neueren Literatur vereinzelte Andeutungen 
ffir solche Symptome antreffen, von denen einige mehr fiir Wilson, andere 
mehr ffir Pseudosklerose charakteristisch sind, versuchen wir eine kritisehe 
Zusammenstellung dieser Symptome durchzufithren und auf diese Weise 
die Differentialmerkmale zu gruppieren. Die Richtigkeit unserer Auf- 
fassung werden wir dann an Hand  der anatomisch un~ersuchten neueren 
Literaturfs zu priifen haben. 

In  der Literatur linden wit am ehest~n bei Hall Hinweise auf das 
m~s interessierende Problem. Hall besprieht in bekannter Weise 
68 Litera%urf~lle, und auf Grund dieser s~ell~ er fest, dM~ der Tremor 
bei der Pseudosklerose, die Hypertonie beim Wilson die gr6gere Rolle 
spiele ; weiterhin, die psychischen S~6rungen sind bei der Pseudosklerose 
h~ufiger, bei welcher auch der Kayser-Yleischersche Ring 5fter beob- 
ach%et wurde. Von den iibrige n Untersuchern fiihr~ Meyjes neben 
den ann~hernd gemeinsamen Momenten beider Erkrankungen solche 
DifferentialmerkmMe an, die offenbar auf den yon Hall erw~hnten 
beruhen. I m  groBen und ganzen ist bet den tibrigen Forsehern (Schob, 
Braunmi~hl u.a . )  dasselbe festzustellen, doeh k6nnte man aus ihren 
vereinzelten Angaben noch die Dysarthrie und Dysphagie, als mehr fiir 
denWilson, und die epileptiformenAnf~lle als mehr fiir die Pseudosklerose 
eharakteristische Zeichen anfiihren: Demnaeh kSnnen wir also sagen, 
dag in der Li~eratur 4 Symptome erws werden als mehr fiir den 
Wilson, und 4, die mehr fiir die Pseudosklerose charakteristiseh sind. 
Diese sind: beim Wilson die S~arre, die Hyper~onie, die Dysarthrie und 
die Dysphagie; bei der Pseudod~lerose: die psychische Ver/~nderung, 
der CorneaMng, der Tremor, die Anf~tlle. 

Wenn wit nun die differentialdiagnostische Richtigkeit dieser Sym- 
ptome in den oben erw~hn~en 3 anatomisch reinen Fgllen zu priifen 
versuchen, so finden wit folgendes: im Westphalschen FMle, der eine 
anatomisch reine Pseudosklerose ist, sind die ffir diese Erkrankung als 
charakteris~isch angefiihrten 4 Symp~ome alle vorhanden, yon den 
dem Wilson entsprechenden fehlen dagegen 3 v611ig und eine is~ m~r ange- 
(lender. Diese letztere ist die SprachstSrung, yon der Westphal angibt: 
,,Die Sprache is~ abgehackt, etwas skandierend und langsam mit  leiehtem 
nasalenBeiklang." Diese i s t t~ l so - -wieaus  der Schilderung hervorgeht =-  
so geringffigig, digit man sic gar nich~ a,ls Dysarthrie bezeichnen kann. 
Dieser Fall - -  da dic ~ma~omisehe und (lie klinische Symptomatologie 
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v611ig fibereinstimmen - -  best~tigt also in vollem Ma6e die oben erw/~hnte 
symptomatologische Zusammenstellung. 

Dies ist in dem 2. reinen Pseudosklerosefalle (Meyjes) jedoch nicht 
der Fall, da wir hier auch Dysphagie und geringere Sprachst6rung 
antreffen. I m  Bielschows]cyschen reinen Wilsonfalle fanden wit ungefs 
dasselbe, welcher auBer Starre, Hyper~onie und Dysarthrie noch den ffir 
Pseudosklerose charakteristisehen Tremor aufgewiesen hat. In  dem seit 
Jahrzehnten bestehenden ,,Sehwaehsinn" spielen nach Bielschowsky 
konstitutionelle Faktoren eine Rolle, deswegen babe ich dieses Symptom 
bei der Zusammenstellung der Differentialmerkmale aul]er acht gelassen. 

Wir sehen also, da6 bei einem yon den 3,,reinen", also nieht gemischten 
Fgllen aneh das klinisehe Bild ein v611ig ,,reines" war, und in den beiden 
anderen nur geringe Abweiehungen yon der yon mir zusammengestellten 
und als Differentialmerkmale supponierten Symptomengruppe sieh vor- 
funden. Aus diesen 3 F~llen geht hervor, <lab wir bei der Zusammen- 
stellung der Differentialsymptome eine riehtige Spur verfolgen, was 
soviel bedeutet, dab man in den einzelnen Fiillen innerhalb des einheitlichen 
Kran]cheitsbildes ebenfalls fiir die eine oder die andere K'rankheit charakte- 
ristische Symptome auffinden ]cann. Doch ist aus den Abweiehungen 
zu folgern, dab die zusammengestellten Differentialgruppen nur einen 
Versueh darstellen und nieht als endgfiltige L6sung der aufgeworfellen 
Frage anzusehen sind. 

Als eine mteressante Tatsache m6ehten wir verzeiehnen, dab wir 
die in den ,,reinen" Krankheitsbildern angetroffenen ~bereinst immungen 
~nd Abweiehungen aueh fiir die anatomisch ,,gemischten" Krankheits- 
bilder feststellen konnten. 

Und zwar fanden wir yon 16 Literaturfgllen 5mal v611ige, 4real fast 
v611ige ~bereinst immung zwisehen den anatomisehen und klinisehen 
Abweiehungsmerkmalen. Zur ersteren Gruppe kSnnen wir aueh unseren 
Fall zghlen. 

Als Ergebnis unserer Erwggungen kSnnen wir feststellen, dab die auf 
dem erwghnten indirekten Wege gewonnenen klinisehen Differential- 
zeiehen in dem grSBeren Tell der Fglle zweifellos zutreffen, sie st immen bei 
einem Tell der Fglle - -  und zwar sowohl bei dem anatomiseh reinen, wie 
aueh bei den gemisehten - -  sogar mig den eharakteristischen anatomi- 
sehen Symptomen bzw. mit  dem Intensitgtsgrad derselben vSllig iiberein. 

Bisher hatte ieh vor Augen, innerhalb der klinischen Krankheits- 
einheit der W.-P. fiir die einzelnen aufbanenden Elemente, also tells 
ffir den Wilson, tells ffir die Pseudosklerose eharakteristisehe Symptome 
zusammenzustellen. Im  Interesse dieses Gesichtspunktes babe ieh alle 
jene Symptome, die nur in einzelnen Fgllen festzustellen waren, ver- 
naehlgssigt, denn nur auf diese Weise konnte ieh aueh yon den charakte- 
ristischen Symptomen jene absondern, die als Differentialzeichen 
oharakteris~isch waren. In  meinen weiteren Ausffihrungen mSchte ich 
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gerade diesen ve rnach l i s s ig t en  k l in ischen Symp~omen Aufmerksamkeit~ 
widmen  und  dami~ im Zusammenhang  jene F rage  kl/iren, ob im 
kl inischen Bi lde  die im ana tomischen  Bi lde  in j i ings ter  Zeit~ beobach te te  
Versehiebung zum Ausd ruck  k o m m t .  

I eh  m6ehte  betonen,  dal~ die ana tomisehe  Versehiebung s t reng ge- 
nommen  nu t  die Wilson- ,  d. h. die Erwe iehungskomponen te  betriff~. 
Dies geht  schon daraus  hervor ,  da~ die Versehiebung sieh n ieh t  auf  das  
Wesen,  sondern  nur  auf  eine Anderung  der  ana tomischen  Lokalisation 
bezieht ;  u m  eine solche k a n n  es sich jedoch bei der  Pseudosklerose  
sehon deswegen nieht  handeln ,  weil das Vorhandense in  der  agypischen 
Glia sehon yon  Hdfilin-Alzheimer im ganzen Zentra lner~ensys~em geftmden 
wurde. Die PseudosMerosekomponente  i s t  also eigen~lich seit  H6fllin- 
Alzheimer aus lokalisatorischen Gesichtspunkten Ms v611ig unver/~ndert  
zu be t raehten .  DiGs is t  aus dem Grunde wicht ig,  well' wir  auf diese Weise  
beim S tud ium der  ungewShnl ichen kl in isehen S y m p t o m e  (was nur  mi t  
Berficksieh%igung des ganzen,  d. h. einhei~lichen kl in ischen Bilde der  W.-P .  
erfolgen kann)  die Pseudosk le rosekomponente  ohne gr6bere Fehler -  
quel len vernachls  k6nnen.  

Im Laufe unserer Untersuchungen beriicksiehtigen wit, wie das iibrigens 
aus der Problemstellung naturgem~13 hervorgeht, nur die F/~lle mit Sektionsbefund. 
Den Leitfaden gibt uns ebenfalls die anatomisehe Untersnehung, un4 dement- 
sprechend beh~ndeln wir die LiteraturfMle in 2 gr6gere Gruppen eingeteilt, je 
nachdem, ob die anatomische Verschiebung yon den zentralen Ganglien zum 
Groflhirn oder zum Kleinhirn erfolgte. 

Zur 1. Gruppe geh6ren 10 F/~lle, deren ~iltester yon Anton (1908), jiingster yon 
Bielschowsky-Hallervorden (1931) publiziert worden sind. Ein Teil der Fiille ist 
nicht einmal als Wilson bzw. W.-P. mitgeteilt, und erst die spi~teren Untersucher 
hubert ihre Zugeh6rigkeit festgestellt. Ein derartiger ist der Antonsche Fall, der 
noeh vor den Wilsonschen Publikationen mitgeteil% wurde. Solche Fi~lle stellen 
weiterhin die yon Ostertag und Jalcob dar, welche -con Braunmiihl und Bielschowsky 
gegeniiber Hallervorden mit Recht zur W.-P. gez/~hlt werden. 

Bei der Durehsieht der 10 klinischen Fi~lle fMlt zuni~ehst die H5u/igkeit des 
Babinskisehen Zeiehens auf. Dieses Zeiehen wurde "con Schob, Braunmiihl, Ostertag, 
BieIschowsky.Hallervorden beobaehtet. Aul]erdem erw/~hnt Schiitte doppelseitigen 
FuBklonus, Bielschowsky-Hallervorden Patellarklonus (2. Full). Diese auf eine 
Li~sion der Pyramidenbahn hinweisenden Symptome erkli~ren sich im R~hmen 
des extrapyramidalen Krankheitsbildes dadurch, dal3 in diesen Fgllen sieh die 
symmetrisehe Erweiehung in den FrontMlappen befindet und sieh mehr oder weniger 
aueh auf die zentrMen Gyri verbreitet, wodureh e[ne sekund~re Degeneration der 
Pyramidenbahnen zustande kommt. ])iese Auffassung wird dadureh erh~rtet, 
dub die Seitenpyramiden im l:~fiekenmark (bzw. die Pyramidengebiete der Pons 
oder der Oblongata) in s~mtliehen erw~hnten F~llen eine sekund/~re Degeneration 
oder zum mindesten einen Faserausfall aufwiesen (Schi~tte). Das Vorkommen 
yon Pyramidenzeiehen wird aueh in der Nteren Literatur erwihnt ( Wilson, Economo 
usw.). In der neueren Literatur erw/~hnten Pines und Rauh-Uchimura positiven 
Babinskisehen bzw. Oppenheimsehen t~eflex. Beide Forseher fanden in einem 
Teil der Capsula interna degenerierte Gebiete. Rauh-Uchimura hebt hervor, dM~ 
die fettige Degeneration der immren Kapsel nur einen Tell des im Striatum lokali- 
sierten prim~ren Hanptherd d~rstellt. Diese FMle weiehen a.lso wesentlieh yon den 
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obon erwahnton Fallen mit ffontaler Erweichung ab, in denen die Pyramiden- 
degeneration zweifellos corticalen Ursprungs ist. 

Eine weitere symptomatologische Eigenart ist die St6rung der Augenbewegungen. 
So beschreiben Bielschowsky-Hallervorden in ihrem 2. Falle Blickkrampfe, Anton 
Deviation conjugu6e, Schob ,,grebes Wackeln" der Augen. Die Beobaehtung 
Antons ist mit der Erweiehung des linken oberen frontalen Gyrus derartig in Zu- 
sammenhang zu bringen, dab der Erweichungsherd auf das linksseitige corticale 
Blickzentrum einen Reiz ausgeiibt hat. Beim 2. Falle Bielschowskys ist der Blick- 
krampf folgend besehrieben: ,,Kopf und Augen wurden zeitweilig krampfartig 
nach rechts gedreht, ohne da] dabei das Bewuttsein verloren ging." Das Erscheinen 
des Blickkrampfes ist in der Wilsonliteratur ein Novum, und ihr Vorhandensein 
ist vielleicht damit in Zusammenhang zu bringen, daft bei diesem Falle sich das 
eorticale Blickzentrum (der Fugteil des Gyrus frontalis II) innerhalb der Erweichungs- 
zone befand. 

Eine weitere symptomatologisehe Eigenart der Falle ist eine Unsieherheit 
beim Gange. Bielschowsky-Hallervorden sehildern diese in ihrem 2. Falle folgend: 
beim Gang ,,deutliche Neigung naeh vorn zu fallen". Die Gleichgewiehts- 
st6rungen ,,haben zu haufigem Schwanken und Umkippen gefiihrt'!. Bei Anton 
fand sich ,,breitspuriger unbeholfener Gang". Die langsame und ungeschickte 
Ausfiihrung der Bewegungen gehSrt zum klassischen Bilde des Wilson, doeh bedeutet 
tier obige Grad der StSrungen einen Plus, tier, wie darauf auch Bielschowsky an 
Hand der Erweichungsherde des Frontallappens hinweist, mit der Li~sion der 
frontopontinen Bahnen zu erkli~ren ist. Freilich kormte auSerdem bei Bielschowsky 
die Lasion des Nucleus dent., bei Anion diejenige des Kleinhirnmarkes die Gleich- 
gewichtsst6rungen verstarken. 

Schob und Bielsehowsky-Hallervorden (1. Fall) erwahnen eine auffallende braune 
Pigmentierung der Haut. Es ist interessant, dab Bielschowsky sowohl in der Pin, 
wie auch langs der intracerebralen Gefa/~e sehr viel Chromatophoren und in einem 
Tell der Alzheimerschen Zellen ein melaninartiges Pigment vorfand. Die Pigment- 
anhaufung faBt Bielschowsky als ein zum W.-P.-Komplex gehSriges I~rankheits- 
zeiehen auf und stellt es mit der Bedeutung des Cornealrings in Parallele. Fiir die 
Bietschowskysche Auffassung spricht his zu einem gewissen Grade, dab die braune 
Veffarbung auch in den alteren Wilsonkrankheitsbildern Erwiihnung fand (Hollo- 
way, Bostroem, Soederbergh, Hall). ])a jedoch das Pigment nur in einemversehwindend 
kleinen Tell der Falle angetroffen wurde, ist die Pigmentierung in differential- 
diagnostischer Hinsicht nicht zu verwerten. 

Die apoplektiformen und epileptiformen Anfalle sind bei der Wilsonerkrankung 
nieht unbekann$. Frfiher wurde fiber solche mehr in den An]angsstadisn der 
Krankheit berichtet, die im Ansehlug daran sich entwickelnden Hemiparesen 
sind nur voriibergehenden Charakters (Maas, Higier). Die Anfalle kamen "con den 
besproehenen 10 Fallen 8mal vor, sind also auffallend haufig. Ihre Erscheinnngs- 
form zeigt yon den glteren Fallen jene Abweichung, dab die Erkrankung nur bei 
einem Fall mit Anfallen begann (Schi~tte), wahrend bei den fibrigen die AnfMle 
nut im Verlaufe oder gar am Ende der Krankheit aufgetreten sind. Jakob und Schob 
beschreiben je einen apoplektiformen Insult, die iibrigen Autoren erw/ihnen in 
5 Fallen epileptiforme Anfglle. ])er Patient Jakobs bekam 2 Monate vet dem 
Tode den einzigen apoplektiformen Insult. Bei Schob ~rat der mit langerem BewuBt- 
seinsverlust einhergehende AnfalI im 5. Jahre der Krankheit auf, doeh kamen 
schon friiher Schwindelanfalle vor. Von den Fglle~l mit epileptiformen Anfallen 
wir4 im Bielsehowsky.Hallervordenschen 1. Tall nur ein einziger Anfall erwahnt, 
w/~hrend bei den iibrigen Autoren yon einer grSBeren Zahl der Anfalle berichtet 
wird. So lift Had]ields Patient mehrmals an yon 2 Minuten bis 11/~ Stunden an- 
dauernden Anfallen, und die unmittelbare Todesursache war ein mehrstiindiger 
Star. epilepticus mit etwa 50 Anfgllen. Bei Anton wiederholten sich die Anfglle 
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ebenfalls mehrmals, bis sie zu tiefem Bewul3tseinsverlust und endlich zum Tode 
fiihrten. Im 2. Falle yon Bidschowsky-Hallervorden bildeten die epileptiformen 
Anf~lle einen dominierenden Zug des Krankheitsbildes, die seit dem Beginn der 
Erkrankung vorhanden waren, ,,mit oder ohne BewuBtseinsverlust" einhergingen, 
geh~uft auftraten (an einem Tag 35) und in eigenartigerWeise immer mit Temperatur- 
erhOhungen vergesellschaftet waren. In ganz eigenartiger Weise zeigten sich die 
Anf/ille bei Anion und bei Ostertag. Bei dem ersteren hatten die Anf~lle infolge 
der begleitenden Deviation conjugu6e einen corticalen Charak~er, w&hrend bei Ostertag 
der eigenartige tonische Charakter der Anf/~lle auf diffuse Sklerose hingewiesen 
hat. Die im Anschlul3 an die epileptiformen Anf~lle auftretenden Hemiparesen 
bildeten sich auffallend rasch zuriick (Schi~tte, Jakob), die epileptiformen Anfi~lle 
fibten auf den weiteren Verlauf der Krankheit entweder keinen wesentlichen Einflul~ 
aus (ttad]ield, Oslertag) oder abet zogen sie eine mehr oder weniger ausgepr/~gte 
Verschlechterung der Krankheitserscheinungen nach sich (Schob, Bielschowsky- 
Hallervorden 1. und 2. Fall). Dies war besonders im 2. Bidschowsky-Hallervordenschen 
Falle sehr deutlich, in dem die Verfasser auch erw~ihnen, daf~ ,,die schlagartige 
Progression der somatischen und psychischen Symptome". . . ,  f~llt aber ,,aus dem 
gew6hnlichen Rahmen des Krankheitsbildes heraus". 

Zusammenfassend kSnnen wir also sagen, dal~ die epilepti/ormen und apoplekti. 
]ormen An/~ille in den Groflhirnerweichung au/weisenden W.-P.-Fdillen au//allend 
hfiu]ig vorkommen, gelegentlich sogar im Vordergrunde des klinischen Bildes stehen. 
Es sei besonders bctont, dab sie in einzelnen F~llen (Anton, Ostertag) auf Grund 
ihres speziellen Charakters direkt auf eine L~sion der Gro{~hirnrinde bzw. des 
Grol~hirnmarkes hinweisen. 

Was die psychische Symptomatologie der 10 F~lle angeht, so wiirde man 
infolge der schweren Rindenveranderungen des Gro/]hirns (die besonders in den 
Frontalregionen vorhanden waren) schwere psychische Ver~nderungen erwarten, 
doch finden wir diese nur in 5 F/~llen erw~hnt, w~hrend sie in den 5 anderen entweder 
vSllig fehlten oder nut angedeutet sind. So schreibt Barnes-Hurst: ,,Her mental 
condition was clear, but of a childish type." Bei So, hob sprach der ,,interessierte" 
Ausdruck der Augen gegen einen grSberen Intelligenzdefekt. Antons Patient 
war, abgesehen yon einer Charakterver~nderung und zynischcr Sprache, psychisch 
intakt. Had]ield erw~hnt zwar aul~er einer geringgradigen Schw~iche des Ged~cht- 
nisses, dal~ sein Patient gelcgentlich ,,slightly imbecilic" war, doch erkl/~rt er dies eben- 
falls mit der Dysarthrie. Bei Braunmiihl fand sich eine langsame Abnahme der psychi- 
schen F/~higkeiten, also keine ausgesprochene Demenz, was besonders deswegen 
auffallend ist, well man auf Grund der ausgedehnten Erweichungen in den fronto- 
parietalen Gebicten und in den Temporalwindungen die schwersten psychischen 
Defekte erwar~en wtirde. Die Tatsache, naeh welcher in den iibrigen 5 F/~llen 
schwere VerblTdung, in einem sogar auf eine Sp~tkatatonie hinweisende Symptome 
(Jakob) vorkommen,/indert nichtsWesentliches anunserenbisherigenFeststelhmgen. 
Die psychischen Symptome sind ni~mlich bei der W.-P. auch im allgemeinen h/~ufig 
genug, so da$ ihr Vorkommen in 500/o kein auffallender Befund ist. 

~Vfeine Durchsicht  zusammenfassend kTnnen  wir also unsere ]~rage- 
st~llung: kommt die Verschiebung der Wilsonkomponente in der Richtung 
des Gro[3hirns im klinischen Bilde zum Ausdruck ?, fo]gend bean twor ten :  
Eigentl ich l and  ich nur  ein Symptom,  welches in  der bisherigen Sympto-  
matologie der W.-P.  n icht  erw/~hnt wurde und  dieses ist der Bl ickkrampf 
des Falles 2 yon  Bielschowsky-Hallervorden. Seine Bedeutung  wird auch 
dadurch wesentlich verminder t ,  dal~ er n u t  in  einem Falle  angetroffen 
wurde und  seine ant~tomisehe Lokalisat ion noch unentschieden ist. Von den 
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iibrigen Symp$omen m6chte ich die Pya'amidenzeichen und die epilepti- 
apoplektiformen Anf/~lle hervorheben. Beide sind zwar aueh in der ~lteren 
Li~eratur der W.-P. nieht unbekannG doch werden sic neuerdings auf- 
fallend hS~ufiger erwS&nt. Bei den Pyramidenerscheinungen ist es er- 
w/~hnenswer?~, dab sic nicht durch die Erweiehung der inneren Kapsel, 
sondern dureh eine symmetrische Erweichung der zentralen, corticalen 
Region verursacht wird. Die Anf~lle stehen mitunter ganz im Vorder- 
grunde des klinischen Bildes, andermM ~erraten sic sich infolge ihres 
speziellen Charakters als durch die Groghirnrinde bzw. -mark verursaeht. 
Endlieh deuteg die in einigen F/fllen anzutreffende Unsicherheit des Ganges 
auf eine Ls der frongopontinen Bahn hin. Demnach sind also yon den 
klinischen Symptomen die Anf~lle, die Pyramidenzeiehen, weiterhin 
gewisse Blick- und GangstSrungen auf Grund ihrer H~,ufigkeit in gewissem 
Grade als charakteristisch fiir die mit ver~indertem anatomischen Bilde 
gefundenen neueren F~ille anzusehen. Die angefiihrten Symptome k6nnen 
wir zwar einzeln nieht fiir eine Differentialdiagnose geeignct erachten, 
doeh li~gt ihr sehr deutliches und besonders gemeinsames Auftreten bei 
einem gegebenen W.-P.-I%ll mit einiger Wahrscheinlichkeit fttr die atypi- 
sche Lokalisation der Wilsonkomponente, d.h.  auf eine Verschiebung 
in der Richtung des Groghirns, schliegen. 

Was die Kleinhirnveriinderungen aufweisenden W.-P.-FS~lle betrifft, 
so darf ich vorausschicken, dag in der W.-P.-Literatur zwar den Wende- 
punkt bekanntlich die Untersuehungen Spielmeyers dars~ellen, doch k6nnen 
wit uns auf diese vom Standpunkt unseres Problems deswegen nicht s~iitzen, 
well Spielmeyer die klinischen Daten in seiner Arbeit v.ernachlgssigte. 
Weiterhin mul~ ich ganz auger ~acht lassen den Fall Detmer yon Jakob, 
bei welehem trotz den sehr ausgepr~gten anatomischen Ver~nderungen 
(schwere Nervenzelldegeneragion im Nucleus dentatus, marklose Herde 
im Mark um das Dentatum herum usw.), im klinisehen Bride keine Spur 
yon Kleinhirnerscheinungen zu finden war. Dasselbe gilt fiir den Fall 
Rotters. 

Die klinisclmn Daten der so zuriickbleibenden 8 F/~lle, zu welchen ich auch 
meinen Full rechne, fiberblickend, war in 3 F/~llen Nystagmus vorhanden. Bei meinem 
FMle langsamer vertikaler Nystagmus beim Blick nach oben, bei Pines Einstellungs- 
nystagmus, bei Schob ,,zeigten die Augen grobes Wackeln". Der Nystagmus fehlt 
in der urspriinglichen Symptomatologie des Wilson, doch ist er bei einigen i~lteren 
F~llen beobaehtet worden. Andererseits ist in der Literatur noeh nieht entschieden, 
ob man ihn als direktes Kleinhirnsymptom auffassen kann. So k6nnen wir aueh 
diesem Symptom keine wesentliche Bedeutung beimessen. 

Anders verh~lt es sich mit der Hypotonie, die in 2 I~/~llen gefunden wurde 
und deren Bedeutung eine zweifaehe ist: sie steht mit einem der Hauptsymptome 
der W.-P., der Hypertonie, diametral in Gegensatz, weiterhin ist sie eine der wiehtig- 
sten Lokalisationssymptome der Kleinhirnl~sionen. Von den beiden F/~llen ist der 
eine der Ramsay-Huntsehe, bei dem ,,une leg6re Hypotonie", der andere der Mey]es- 
sehe ebenfalls mit leiehter Hypotonie. 

Noch gr5Bere Bedeutung ist zuzuspreehen jener Unsicherheit des Ganges, die in 
3 Fifllen erw~hnt wird (Anton, Mey]es, eigener Fall), und we]the fiber die allgemeine 
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kSrperliche Ungesehicktheit der W.-P.-Kranken hinausgeht. Bei Anton war der 
Gang ,,breitspurig, trippelnd, bei K6rperwendungen . . .  Unsieherheit ~', bei mir 
kommt aul]erdem noeh Abweiehung naeh reehts und links mit gesehlossenen 
Augen, bei Umdrehung Taumeln vor und Patient maeht mit dem I{umpf groge 
Seitenexkursionen. Der anfangs unsiehere Gang beim Fall Meyjes' wird sp/~ter 
,,schlotternd mit Einknieken der Knie". Die A~axie ist also in 3 FMlen eerebellar 
und war besonders in meinem ausgepr~gt, dafiir sprieht aueh, dab mein Patient 
die einzelnen Bewegungen riehtig ausgeffihrt hat, nut war die Synergie der Bewe- 
gungen nieht mehr vorhanden. Anatomiseh waren sowohl bei Anton wie aueh bei 
mir im Kleinhirnmark symmetrisehe marklose I~erde, die bei mir gleiehzeitig 
fettk6rnehenzellige Erweiehungen darstellten. Bei Meyjes Gliaherde im Mark, 
die Zellen der N. dent. sind zahlenmi~gig vermindert und degeneriert. 

Ein weiteres wiehtiges Kleinhirnsymptom, den Schwindd, finden wir bei Schob 
erwghnt. Seine Bedeutung wird jedoch dadureh herabgesetzt, dal] er nut in der 
Anamnese erwghnt wird. 

Endlieh sei noeh der Tremor erwi~hnt, der yon den 8 Fgllen 7real angegeben 
wird. Zun/~ehst ist die Frage zu kl~ren, um was fiir einen Tremor es sieh handelt, 
denn der Tremor ist ja kein abweiehendes Symptom, sondern gehSrt direkt in das 
Sypiselle Bild der W.-P. hinein. Der Tremor ist naeh Wilso~ rhythmiseh, zeigt 
pro Sekunde 4--8 Ausschl~ge, wird durch Erregung nnd willktirliehe Innervation 
gesteigert. Pollak begriindet in seinem Falle den eerebellaren Ursprung des Tremors 
dadureh, dal? dieser einen eigenartigen Intentionscharakter aufweist. Er h~lt es 
in seinem Falle (auf Grund der Untersuehungen yon Forster) die starke Irradiation 
des Tremors und der Hypertonie ebenfalls ftir eine Kleinhirnl~sion Ms eharakteristiseh. 
Ramsay-Hunt bringt seinen Intentionstremor ebenfalls mit dem Kleinhim in Zu- 
sammenhang. Der Tremor enth~lt naeh ihm 2 Elemente ,,tremblement intentionel 
et le tremblement de repos". Erstere ist eerebellospinal, letztere striospinal bedingt. 
l~brigens ist die Irradiation aueh aus seiner Besehreibung herauszulesen. 

Von den iibrigen Forsehern fand Ostertaff einen sieh bei Intention verst/~rkenden 
Tremor, zu dem sparer ehoreiforme und athetoide, noeh sparer Torsionsbewegungen 
hinzukamen. Schob erw~hnt nur in der Anamnese den Tremor, Mey]es beobaehtete 
besonders bei inte~dierter~ Bewegungen erseheinenden Tremor, und aus seiner 
Beschreibung ist aueh die Irradiation des Tremors herauszulesen. AT~to~ erw~hnt 
ehoreatisehe Bewegungen, die besonders bei inter~dierten Bewegungen sich sehr erheb- 
lieh verst~rkten. Bei meinem Fall kam der Tremor ebe~ffalls bei intendierten Be- 
wegungen zum Vorsehein. In der Ruhe war er selten und geringgradig vorhanden. 
Deim Finger-Nasenversuch deutlieher Infentionstremor. Also yon 7 FMlen ist der 
Tremor in 5 deutlich intentionelle~ Charakters. Obwohl also der Tremor bei der 
W.-P. keine symptomatologisehe Sonderstellung bedeutet, Iggt doeh sein sehr aus- 
gew/~gter intentionscharakter, evtl. irgendwelehe mit ihm vergesellsehaftete Ersehei- 
nungen (z. B. die Irradiation), auf eine Kleinhirnl~sion sehliegen. 

Beziiglieh der F/~lle, die mig einer Kleinhirnlgsion einhergehen, 
sind folgende Sehlugfolgerungen zu ziehen: Eine sehwere ana~omische 
L~sion kam bei 2 F/~llen in dem klinisehen Bilde i tberhanpt  nieht  zum Vor- 
schein. I n  einem Tell der F/~lle fanden wit  v o m  gew6hnlichen Bilde 
abweichende Symp~ome, yon  denen wit  haupts/ tehlich die Ataxie  (3 F/~lle), 
die Hypotonie  (2 F/~lle) und den Tremor  yon deut l iehs tem Intent ions-  
eharakter  (evil. mi~ h~-adiation) hervort teben m6ch~en (5 F~lle). Diese 
Symptome  sind mig der Kleinhirnlgsion in engen Zusammenhang  zu bringen. 
Un te r  den erw/~hnten Ffi.llen befinden sich auch solche, in deren Kramk- 
hei~sbilde von  den aufgez/~hlten S y m p t o m e n  gleichzeitig mehrere vor- 
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h a n d e n  w a r e n .  So h/~tVe z. B.  i m  F a l l  y o n  Meyjes  d a s  gemeinsame Auf-  

t r e t e n  y o n  A t a x i e ,  H y p o t o n i e  u n d  I n t e n t i o n s t r e m o r  s c h o n  i m  L e b e n  
gewisse  Schl i i sse  b e t r e f f s  d e r  z u  e r w a r t e n d e n  K l e i n h i r n l ~ s i o n  g e s t a t t e n  

k S n n e n .  W i r  s e h e n  a l s o :  d a s  be i  d e n  F ~ l l e n  y o n  G r o B h i r n l o k a l i s a t i o n  
G e s a g t e  h a t  a u c h  b e i m  K I e i n h i r n  se ine  Gi i lg igkei t ,  n s  d a b  be i  

r i c h t i g e r  Abwi~gung  de r  e i n z e l n e n  S y m p t o m e  f t i r  e ine  i n t r a v i t a l e  Diffe-  
r e n t i a l d i a g n o s e  die  M 6 g l i c h k e i t  g e g e b e n  is t .  

A m  Sch luB u n s e r e r  B e t r a c h t u n g e n  a n g e l a n g t  k 6 n n e n  wi r  zusammen- 
fassend sagen ,  daft die Verschiebung des anatomischen Bildes der W. -P .  
wenigstens in  einem Teil  der Fiille auch in  der ~linischen Symptomatologie 
zum Ausdruck ]commt. Dies  ze ig t  s i eh  i m  w e s e n t l i c h e n  d a r i n ,  dal~ i n  

d e n  e r w i ~ h n t e n  Fi~llen so l che  S y m p ~ o m e  z u m  V o r s c h e i n  k a m e n ,  d ie  be i  
de r  W . - P .  b is  j e t z t  e n t w e d e r  i i b e r h a u p t  n i c h t  o d e r  n u r  s e l t e n  v o r k ~ m e n .  

Diese  s i n d  i n  d e n  G r o B h i r n f s  die  Anfi~lle, die P y r a m i d e n z e i e h e n ,  
d ie  A u g e n b e w e g u n g s -  u n d  G a n g s t 6 r u n g e n .  I n  d e n  Kle inh i rn f s  die 

A t a x i e ,  d ie  H y p o t o n i e  u n d  d e r  T r e m o r  v o n  d e u t l i c h  i n t e n t i o n e l l e m  C h a r a k -  

t e r .  K e i n e  d e r  a u f g e z a h l t e n  S y m p t o m e  k 6 n n e n  wi r  als  s i ehe res  d i f f e r en t i a l -  
d i a g n o s t i s c h e s  Z e i c h e n  b e t r a c h t e n ,  d o c h  k a n n  da s  s e h r  d e u t l i e h e  A u f t r e t e n  

de r  e i n z e l n e n  S y m p t o m e  o d e r  b e s o n d e r s  i h r  g e m e i n s n m e s  E r s e h e i n e n  
a u f  e ine  b e s t i m m t e  L o k a l i s a t i o n  des  P r o z e s s e s  h i n w e i s e n .  
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