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I. Die konzentrische Sklerose. 

Unte r  der  Bezeichnung , ,periaxiale konzent r i sche  Leukoencepha l i t i s "  
und  , ,Encephal i t i s  per iaxia l i s  concent r ica"  beschrieb der  ungar ische 
Pa tho loge  Jose /  Ba l5  1927 und  1928 - -  auf  Grund  eines Fal les  - -  eine 
durch  ihre Ausbre i tung  e igenar t ige  E n t m a r k u n g s k r a n k h e i t .  Die qua l i t a t i v  
der  diffusen (und mul t ip len)  Sklerose nahestehendenVer/~nderungen werden 
dadurch  besonders  gekennzeichnet ,  da6  die auf  das Hemisph&renmark  
beschr~,nkten I-Ierde die F o r m  konzent r i sch  angeordne te r  Kugelscha len  
aufweisen. :Diese sehen auf  dem Durchschn i t t  wie die Jahres r inge  yon 
Baums t i immen  aus. E ine  Erk l i i rung  der  e igenar t igen Anordnung  der  

A.rchiv for l%yehiatrie. ]~d. 98. 42 
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Herde  wuBte Bald nicht  zu geben, ebensowenig wie andere Autoren,  die 
ge legen t l i ch  sehon friiher ~hnliehes gesehen ha t t en  1. 

1. Eigene F~ille. 

Von dieser E rk rankung  2 h~ben wir 2 Fs untersuchen  kSnnen,  
welche uns Gelegenheit  gaben, zur Frage  der Pathogenese  der merk- 
w~rdigen Bi ldung Stel lung zu nehmen.  Der  erste Fa l l  s t~mmt  aus der 

Mfinchner psychi~tr ischen Kl in ik  ~, den zweiten ha t  uns Herr  Dr. Struwe 
aus Neus tad t  in Hols te in  freundliehst  fiberlassen, woffir wh" ihm zu 

besonderem Danke  verpf l iehte t  sind. 

~) F a l l  K r a c h  ( M f i n e h e n ) .  

Klinisches. 
Bruno Krach (Nr. 3540; 727/31). 24 Jahre alt, Kaufmann ~us einem kleinen 

w~irttembergischen Ort nahe der b~yerischen Grenze, ist friiher nie ernstlich 
kr~nk gewesen. Er ist ein kr~ftiger Mann, der naehweislich weder mit Alkohol 
noch mit I~ieotin Abusus getrieben und keine Geschleehtskrankheiten durchgemaeht 
hat. In der Familie ist fiber I~erven- und Geisteskrankheiten nichts bekannt. Nach 
Angaben des Hausarztes ist er immer etwas still und zurfickgezogen gewesen; in 
der Sehule hat er mittelm~Big gelernt. - -  5 Wochen vor seinem Tode ffhlte K. ein 
pelziges Geffihl in der rechten Hand und merkte, dab er nicht mehr gut schreiben 
konnte. Es entwickelte sich dann langsam zunehmend eine L/~hmung der rechten 
Hand. 2 Woehen sp/~ter begannen Schwierigkeiten beim Spreehen, die sich 
rasch steigerten; gleiehzeitig maehten sieh Sehluekbesehwerden geltend. Eine 
weitere Woehe sp/iter traten L/~hmungserseheinungen im rechten Bein hinzu. 
2 Woehen naeh Beginn der Erkrankung war K. noeh imstande gewesen, allein 
nach Ulm zu fahren, sieh eine F~hrkarte zu 16sen und sieh ~ueh sonst zu ver- 
st/~ndigen. In der 4. Krankheitswoehe nahm die Versehleehterung der Spraehe 
rapid zu, bald konnte er gar nieht mehr sprechen, wenn er aueh noch Laute yon 
sieh zu geben vermoehte; naeh Angabe des Vaters konnte er aber alles verstehen. 
Das Ged/ichtnis ist nicht sehlechter geworden. Schmerzen irgendweleher Art sind 
nieht aufgetreten; kein Erbreehen, Stuhlgang und Wasserlassen in Ordnung. 
Appetit gut, sehlechter Sehlaf. 

Am 28.6. 193], am Ende der 4. Krankheitswoehe, wurde Patient in die 
psyehiatrische und I~Tervenklhlik in Mfinehen aufgenommen. - -  Er bringt als 
einziges Wort ein klobiges, dumpfes ,,Ja" heraus; er versueht auch gar nicht weiter 
zu spreehen, sondera verst/indigt sieh durch Zeiehen mit der linken, nieht gel/~hmten 
Hand, bzw. dureh Kopfnieken oder -sehfitteln. Als der Vater sieh yon ihm verab- 
schieden will, deutet der Kranke auf die Sehreibmasehine, steht auf, geht langsam 
darauf zu, f/~ngt mit dem linken Zeigefinger zu tippen an und gibt dem Vater ein 
Zeiehen, wenn er auf den Umsteller drfieken soll. (Der Inhalt des Gesehriebenen 
ist, dab der V~ter d~bleiben solle.) - -  Die Auff~ssung des Kranken ist gut, das 
BewuBtsein klar. Die Reaktionen erfolgen meistens ziemlich raseh. Die Frage 

1 Vgl. Hallervorde~: 1Jber die Art und Ausbreitung yon Entmarkungsprozessen 
im Zentralnervensystem. Vorl/~uf. Mitt. Mfineh. reed. Wsehr. 1931, ]937. Ferner 
Zbl. I~eur. 63, 285 (1931) und 64, 246 (1932). 

2 Das anatomische Bild ist so eigenartig, dab es uns zweekm/il~ig, ja notwendig 
erseheint, hier als yon einer besoncleren Erkrankung mit eigenem Namen zu sprechen 
- -  trotz der engen Verwancltschaft mlt anderen Formen der Entmarkung. 

Spatz: ~ber Leukoeneephalitis concentriea. Allg. Z. Psychiatr. 96, 367 (1931). 
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naeh dem Alter beantwortet er sofort, indem er die Finger der linken Hand 4real 
auf- und zumaeht und dann noch 4 Finger hoehhalt. Er ist zeitlieh und 5rtlieh 
orientiert; zum Zeiehen, dab er zum erstenmal in Miinehen sei, streekt er den 
linken Daumen hoeh. 

])as Gesieht ist merkwiirdig unbeweglich, aus dem geSffneten Mund flieBt der 
Speichel; es bewegen sieh eigentlieh nur die Augen, die einen suehenden Ausdruek 
haben. Im Gegensatz zur Unbewegliehkeit des Gesiehtes fallt eine motorisehe 
Unruhe am ganzen KSrper auf: Der Kranke richter sieh auf, beugt sich naeh rome,  
legt sieh wieder zuriiek, dreht sieh naeh der Seite usw. 

Befund: 1,67 m groBer, krMtig gebauter junger Mann yon gesundem Aussehen. 
Gesichtshaut glatt, Andeutung yon Salbengesieht. gunge stark belegt, iibler 
Mundgerueh. Hals- und Brustorgane o. ]3. Blutdruck 130/80. Puls: 74 in der 
Minute. Leib: o. ]3. - -  Nervensystem: Es besteht eine Lahmung yore Typus einer 
rechtsseitigen Hemiplegie. Der reehte Arm, der in Beugestellung gehMten wird, 
ist hoehgradig spastiseh gelahmt; die Finger sind eingesehlagen, die reehte Sehulter 
kann nur sehleeht, der Arm h6ehstens um 450 gehoben, nur zur Halfte gebeugt 
und gestreekt werden; Bewegungen im Handgelenk fast ganz, Bewegungen der 
Finger v611ig unmSglieh. Die Lahmung des reehten Beines ist dagegen weniger 
ausgesproehen. Es besteht abet keine deutliche Tonuserh6hung gegeniiber links, 
die Bewegungen sind im Verhaltnis zur linken Seite nur wenig behindert; beim 
Gang sehleift das rechte Bein etwas am Boden und gibt im Kniegelenk nach. Die 
grobe Kraf t  ist im reehten Bein im Gegensatz zum reehten Arm nur wenig herab- 
gesetzt. Armreflexe, Patellar- und Aehillessehnenreflexe sind rechts gesteigert, 
abet kein Klonus; Babinskisches Phanomen reehts. Die Bauehdeckenreflexe und 
die Cremasterreflexe sind normal. Oppenheims, t~ossolimos und Me~tdel-Bechterews 
Zeiehen fehlen. 

Keine Ataxie, kein Rombergsehes Ph~Lnomen, keine Zuckungen, keine Atro- 
phien. - -  Es besteht eine leiehte Hyp~tsthesie der ganzen reehten Seite. Fernerhin 
sind yon seiten der Hirnnerven eine Reihe yon StSrungen, und zwar beiderseits 
zu vermerken: Es besteht eine symmetrisehe Lahmung der Stirn- und Mundaste 
des Faeialis; der linke Mnndwinkel steht etwas tiefer als der reehte; der Lidsehlug 
ist nur mangelhaft mSglieh, links noeh sehleehter als reehts, aueh beriihren sieh 
die Augenlider beim LidsehluB nieht ganz. Der Sehluckakt ist langsam und verz6gert. 
Der Rachenreflex ist vorhanden. Die Zunge weicht stark naeh links ab. ])er 
motorische Teil des Trigeminus ist erheblieh befallen: MundSffnen stark ersehwert, 
Mahlbewegungen beiderseits unmSglich; kein Kinnklonus. - -  

Die Augenbewegungen sind im ganzen auffallend langsam. Leiehte Ptosis 
beiderseits, links etwas starker wie reehts. Kein Nystagmus. Die Pupillen sind 
mittelweit, Liehtreaktion links prompt, reehts etwas weniger prompt, aber aus- 
giebig. - -  Beziiglieh der Sensibilitat is~ im Hirnnervenbereieh nur eine Herab- 
setzung des Cornealreflexes sowie eine leiehte Hypasthesie der Gesiehtshalfte 
reehts zu bemerken. - -  Gerueh und Gesehmaek zeigen keine grSbere St6rung. - -  
Der Visus erseheint reehts etwas herabgesetzt gegeniiber links. Die rechte Papille 
ist unseharf begrenzt und etwas blaB, die GefaBe sind verdiinnt nnd mit  weiten 
Seheiden umgeben. Das gleiehe Bild finder sieh links, nut  weniger stark aus~ 
gepragt (postneuritische Atrophie) (Dr. Marchesani). 

Der Kranke kann, wie gesagt, nur unverst/~ndliehe, naselnd-klobige Laute 
hervorbringen. Es bestehen sicher nieht die geringsten sensoriseh-aphasisehen 
St6rungen. Man mug sieh immer wieder wundern, wie raseh der Kranke auffaBt. 
K. kann ohne weiteres lesen. ])as laBt sieh dadureh naehweisen, dab er die Bueh- 
staben eines vorgehaltenen Textes auf einer ]3uchstabentafel der t~eihe naeh 
aufzeigt; er sehreibt mit dem Zeigefinger der linken Hand auf der Bettdeeke seinen 
Nanlen und versehiedene Zahlen, naeh denen er gefragt wird, ohne langes Bedenken.. 

62* 



644 J. Hallervorden und H. Spatz: ~ber die konzentrisehe 

D~gegen gelingt es ihm nioht, mit dem Bleistift zu sohreiben. Eigentliehe apr~ktische 
StOrungen sind aber in der linken Hand nioht naohweisbar. 

Die Lumbslpunktion ergibt einen klaren, ungef~rbten Liquor, Druok 240 ram, 
142/3 Zellen (moist Lymphoeyten), die Nonneseho l%esktion ist positiv; Gesamt- 
eiweiB: 2/30/00. Die Wa.t~. ist negativ. 

Das Blutbild ergibt 5 980 000 Erythroeyten und 10 000 weiBe Blutk6rperohen 
(61% Leukoeyten, 38% Lymphoeyten, 1% Eosinophile), 80% H~moglobin. 

Urin: EiweiB. Leiehte Opalesoenz, kein pathologisehes Sediment; kein Zueker, 
Uribilinogenreaktion: sehw~eh positiv. 

Verlsuf: Die 9 Tage, welehe der Kranke in der Klinik verbraehte, sind dureh 
eine unsufhaltsame Versehleohterung seines Zustandes gekennzeiohnet. Die ge- 
n~nnten Symptome verstSrkten sieh und breiteten sieh aus, neue Symptome 
trsten dazu; nur dss BewuBtsein blieb bis zuletzt klar, d~s UrteilsvermOgen, soweit 
dies nachzuweisen m6glieh war, ungest6rt; er hat niemals unter sieh gehen lassen. 
Am Tage nseh der Aufnahme maohte sioh eine erhebliehe motorische Unruhe 
bemerkbar, sowie starke Pulsbesehleunigung und Atmungsst6rung yon Cheyne- 
Stockesehem Charakter. Die Temperatur ging naohts ~uf 38,70 in die HOhe, fiel 
dann wieder ab, um sp~terhin neuerlich n~ehtlioh auf 380 anzusteigen; auBerdem 
stellte sieh eine v6Ii~ge Urinretention ein, welebe vortibergehend Katheterisierung 
nOtig machte. Am 3. Tage ist vermerkt, d~B es dem Kranken jetzt tiberhaupt 
nioht mehr gelingt, irgendeinen Lsut yon sieh zu geben, die Zunge kann nieht mehr 
tiber die Unterlippe vorgestreekt werden, Bewegungen naeh der Seite sind noeh 
mehr ersehwert wie vorher. Zunahme der 8ehluekstSrung. Der ~Iund kann will- 
ktirlioh nur mehr eine Spur geOffnet werden, bei passiven Bewegungen des Unter- 
kiefers ~/~llt ein nieht unerheblicher Widerstand auf. Die willkfirlichen Augen- 
bewegungen sind eingeschr~nkt, aber die Augen w~ndern hi~ufig anscheinend 
unwillktirlieh langsam yon einer Seite auf die andere, ohne dab dabei der Kopf 
bewegt wird. Zunahme der Ptosis beiderseits, willktirlieher LidsehluB fast ganz 
aufgehoben. Das Gesieht hst jetzt eine maskenartige Starre bekommen, jeder 
mimisehe Ausdruek fehlt. Ira Liquor linden sieh 80/3 Ze]len (Lymphoeyten) und 
1/2o/0 o Eiweig; Behandlung mit Meningokokkenserum. K. gibt aueh ferner noeh 
durch Zeiehen mit der linken Hsnd suf Fragen Antwort und befolgt Aufforderungen, 
soweit es ihm mSglich ist, riehtig. Von sieh aus maeht er allerdings hie den Versueh, 
sieh zu verstgndigen, ~nseheinend besteht Mangel an Spontaneit/~t. Der reehte 
Arm ist jetzt v611ig sp~stisch gel/~hmt, w/~hrend die Beweglichkeit des reehten 
Beines aueh jetzt noeh wenig eingeschr/~nkt ist. Am 5. Tag wurden neben einem 
erneuten Fieberanstieg vereinzelte nichtklingende ~asselger~usehe fiber beiden 
Lungen festgestellt. Die Atmung wieder oberfl~chlieh und gezogen. Bei der Lumbal- 
punktion fanden sieh diesmal noch 40/3 Zellen. Eine Untersuchung im bskterio- 
logischen Institut ergab das Fehlen yon Tuberkelbacillen und ~nderer Bakterien; 
mehrere Kulturversuehe verliefen steril. In den letzten Tagen gelang es dem 
Kranken nur noch selten, den Mund etw~s zu 5ffnen, die Zunge konnte iiberhaupt 
nieht mehr naeh vorn bewegt werden. Nshrungsaufnahme dutch den Mund war 
unm6glich geworden: D~s Gesicht beg~nn l~ngs~m einzuf~llen, willkiirliche Augen- 
bewegungen wurden unm6glich, der Lidsehlag selten und wenig ausgiebig. Zu- 
neilmender Kri~fteverfall trotz ktinstlicher Ern~hrung und Kochsalzinfusion. 
N~senflt~gelatmen. Am ]etzten Tag, we das Fieber auf 39,5 ~ anstieg, ist zum 
erstenmal eine Beeintr/~ehtigung des Bewugtseins (Fieber?) vermerkt; offenbar 
war ein pneumoniseher ProzeB im Gange. Eine erneute Untersuehung des Augen- 
hintergrundes ergab keine Ver&nderung gegeniiber friiher. Der ICrsnke hatte such 
niem~ls fiber Kopfsehmerzen oder Sehwindel geklagt, niemals erbroehen. Es hatten 
such niemals neurologisehe Anzeichen einer Meningitis bestanden: Keine Nacken- 
steifigkeit, kein Kernig, keine Uberempfindlichkeit (auch bei der Punktlon nieht). 
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Die spastischen Ph~nomene an den rechten Extremit~ten sind am Ende weniger 
deutlich gewesen (schleehter Allgemeinzustand), das Babinskische Ph~nomen war 
nicht mehr nachweisbar. Bei passiven Bewegungen des Kolofes langsame unwill- 
ktirliche Augenbewegungen (PUlopenkopfph~nomen), aber kein eigentlieher Ny- 
stagmus. 

Auf Wunseh der AngehSrigen wurde der Kranke am 9. Tage seines Aufenthaltes 
naeh Itause entlassen. Aueh bier war zeitweise, wit aus den Angaben des I-Iausarz~es 
hervorgeh~, eine Verst~ndigung mi~ ihm noeh m6glieh. Das Bewugtsein war also 
aueh jetz~ noeh, trotz der sehweren L/~hmungserseheinungen und trotz des Fiebers, 
nieht vollkommen aufgehoben. 2 Tage naeh dem Heimtransport erfolgte der Tod. 
Die Krankheitsdauer betrug also 5--6 Woehen. 

Zusammen]assung. Bei einem 24 Jahre alten, bis dahin v611ig gesunden 
Mann entwiekelge sieh, mi~ einer Sehreibersehwerung und Par~sthesien 
beginnend, zun~ehs~ eine L~hmung der reehten Hand. Im Verlauf yon 
3--4 Woehen gesellten sieh allm/thlieh eine motorisehe SloraehstSrung, 
Sehluekbesehwerden und eine Ersehwerung des Gehens hinzu. Bei der 
Aufnahme in die psyehiatrisehe Klinik in der 4. Woehe bes~and eine 
spastisehe L~hmung des rechten Armes und eine leiehte Parese des rechten 
Beines. t 'ernerhin wurde eine doppelseitige supranuele/~re L~hmung fast 
aller motorisehen Hirnnerven festgestell~- Augenmuskelparesen, Kau- 
muskell/~hmung, vollkommene Faeialisl/~hmung, Paresen der Sehluek- 
muskulatur, Zungenlghmung. Beziiglieh der Sensibilit~t war nur eine 
leiehte tIypgsthesie der reehten K6rper- und Gesiehtsseite und eine Ab- 
sehwgehung des reehten Cornealreflexes bemerkt worden. Die Sinnes- 
organe sehienen nieht wesentlieh gest6rt; nur am Augenhintergrund 
ergab sieh ein Befund, der im Sinne einer/~lteren Neuritis op~iea gedeutet 
wurde. Der Kranke konnte zuerst noeh unverst~ndliehe klobige Laute 
hervorbringen, sp/iter war er vSllig stumm, verstand aber alles und fiihrte 
Aufforderungen mit der nieht gel~hmten linken Hand riehtig aus. Er 
war vollkommen klar und lie6 keine St6rung des Urteilsverm6gens 
erkennen. W/~hrend des Aufenthaltes in der Klinik erfuhren die genann~en 
StSrungen eine unaufhal~same Steigerung und Ausbreitung; das BewuBt- 
sein abet blieb Mar his zum SehluS, wo eine Temperaturerh6hung bis 
zu 39,5 mit Pneumonie hinzutrat. Im Liquor ergaben mehrere Punk- 
tionen eine betrgehtliehe Zellvermehrung und erhShten Eiweil3gehalt. 
Der Tod erfolgte naeh einer Krankheitsdauer yon 5--6 Woehen. 

Die klinisehe Diagnose wurde zun/~ehst auf MeningoeneephMitis 
gestell~, und zwar wurde an Tuberkulose als Ursaehe gedaeh~. Die I-Iemi- 
loarese reehts suehte man dureh einen Herd in der inneren Kalosel bzw. 
im I-Iirnsehenkelful? links (infolge einer vermutliehen tuberkul6sen End- 
arteriitis) zu erklgren. Sp/~ter wurde an diffuse Sklerose und an Ence- 
phalomyelitis disseminata aeuta gedaeht. 

Malcroslcopischer Be/und. 
Die Sektion des Gehirnes war infolge des verstgndnisvollen Entgegenkommens 

der Angeh6rigen sowie des I-IausarzSes, Herrn Or. ~ritz, dem auch an dieser Stelle 
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gedankt sei, m6gIieh. Sie wurde VOlt dem einen yon uns (S.) gemeinsam mit I lerrn 
Dr. Marchesani 16 Stunden naeh dem Tode im H~use des Verstorbenen vorge- 
nommen. Die ~ugeren Umst.&nde erm6gliehten nut  die Herausnahme des Gehiraes 
und des reehten Optieus mitsamt dem hinteren Bulbusabsehnitt.  Eine K6rper- 
sektion muSte leider unterbleiben. 

Das Gehirn, welches unfixiert 1730 g wog, zeigte yon auBen gesehen nut  wenig 
Besonderheiten. Der sehr dieke und ha.rte Seh~delknoehen wies eine blutreiehe 

Abb. 1. tOall 1. Front~lsehnitt auf H6he tier vorderen Thalamusabsehnitte und tier g'rSgten 
i~3ntfaltnng dos Linsenkernes. Linlcs ist dnreh den konzentriseh ~esehiehteten Herd im 
Hemisph~renmark die vordere ZentrMwin~lung (G. e. a.) blockiert, reehts ist ihre u 
bindung zur inneren IgiapseI weniger gest0rt. Links bilden die Streifen meist ein.en neoeh 
oben offenen, reehts einen naeh unten offenen Bogen. Die Fleeken in der Insel reehts 

unc~ im SehlfifenlaI)penmurk links sind I~nnstlorodukte. 

Diploe auf, die Dura war glair, spiegelnd und nieht gespannt. Unter  der Araeh- 
noidea fanden sieh mgSige Liquormengen. ])as I~elief der Windungen t ra t  ill 
geh6riger Weiss hervor; es bestanden weder Anzeiehen einer Ilirnsehwellung, noeh 
eines Hirn6dems, noeh einer Hirnagrophie. Die weiehen H/~ute waren an der Basis 
nur  ganz wenig getrfibt und verdiekt (ira Gebiet der Brfieke, der Medulla oblongata 
und der eerebellomedullgren Cisterne etw~s deutlieher als im Gebiet der groSen 
gasaleisterne). Dagegen zeigten sieh fiber den vorderen Teilen der Hirnkonvexitgt  
in der Naehbarsehaft der ziemlieh prall geffillten Venen stellenweise gelb-weiBliehe 
Verfgrbungen der Meningen. An den Hirngefggen fanden sieh makroskopiseh keine 
pathologisehen Vergnderungen. Rinde, Hirns tamm und J~leinhirn waren bei der 
Betraehtung yon angen normal. Aueh dis gehirllnerven boten niehts Besonderes. 
l~fiekenmark und periphere Nerven konnten nieht herausgenommen werden. 
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6 Tage sp~ter wurde am formolfixierten Gehirn der Hirnstamm dureh Mittel- 
hirnschnitt veto GroBhirn abgel6st und das erstere in frontale Scheiben yon etwa 
] era Dicke zerlegt; der Hirnstamm wurde senkreebt zu seiner Achse geschnitten. 
W~hrend die Sehnitte dutch den Hirnstamm und das Kleinhirn keine Besonderheiten 
ergaben, land sieh im Grol3hirn im Mark beider ttemisphgren ein h6chst merk- 
wiirdiges Bild: 

Man sieht beiderseits ziemlich unregelm~13ig geformte, bald schm~lere, bald 
breitere Streifen, d~e in ihrer F~rbung der grauen Substanz gleiehen. Diese Streifen 
bilden ann~hemd konzentrisehe Ringe oder Halbringe, welehe mit  Sehiehten yon 
anseheinend normal gebliebener weil~er Substanz abweehseln. Das Bild erinnert 
auf den ersten Blick etwas an das Aussehen der Jahresringe eines Baumstumpfes; 
nut  sind die grauen Streifen unregelm~l~iger beschaffen als die Ringe des Baum- 
quersehnittes. Am Rindengrau rnaehen sie stets halt ;  sie sind hier dureh eine 
Sehieht markhaltiger Fasern (Fibrae areuatae) yon der Rinde getrennt. Die Streifen 
h6ren aueh da auf, we der Balken in das Hemisph~renmark einstrahlt und lassen 
die innere Kapsel frei. In  der Umgebung der Seitenventrikel, also an den Pr~i- 
dilektionsstellen der Herde der multiplen Sklerose, sind makroskopisch keine 
Ver~nderungen festzustellen. Der Befund ist auf das Mark des Frontal- und Parietal- 
lappens besehr~nkt, der Temporal- und auch der Oeeipitallappen sind ebenso wie 
das Mark des K]einhirns und des Hirnstammes unver~ndert. 

Unsere Abb. 1 zeigt die ]-Ierde auf beiden Itemisph~ren in ihrer gr613ten Ent- 
faltung. Der Schnitt geht durch die vordersten Teile des Thalamus und liegt auf 
der H6he der gr61~ten Ausdehnung des Linsenkerns und der Ansa lenticularis. 
Links ordnen sich die Streifen konzentrisch um einen idealen N[ittelpunkt, der im 
Mark der vorderen Zentralwindung gelegen ist. Die meisten Streifen liegen darunter 
mit einem naeh oben offenen Bogen und ragen tier in das Centrum semiovale hinein, 
so dal~ bier offenbar die Bahnen yon der vorderen Zentralwindung zur imleren 
Kapsel nnterbroehen sind. Au~ der reehten Seite liegt der Mittelpunkt, um den 
sich die Streifen mit  einem nach unten offenen Bogen konzentriseh gruppieren, 
mehr ventral un4 lateral. Rechts ist also die Verbindung der vorderen Zentral- 
windung zur inneren Kapsol weniger gesthrt als links. Das Mark der Schl~fenl~ppen 
ist beiderseits frei. 

Abb. 2 zeigt einen Schnitt etwa 1 em hinter dem erstgenannten. Nian erkennt, 
da ]  die Streifen beiderseits im Prinzip die gleiehe Anordnung aufweisen; links 
blockieren sie wieder mit  ihren nach oben offenen B6gen die vordere Zentralwindung, 
w~hrend reehts die Verbindungen mit  der inneren Kapsel v611ig frei bleiben. 

Geht man yon bier weiter eaudalw~rts, so verschwinden die Streifen reehts 
bald v611ig, w~hrend sie links noeh l~nger zu verfolgen sind. Auf einem Quersehnitt 
auf der H6he des Ganglion genieulatum laterale sind sie, wenn auch in geringerer 
Zahl, so doch noch deutlich an der eharakteristischen Stelle im Mark der vorderen 
Zentralwindung und an der Sohle des Suleus l%olandi zu erkennen. 

Geht man von Abb. 1 oralw~rts, so h6rt die Ver~nderung zuerst auf der linken 
Seite auf. Auf einem Sehnitt dureh die vordere Commissur finden sieh die Streifen 
noch auf beiden Seiten; rechts ~iillen sie hier einen grol~en Tell des Hemisph~ren- 
markes aus. Die Verbindungen zur inneren Kapsel sind hier beiderseits verlegt. 
Aueh auf dem nhchsten Schnitt, der durch den Schl~fenlappenpol und den Traetus 
olfaetorius geht, ist die Ver~nderung reehts im Gegensatz zur linken Seite noch 
seth" ausgedehnt (vgl. Markscheidenbild yon Abb. 3); das Mark der 2. und 3. Stirn- 
windung ist von den Streifen erfiillt, die bier einen besonders frisehen Eindrucl~ 
machen; das Mark der 1. Stirnwindung bleibt bier, wie aueh auf den iibrigen 
Schnitten, ffei. Noeh welter naeh vorn zu sieht man die letzten Streifen reehts auf 
der H6he des vorderen Endes des Seitenventrikels. Die Stirnpole sind abet 
beiderseits unversehrt. 
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Die grauen Streifen haben also zwar in beiden Hemisph~ren das n&mliehe 
Aussehen und dieselbe charakteristisehe ,,konzentrisehe" Anordnung, abet in der 
Ausbreitung bestehen bemerkenswerte Unterschiede zwisehen beiden Seiten: Links 
liegt das Zentrum der Streifen im tiefen Mark der vorderen Zentralwindung, reehts 
lateral und ventral hiervon, etwa oberhalb des dorsalen Endes des Sulens semieir- 
cularis im Mark der 3. Stirnwindung. Links reieht die Veri~nderung welter naeh 
hinten, reehts kann man sie erheblieh weiter naeh vorn verfolgen. Links erseheint 
fiberall die vordere Zentralwindung bloekiert, reehts sind die Verbindungen mit der 
inneren Kapsel offen. 

Abb. 2. Fall 1. Frontalsohnitt etwa 1 cm hinter dora vol:t Abb. 1 lnitSen 4urch den Thalamus 
(Commissura mollie un4 dab Corpus subthalamicum). Die konzentrisch geschichteten 

I-Ierde sind beiderseits, besonders rechts, kleiner geworden. 

Die zwiebelschalenartige Anordnung der Streifen ist beiderseits die l~egel, doch 
sieht man vereinzelt auch Streifen oder auch anders geformte tterde, deren Zuge- 
h6rigkeit zu der konzentrisehen Anordnung nicht ohne weiteres deutlich ist; auch 
sie sind indes beschrgnkt auf das Mark des Frontal- und Parietallappens. - -  In 
den vorderen Bezirken, besor/ders rechts, machen die t terde einen frischeren Ein- 
druek. Das Mark fiihlt sich hier besonders weich an. In den zentraleren Gebieten 
der Ver~nderung sind die grauen Herde ganz solid, sehr scharf konturiert, sie erinnern 
hier mehr an t terde der multiplen Sklerose. 

Im iibrigen fMlt das Gehirn durch seine sehr reichlichen Blutpunkte auf; diese 
haben indessen keinerlei Beziehungen zu den eigenartigen Vergnderungen im Hemi- 
spharenmark. Die Stammganglien, der tiefere Hirnstamm, das Kleinhirn und die 
Medulla oblongata zeigen, wie gesagt, auBer Anzeichen der Hypergmie keine 
Besonderheiten. Namentlieh erseheint das Gebiet der I-Iirnnervenkerne intakt.  
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Eine graue Verf~rbung der Pyramidenbahn im Bereieh des Hirnstammes ist nicht 
naehzuweisen. 

Die makroskopisch-anatomisehe Diagnose faucet: Geringgradige frische Menin- 
gitis, besonders an der Konvexit~t. Eigenartige, in konzentrischen Streifen ange- 
ordnete graue Herde im Hemisph~renmark beider Selden. 

Zusammen/assung des makroskopischen Be/uncles. An dem 1730 g 
schweren Gehirn fielen s nut  leichte meningi t ische Vers  

~uf. Bei der Zerlegung in Scheiben fanden sich im Hemisph/~renmark des 
Fronta l -  und Pariet~l]~ppens beiderseits grol~e Herde,  die sich aus kon- 

zentrisch angeordnet.engr~uen Streifen zus~mmensetzen.  I m  fibrigen Grol3- 
hirn, sowie im Hi rns t~mm und Kleinhi rn  fehl ten solche Ver/~nderungen. 

Histologischer Be/und. 
Es wurden yon beiden Hemisph~ren mehrere ganze Seheiben in frontale 

Schnitte zerlegt und Serien yon Markscheidenpr~paraten (Kulschitztsy) und 
~u hergestellt. Die serienmi~13ige Verarbeitung erwies sich 'in diesem 
Falle als unbeding~ notwendig, weil man nur auf diese Weise die eigenartige 
Ausbreitung der Ver~nderungen rekonstruieren konnte. Selbstverst~ndlich wurden 
auch die anderen tiblichen Me*hoden angewendet. 

Ubers ich t  bei B e t r a c h t u n g  der Schnit*e mi t  blol~em Auge bzw. 

schw~cher VergrSl~erung. 

Am deutlichsten treten die Ver~nderungen am Markscheidenbild hervor. 
Auf Abb. 3, einem Frontalschnitt der rechten Hirnh~lfte, welcher den vordersten 
Tell des 8triatums trifft - -  er liegt also vor dem Schnitt yon Abb. 1 - - ,  ist 
fast das ganze Hemisph~renmark von konzentrisch geschichteten hellen Streifen 
durchsetzt, in welchen die Markscheiden fehlen. Im tiefen Mark unter F 3 
gruppieren sie sich ringfSrmig um ein kleines helles Zentrum. In wei*erer Entfernung 
yon diesem Zentrum sind die Streifen nut mehr Segmente eines Kreisbogens. 
Zwischen diesen entmarkten Partien sind immer schm~lere, manchmal auch breitere 
Markstreifen erhalten geblieben. Die Entmarkungsstreifen machen iiberall unmittel- 
bar an den U-Fasern h~lt, sie dringen nirgends in die I~inde ein und verschonen 
jedenfalls alas S triatum, obwohl sie noeh etwas in den Anfangsteil der inneren Kapse] 
hineinreichen. 'Ein vereinzelter Streifen liegt im Markstrahl yon F 2; er sieht auf 
dem Schnitt wie ein isolierter Herd aus, die Serie abet ergibt, dal~ er ebenfalls zu 
den konzentrischen Streifen gehSrt. Von besonderer Wichtigkei~ ist, dab sich die 
Entmarkungsstreifen ohne jede Rfieksieht auf den Verlauf yon Nervenfaserbfindeln 
ausbrei~en. 

Die Entmarkungen dich~ am Zentrum (Abb. 4) sind kaum 1 mm breit, in der 
Peripherie.dagegen be*rggt ihr Durchmesser fast ~/~ cm. W~hrend sonst alle Streifen 
vSllig hell erscheinen, zeigt der ~uBerste (Abb. 3) einen grauen Ton; bier ist die 
Entmarkung keine vollst~ndige, man kann d~ yon einem ,,M~rkschattenherd" 
sprechen. Die zwischen den S*reifen liegenden erhaltenen M~rkzonen sind ira 
allgemeinen viel dfinner als die Streifen; an einzelnen Stellen verbreitem sie sich 
anregelm~Big. Die Entmarkungsstreifen sind an ihrem konkaven, dem Zentrum 
zugekehrten l~ande ziemlich scharf, am konvexen peripheren dagegen nnscharf 
konturiert (Abb. 4). Dementsprechend sind die dazwischenliegenden markhaltigen 
Zonen nmgekehrt innen unscharf und auBen sch~rfer abgese*z*. Diese mark- 
haltigen Zonen sind nich~ immer vollst~ndig v0neinander getrennt, sondern sind 
vielfach miteinander verbunden (,,Anasf~omosen"); dadureh werden die Ent- 
markungsstreifen in einzelne Stiicke geteilt. Wenn auch die ]~reite der 
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E n t m a r k u n g s s t r e i f e n  n a c h  der  Per ipher ie  h i n  i m  a l lgemeinen  e twas  z u n i m m t ,  so 
gesch ieh t  dies doch n ich t  ganz  gleichm~l~ig, u n d  vie l fach weehse ln  brei tere  m i t  
s ehm~le r en  St re i fen  ab.  

R~ulrd ich  en t sp r echen  diese E n t m a r k u n g s s t r e i f e n  konzen t r i s eh  a n g e o r d n e t e n  
Kuge l scha len .  U m  e inen  E inb l i ck  in  die A n o r d n u n g  des ganzen  Gebildes zu  

~&bb. 3. Fall 1. Prontalschnit t  dutch die rechte Hemisphere auf (ler HShe des Kopfes 
des Nucleus cand~tus nnd c~es Schl~fenlappenpoles; tier Schnit t  lieg't vor dem yon Abb. 1. 
5[arkscheidenbil4 nach Weigert-Kulschitzky. Natiirliche GrSl3e. In  der Tiofe yon F 3 
d.as Zentrum ~es gerdes .  Der ~tul~erste Entmarkungsstreifen (Seh.) hat  die Eigentfimlieh- 
keis des Marksch~ttenherdes. In  der Tiefe yon F 2 ein Entmarknng-sstreifen, tier naeh 

der Serie zum groBen tterct gehSrt. Bei L isolierte kleine Entmarkungsfleeken. 

b e k o m m e n ,  war  es wicht ig ,  des  Z e n t r u m  mi~ 8 icherhe i t  fes tzus te l len .  Es  war  zu 
s u e h e n  a u f  e i nem Schni t te ,  der  alle Schalen  t r i f le ;  dieses !Preparer i s t  des  in Abb.  3 
wiedergegebene.  Man  e rkenn t ,  dab  das  Z e n t r u m  in  e inem k le inen  E n t m a r k u n g s -  
f leck yon  i m m  D u r c h m e s s e r  b c s t e h t ;  in  i h m  is t  deu t l i ch  ein Gef~13querschnit t  
zu  sehen.  Es  zeigt  sich, dab  das  Z e n t r u m  sich ke ineswegs  in  der  Mitre  des He rdes  
bef inde t ,  sonde rn  sehr  s t a r k  sei t l ich l iegt.  Der  H e r d  als G~nzes  e n t s p r i c h t  also 
ke ineswegs  e iner  Kuge l .  

Fe rne r  fgl l t  au f  (Abb. 3), da.{~ i m  U m k r e i s  des ganzen  aus  k o n z e n t r i s e h e n  Streifen 
z u s a m m e n g e s e t z t e n  Herdes  des  g e s a m t e  Mark  viel weniger  g u t  ge fa rb t  i s t  ( , ,Auf- 
he l lungskre l s " )  als d~s M ark  in  wei terer  E n t f e n m n g .  Man  vergle iche h i e r m i t  
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z .B .  das tiefdunkel hervortretende Mark yon F 1, das Mark des Gyrus einguil 
und der Balkenmitte, auch das Mark der Orbitalwindungen ist wieder dunkler 
gef/~rbt. In diesem ,,Aufhellungskreis" ]iegt ein Teil des Striatums sowie die 
Capsula externa und extrema; aueh in der Rinde, die in dieses Gebieg f~llt, sind dig 
Radii und die Queffasern sp/~rlieher. Dieser Aufhellungskreis ist entsprechend der 
Form des Her@s, kein mathematiseh regelm/~Biges Gebilde, sondern oval ver- 
zogen; das Ganze entspricht r/~umlieh etwa einem Ellipsoid yon ungefi~hr 5--6  cm 
Durehmesser. 

Endlich bemerkt man au~ Abb. 3 einige kleine Entmarkungsfleeken, die 
tats/~chlich mit  den konzentrisehen Streifen keinerlei Zusammenhang besitzen. 

_~-bb. 4. F a l l  1. D e t a i l  a u s  A b b .  3 ; zeig ' t  alas Z e n t r u m  4es  H e r d e s  bei  7 f a c h e r  V e r g r S B e r u n g .  

Ein solcher unscharf begrenzter Fleck befindet sich im Mark des Gyrus cinguli, 
ein weiterer im Mark der unteren Balkenstrahlung, we diese die innerc Ecke des 
Striatums beriihr~. 

Die Abb. 5 ist Bin Markscheidenschnitt aus der linken Hemisphere, welcher 
durch den Thalamus und das Ganglion geniculatum laterale geht; cr liegt etwas 
hinter dem Sehnitt ,  den Abb. 2 veranschaulich~. Man sieht im Gebiet der 
vorderen und hinteren Z~ntralwindung einige halbkreisfSrmige Entmarkungs- 
streifen, welche bis tier in das Centrum semiovale reichen; ihre konvexe Seite 
ist dem Hemisphgrenmark zugekehrt. Aus der Serie ergibt sigh, dab es sich hier 
nm die peripheren Entmarkungsstreifen eines Herdes handelt, dessen Zentrum 
weiter vorn im Hemisphgrenmark gelegen ist und zwar ungefghr auf der tt~he 
von Abb. 1. Die Kugelschalen sind also hier tangential getroffen und die Streifen 
dementsprechend breit. Vergleiehen wit Abb. 5 (yon der rechten Seite) mit Abb. 3 
(yon der linken Seite), so sehen wir, dab entsprechend den schon bei der Sektion 
gemachten Beobaehtungen die Streifen rechts einen naeh unten konkaven Bogen 
beschreiben, wghrend sie links nach oben geSffnet sind. Dem entsprieht, dab die 
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durch ihren MarkschaJ, tencharakter gekennzeichne en ~,uBersten Streifen im ersten 
Fall oben, im letz~en unten liegen. Aach links (Abb, 5) l/egen die Streifen innerhMb 
eines Aufhellungskreises, der das ganze Gebiet der vorde~-en'~Zentralwindung umfaltt. 

Abb. 5. Fall 1. Frontals0hnitt (lurch die linke Hemisphare auf H~he des Nucleus ruber 
und des Corpus g'eniculatum ]aterale (G. g. 1.); der Schnitt liegt ein wenig hinter 4em 
yon Abb. 2. ~Veigevf-K'uIschi~zky. NatJlrliche GrO~c. i. isolierte Herde; i" ein solcher 

im Thalamus a,n tier W~and des III. Ventrikels. 

Auf tier linken Seite sind aueh wieder (Ahb. 5) aul~er den geschiehteten Ent- 
markungsstreifen einzelne, hiervon ganz unabhangige Entmarkungsherde vet- 
handen, z. B. im Mark des Cyrus cinguli nnd im Ammonshorn. Besonders be- 
merkenswert ist ein rela~iv atelier, isolierter Entmarkungsherd im ThMamus 
unmit~elbar am III .  Ventrikel (Abb. 5). Dieser Herd entsprieh~ durehaus den 
typischen periventrikularen Herden in dieser Gegend bei der multiplen Sklerose. Es 
verdient hervorgehoben zu werden, dab an den Eeken der Seitenventrikel, der wiehtig- 
sten lh'adilektionsstelle der multiplen Sklerose, nirgends Herde vorhanden sind ~. 

1 In  den letz~en Schnitten dieser Serie taucht  als ein neuer Befund in T 3 an der 
Rindenmarkgrenze ein ungef~hr steeknadelkopfgrol3er hypermyelinisierter Fleck auf. 
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Das positive Bild zu dem Negat iv der Markscheidenschnit te  gibt das naeh 
Nissl gef~rbte Zellpr~parat.  Abb. 6 ist  ein Fronta l schni t t  aus der rechten Itemi- 
sph/ire, welcher einem Block en tnommen ist, der unmi t te lbar  v e t  dem Markscheiden- 
block von Abb. 3 liegt. Die Entmarkungss t re i fen t re ten  hier (wegen ihres Zell- 
reiehtums) dunkler  gef/~rbt zwischen den in tak ten  helleren Par t ien hervor. Es 
f~llt auf, dab die mi t te ls ten  Streifen intensiver  gef/~rbt sind als die innersten und 

Abb. 6. Fall I. Frontalschnitt dutch die rechte I:[emisph/~re, Nisslbild. VergrO~erung 1,4faeh. 
Der Schnitt liegt etwas vor 4em yon Abb. 3. Sch. entspricht delr~ ~larksehattenher(l in 

Abb. 3. ]Einige Streifen treten wegen ihres Zelh'eichtums (lunkler hervor. 

die aller~uBersten. Bei diesen letzteren sind die R/tnder besonders zellreieh, so dab 
man geradezu yon einer Wallbi ldung sprechen kann  (vgl. Abb. 7). Die iibrige 
Marksubstanz und  die Rinde dieses Schnit tes bieten nichts Besonderes. - -  Wenn 
man aber die Nissl-Pr~parate nieht,  wie sonst iiblich, zur  Ent fernung der myelin- 
hal t igen Brocken und  Niedersehl~ge, die bei der  Konservierung zu ents tehen pflegen, 
vor tier Farbung  mit  Alkohol im Bru t schrank  vorbehandel t ,  sondera sofort nach 
dem Sehneiden f~rbt,  so kann  m ~ n  auch den vorher  beschriebenen Aufhellungs- 
kreis s ichtbar  machen. In  einem solchen frischgef/~rbten Prapara t  bleibt n~mlich 
der genannte  Bezirk frei von solehen Produkten,  wahrend die iibrige Mark- 
substanz reiehlich dami t  beladen ist, wodurch sich das gesunde Mark leicht 
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griinlich angefgrbt hervorhebt ,  wghrend die erkrankte  P~rtie einschlieBlich de r  
konzentrischen Streifen heller aussieht. 

E i n z e l h e i t e n  be i  B e t r ~ c h t u n g  m i t  s t s  V e r g r S ~ e r u n g .  

Es soll ausgegangen werden yon den mit t leren Par t ien  des Herdes. - -  Ira 
1V[~rkscheidenbild finden sich in den Entm~rkungsstrei fen nur  mehr  ganz vet-  

Abb. 7. Fall I. Nisslbild. Detail aus Abb. 6 bei 7,5facher VergrS~erung. Soh. entsprich# 
dem :V[arkschattenherd auf Abb. 3 ; hier ist Wallbildung deutlich. G. Gef~e mit Infiltraten. 

einzelte markhal t ige Fasern, die vielfach Auftreibungen zeigen, aul~erdem gr6l~ere 
und  kleinere schwarzgefarbte Ballen, ()sen und  l%inge ~ls l%este zugrunde gegangener 
markhal t iger  Fasern (Abb. 8). ~Nach den konvexen R~ndern bin  nehmen die 
erhal tenen l~asern an  Menge al lmahlich zu, zeigen aber noch deutliche Zerfalls- 
erscheinungen. Auffgllig ist, dab vielfach diejenigen Fasern, die in der Lgngs- 
r ichtung der Streifen verlaufen, offenbar s tarker  geschgdigt s ind als diejenigen, 
welche quer dazu stehen. Wghrend also am konvexen gul~ersten Rande des Ent~ 
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markungsstreifens ein mehr  allm~hlieher Ubergang in das markhal t ige Gebiet 
besteht,  ist  die Grenze des Streifens an der konkaven,  dem Zent rum zugerichteten 
Seite viel unvermit te l ter .  In  den schwarzen Zonen sind die Markfasern natfirlich 
ung]eieh besser erhalten,  aber man sieht aueh hier  6frets Aufbl/~hungen und  frei 
liegende Kugeln. Bemerkenswert  sind endlich noch rundliehe L6cher im Gewebe, 
die am peripheren Rand  der Entmarkungss t re i fen  besonders zahlreieh sind. 

Die Entmarkungss t re i fen sind mit  Fe t t  (Seharlachrotf~rbung) dieht vollge- 
pfropf~ (Abb. 9). Das Fet~ findet sich in erster Linie eingesehlossen in Fet tk6rnehen-  
zellen und  is~ ziemlich gleichm~Big fiber die ganze Ausdehnung der Streifen verteilt .  

Abb. 8. Fall 1. Entmarkungsstreifen mit a ngrenzenden Marlczonen ira M:arkscheidenbild 
nach Spielmeyer. Vergr6Berung 83fach. Der untere schgrfere Rand des Streifens ist dem 
Zentrum zugekehrt, tier obere unscharfe Rand ist tier periphere. Die Lt[ckenbildung tr i t t  

deutlich hervor. 

Die Fe~tkSrnchenzellen zeigen den gewShnliehen Anblick, sie sind rundlieh und  
lassen keine Forts/~ze erkennen, die Fet t t ropfen sind klein oder mit~elgro~. An den 
t~gndern der Entmarkungss t re i fen  iiberwiegen fettspeiehernde Zellen, die noch 
Forts/~tze besitzen; die Fet t t ropfen  sind hier durchschnit t l ich feiner. Die mi t  Fort-  
s/~tzen versehenen fet tspeichernden Zellen sind zum Tell proliferativ ver~nderte 
As~rocyten. Man finale* hier das charakterist ische Bild der feinen Fet t t rSpfchen 
am t~ande des s tark  vergrSBerten Zelleibes und  in den Anfangsstfieken der stern- 
fOrmigen Forts/~*ze, w/~brend das innere  des Zelleibes fettfrei  bleibt;  der grol~e 
bla.sse Kern  ist randst/~ndig. Ubrigens gibt  es solche mgehtig vergrSl3erte Astro- 
cyten auch ohne ~ettspeicherung.  Andererseits sieht man such eine ]Pef~tspeicherung 
in Zellen mit  sehmalenl dunklen Kern und  langgestreektem Zelleib, also in 
Elementen veto Hortegaschen Typus, doch ist  dieses Bild keineswegs vorherrschend. 
In  der Advent i t ia  der Gef/~l~e begegnet man ebenfalls fet tspeichernden Elementen,  
doch nur  in m/~Biger Zahl;  in ihnen ist  das Fe t t  auffallend feinkSmig verteilt .  VieI 
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auffMliger ist, dab die GefgBscheiden mit  reichlichen ~iengen yon Infi l tratzellen 
vollgestopft sind. Gelegentlich liegen i m  Gefgl~lumen kleine runde Zellen, kaum 
grSBer als Lymphoeyten,  deren Zelleib mit  feinen i%tt t ropfen voHgepfropft ist. - -  
In  den markhal t igen Zonen, zwisehen diesen Entmarkungsstreifen,  ist  kaum Fe t t  
vorhanden;  doeh finder sich s u c h  hier eine. reeht erhebliche Wucherung yon 
Astrocyten.  

I m  Silberpraparat  naeh Bielsclwws]sy sieht man in den Entmarkungsst re i fen 
iiberall eine iiberrasehende Zahl yon gut  erhal~enen Achsenzylindern, die zwisehen 
den Gitterze!len hindurehziehen. Auftreibungen und  (~senbildungen an  den I~erven- 

Abb. 9. Fall 1. Entmarknngsstrei~en (E.-St.) an der Grenze gegen eine )Iarkzone (~I.-Z.) 
im Fettbilcl bei derselben Vergr52erung wie Abb. 8. Bei G. Gefg2e mit Inffltr~ten. 

fasel~a sowie Anzeiehen des k6rnigen Zerfalls begegnet man nnr  in m~Biger Menge. 
Man sieht diese auch in den markhal t igen Zonen, wo im iibrigen die Mehrzahl der 
Achsenzylinder i n t ak t  ist. 

I m  zVissl-Bild (Abb. 10) liegen in der Mitte der zellreichen Streifen, welehe den 
En tmarkungen  entsprechen, Gitterzellen, grSBtenteils mi t  spharischen Konturen.  
(7)fters begegnet man  an diesen Elementen Mitosen. Zwischen Gitterzellen liegen 
auch unverander te  Gli~zellen, teils rait rundlichen, teils mi t  mehr lgnglichen Kernen. 
Am I~ande finder man wieder gewucherte Astrocyten, die hier das typische Bild 
tier gem~Lsteten Gliazellen erkennen lassen. Hin  und  wieder zeigen die Kerne an 
Amitosen erinnernde Lappungen oder kleine knopfart ige Auswiichse. In etwas 
geringerer Zahl  begeg~et man den gem~isteten Gliazellen stets  auch in den mark- 
halt igen Zonen (!). Ganz besonders deutlich t re ten  im Nissl-Bild ferner die Gef~B- 
infi l trate hervor:  Neben Lymphocyten  sieht man reichlieh Plasmazellen, auch 
Mitosen an  Gefal~wandzetlen werden beobachtet .  Die GefaBe verlaufen in beliebigen 
lgichtungen dnreh  die Streifen und  Zonen; man ha t  den Eindruck,  dab der Ent-  
n~arkungsprozeB keinerlei Beziehung zum Verlauf tier Gefgl~e besitzt.  
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Mit elektiven Gliamethoden (Ca]al und Holzer) kann  man die gewucherten Astro- 
eyten - -  in den Entmarkungss t re i fen  sehr zahlreich, in den markhal t igen Zonen 
etwas weniger h~odfig - -  gut  darstellen (Abb. 11). In  den Entmarkungss t re i fen  sieht 
man im Ca]al-Bild nicht  seiten Auftreibungen an  den ~ortsi~tzen der Astroeyten 
(ohne das typisehe Bild der ausgebildeten Klasmatodendrose);  oft ha t  sieh zwischen 
den Zellen ein diffuses ]~etz impr~gniert .  In  den markhal t igen Zonen ist  eine solche 
Netzimpr~gnat ion nicht  vorhanden und  die gewueherten Astroeyten sind bier  
besser dargestellt.  Im Holzer-Pr~parat erkennt  man, d a ]  eine deutliche Vermehrung 
der Gliafasern im Gange ist. - -  Die Hortega-Methode gelang nieht.  

Abb. 10. F,%ll 1. Nisslbild bei derselben VergrOl~erlmg" ~,~ie Abb. 8 und 9. Entmarkungs- 
streifen (E.-St.) sehr reich an gewuchertei1 Gliazellen. ~arkzone (M.-Z.) mit einigen 

proHferativen Astroc:~ten. 

Bei der Versilberungsmethode nach Perdrau t re ten  die GefgBe in den Ent-  
markungsstreifen dutch  Zunahme ihrer Silberfasern sehr markan t  hervor, wenn 
sieh aueh keine ausgesprochenen mesenchymalen Netze vorfinden. In  den mark- 
halt igen Zonen sind die Gef~l]e unvergndert .  

Pigment,  Eisen u. dgl. ist  n ieht  vorhanden.  
Dies ist das durchschnit t l iche Bild der Entmarkungss t re i fen aus den mit t leren 

Par t i en  des ganzen t Ierdes;  der AbbauprozeB ist  hier in  vollster Entwieklung 
begriffen. Etwas anders stell t  sieh der Befund dar, wenn wir die innersten,  dem 
Zent rum zungehst  gelegenen, und  die periphersten Streifen betrachten.  In  den 
Entmarkungss t re i fen  an der Peripherie der I-Ierde ist  die En tmarkung  noeh weniger 
vorgeschri t ten,  man ha t  im Markscheidenbild den Typus des Marksehattenherdes.  
Die Glia zeigt hier chus erste Stadium der Umbildung zu Gitterzellen. Man sieht 
sehr viele Zellen mit  gi t t r igen Strukturen,  die noeh mi t  Fortsgtzen versehen sind; 
lVlitosen sind bier  besonders zahlreich. GroSe gemgstete Gliazellen sind n icht  so 

Archiv fiir PssTchiatrie. Bd. 98. 43 
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h~ufig wie in den StreJfen der mittleren Herdp~rtien. Am l~ande f~llen groJ~e 
gtiogene l~iesenzellen auf ,  welche dem yon Creutz/eldt beschriebenen Typus 

Abb. 11. Fall 1. Holzerbild. '~00fache VergrSl3erung. Gewuchert~e Astrocyten (randst~inciige 
Kerne); Produktion you Glia.fasern. 

zkbb. lla.  Fall 1. Gilogene l~iesenzelle. Nisslbild bei 800fachei. VergrSl~erung ~. 

entsprechen (Abb. l l a ) ;  diese vielkernigen Gebilde speichern kein Fett .  Sie sind 
zweifellos ein Anzeichen lebh~ftester Proliferation. Der Fet t~bbau h~t ger~de 
begonnen und m~n sieht daher noch wenig sch~rlachf&rbbare Subst~nzen. Jeden- 
falls h~ben wir hier die frischesten Ver~nderungen vor uns. 
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Umgekehrt liegen die Verhgltnisse bei dem innersten Streifen; hier haben wit 
offenbar das glteste Stadium der Ver~nderungen vor uns. Von einer lebhaften 
Zellproliferation ist nieht mehr viel zu sehen, Riesenzellen der besehriebenen Art. 
fehlen ganz, die gemgsteten Gliazellen sind weniger zahlreieh als in den mittleren 
Streifen. ~berhaupt ist das ganze Gebiet zellgrmer. Aueh die K6rnehenzellen sind 
viel sp/~rlieher, Mitosen sind kaum noeh vorhanden. Die Gliafaserbildung erreieht 
bier ihren hSehsten Grad, stellenweise sind sehon riehtige Filze yon Gliafasern 
entstanden. 

Ebenso wie in den markha.ltigen Zonen sind in dem ganzen Aufhellungskreis 
gemgstete Gliazellen in mS~Biger Zahl gleiehmggig verteilt in der Marksubstanz 
zu linden. Allerdings ist das Gewebe augerhalb des Aufhellungskreises aueh nieht 
v611ig normal. Im Zellbild sieht man fiberall eine mgBige, abet deutliehe Ver- 
mehrung der Gliazellen, hier und da begegnet man Gli~kn6tehen. Besonders trifft 
man allenthalben im Mark, abet aueh in der Rinde, Gef~Sinfiltrate his zur Bildung 
dicker Zellm~ntel. 

Die weiehen H~ute zeigen tiberall an der Konvexit~t eine deutliehe Infiltration 
mit Lymphoeyten und Plasmazellen. Diese meningitisehen Ver~nderungen sind 
ganz unabh~ngig vonder  Verteilung der konzentrisehen Entmarkungsherde. Eine 
Ependymitis besteht nieht. Die Gef/~l~e der weiehen tt~ute sind wall mig Blut 
gef~illt, ebenso wie auch h~ufig die Gef~Be tier nerv6sen Substanz. 

Die Rinde zeigt eine normale Arehitektonik und so gut wie gar keine Ausf~lle 
yon Nervenzellen. Diese bieten aber fiberall das Bild der ~ku~en Zellver~nderung 
Nissls. Die n~mliehen allgemeinen Ver~nderungen linden sieh aueh im ganzen 
fibrigen Zentralorgan - -  es wurden die versehiedensten Teile untersueht -- ,  insbe- 
sondere entzfindliehe Infiltrate. Aueh der Sehnerv, der bis zur Retina verfolgt wurde, 
ist nieht frei davon. Augerdem gibt es hier noeh einige Besonderheiten: n~mlieh 
einen Ausfall der markhaltigen ]~asern an der Peripherie des intraorbitalen Ol0tieus 
(besonders in seinem nasalen Tell). Es muB sieh hier um das Residuum eines 
~lteren Prozesses handeln, denn es ist kein Fett naehweisbar, wohl aber eine Ver- 
mehrung der AstroeySen und eine Verdiekung der bindegewebigen Septen (,,Neuritis 
interstitialis peripheriea"). In den Papillen finden sieh groBe ,,Drusen", d.h. 
strukturlose, trolofsteinartige Massen, die sieh mit I-I~matoxylin dunkel f~rben; 
in der Umgebung Hyalinisierung der verdiekten Gef~13w/~nde und Gliawueherung, 
die aueh noeh in der Retina zu bemerken ist. 

Zusa~nmenfassung. Wit  k6nnen  A)herdf6rmige  und  B)di f fus  aus- 
gebreitete Ver/~nderungen unterseheiden.  Die herdf6rmigen bestehen 
1) in grogen En tmarkungshe rden  mi t  eigenart igem Bau, yon denen einer 
im Mark der reehten und  einer im Mark der l inken GroBhirnhemisph~re 
gelegen ist, und  2) in  einigen kleineren Entmarkungsf leeken  naeh Art  der 
mul t ip len  Sklerose. 

A. ad 1. Die beiden grogen Herde sind yon ann/~hernd gleichen 
Dimensionen,  etwa yon der Gr58e eines H/ihnereies. Die Herde bestehen 
aus En tmarkungen ,  die kugelsehMenfSrmig umeinander  geschiehtet 
sind. Auf dem Quersehnit te  erseheinen diese Kugelsehalen als konzen- 
triseh angeordnete  Entmarkungss t re i fen ,  welehe mi t  markhal t igen Zonen 
abweehseln. Sie grulopieren sieh u m  einen Mit te lpunkt ,  der im Herde 
exzentriseh liegt. Der Mit te lpunkt ,  der du tch  die Serie genau festgestell~ 
werden konnte ,  ist ein kleiner rundl ieher  Entmarkungsf leek ,  in dem ein 
Gef/~g liegt. Die beiden grogen Herde sind auf die Marksubstanz des 
Groghirns besehr/~nkt; die En tmarkungss t re i f en  maehen an  den l~'ibrae 

43* 
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arcuatae halt und verschonen die graue Substanz. An den Stellen, wo 
die Entmarkungsstreifen sieh der Rinde n/~hern, nehmen sie h/~ufig un- 
regelms Formen an. Von besonderer Wiehtigkeit ist, dab die Ent-  
marknngen sich sonst ohne jede R~ieksieht auf den Verlauf yon Faser- 
biindeln oder Gef/il~en ausbreiten. Dureh den grogen Herd links werden 
die Verbindungen der Zentralwindung mit  der inneren Kapsel  voll- 
kommen unterbroehen, w/~hrend sie reehts nahezu freigeblieben sind. Die 
ttalbseitenerscheinungen rechts des ldinisehen Bildes finden hierdurch 
ihre Erkl/~rung. 

Die dem Zentrum des Herdes zun~ehst gelegenen Entmarkungsstreifen 
sind sehmal, naeh der Peripherie zu werden sie im allgemeinen immer 
breiter. Der einzelne Streifen ist an seinem konkaven, dem Zentrum 
des Herdes zugekehrten I~ande seharf, an seinem konvexen gande  
weniger seharf abgegrenzt; er geht da allms in die benaehbarte 
markh~ltige Zone tiber. Dementspreehend sind die markhaltigen Zwisehen- 
zonen umgekehrt  an ihrem inneren Rande unscharf, am /~uBeren scharf 
abgesetzt. Sie sind in iJarer Breite wenig different; infolge der naeh der 
Peripherie lain zunehmenden Breite der Entmarkungsstreifen wird der 
Abstand der 3s naeh dem gande  des Herdes zu im allgemeinen 
grSBer. Die markhaltigen Zonen sind vielfaeh miteinander verbunden. 

Die feinere histologisehe Untersuehung ergibt, daS die Entmarkungs-  
streifen in ihrer Struktur den Herden der multiplen, bzw. der diffusen 
Sklerose entspreehen. I m  Gegensatz zum Ausfall der lV[arkseheiden 
sind die Achsenzylinder relativ gut erhalten. I m  Zellbild sieht man eine 
sehr starke Zunahme der Glia, die einerseits zur Bildung zahlreieher Fett-  
k6rnehenzellen, andererseits zur Entstehung faserbildender Astroeyten 
fiihrt. An den GefgBen besteht eine entziindliehe t~eaktion (Lympho- 
eyten und Plasmazellen). Die dem Zentrum zungehst liegenden inneren 
Streifen zeigen den ProzeB offenbar in seinem ~ltesten Stadium; bier ist 
die Gliafaserbildung am weitesten fortgesehritten. Der HShepunkt  des 
dareh die Fett, k6rnehenzellen angezeigten Abbaues finder sieh in den 
mittleren Streifen. Ganz an der Peripherie dagegen ist die Entmarkung 
noeh unvollkommen (, ,~arksehattenherde") ; der Abbau und die Gliazell- 
proliferation sind bier erst im Werden (Gliawallbildung am t~ande der 
Streifen). 

Zu betonen ist, dab die markhaltigen Zonen zwisehen den Streifen 
nieht frei von Vers sind. Neben einer leiehten Liehtung im 
lV[arkfaserbilde finder man hier vor Mlem aueh bereits eine deutliebe 
I~eaktion der Glia. Endlieh ist eine Liehtung im 3s aueh 
im weiteren Umfang der konzentrisehen Streifen bemerkbar,  so dag 
ein ,,Aufhellnngskreis" um den Herd entsteht;  in diesem Gebiet ist aueh 
noeh eine deutliehe gliSse Reaktion vorhanden. 

ad 2. Die yon den grogen Herden unabhS~ngigen kleinen Entmarkungs-  
fleeken linden sieh zerstreut an Versehiedenen Stellen des Groghirn- 
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markes.  Der grSgte Herd dieser Ar~ liegt an  der W a n d  des 3. Ventrikels 
im Thalamus,  er ha t  die lV[erkmale eines frisehen Herdes yon mul t ip ler  
Sklerose. 

B. Die diffusen Ver/~nderungen bestehen e inmal  in m/igiger Infil-  
t r a t ion  der 3 leningen (Lymphocyten  und  Plasmazellen) und  der Gefgl]e 
der ganzen Hirnsubs tanz ,  sowie ferner in  der allgemein verbrei te ten 
aku ten  Nervenzel lver~nderung.  Sonst  f indet  sieh niehts  Besonderes an 
H i r n s t a m m  u n d  Kle inh i rn ;  aueh keine Pyramidenbahndegenera t ion .  Der 
reehte Nervus  op~icus zeigt den Befund einer , ,ehronischen interst i t ie l len 
Neur i t i s"  mi t  leiehter Atrophie der nasalen Randtefle.  

b) F a l l  t t a s e  ( N e u s t a d t ) .  

Helene ttase, 51 Jahre alt. Erste Krankenhausaufnahme 26.6. 1929. Nach 
Angabe des Ehemannes sell die friiher gesunde Patientin schon seit 1/~ngerer 
Zei~ nicht mehr geistig auf der H6he gewesen sein. Seit mehreren Monatenist sie 
rechtsseitig gel/~hmt, und in dieser Zeit haben sich Versteifungen des rechten Armes 
und Beines und der Finger eingestellt. Uber den Beginn dieser L/~hmung kann er 
keine Angaben maehen, auch nicht darfiber, ob die jetzt vorhandene Demenz ers~ 
nach der L~hmung eingetreten ist. 

Die Kranke war v611ig dement, aphasiseh und rechtsseitig gel~hmt mit Ver- 
steifung der Gelenke der rechten Extremit~en und Beugekontraktur der l~inger 
der rechten Hand. Die rechte Pupille ist etwas entrundet, welter als die linke, 
Liehtreaktion wenig ausgiebig. Liquor : Druck 170, Zellen 28/3, Nonne und Weich- 
brodt Trfibung; Wassermann in Blur und Liquor negativ. 

Nach Durchffihrung einer Bismogenol-Salvarsankur blieb der Zustand unver- 
/~ndert; im Liquor waren jetzt noch 25/3 Zellen vorhanden, ~onne positiv. 

11/2 Jahre sp/~ter war der Befund noch derselbe: Die l~eflexe rechts waren nicht 
auszul6sen, links waren sie vorhanden; die Rigidit/it war besonders stark; Faeialis- 
parese rechts, Ptosis rechts, kein Nystagmus. l)atientin war dement, nicht 
orientiert, sprach mit leiser unverst/~ndlicher Stimmc; es bestand ein ausgedehnter 
DecubiCus. lm Facialisgebiet rechts hef~ige, krampfhafte, anscheinend auch 
schmerzhafte Muskelkontraktionen. Ted am 27. 11. 1930 nach fiber 2j~hriger 
Krankheitsdauer. 

Sektion (nur Gehirn). Gewicht 1210 g. Pia nicht getrfibt, abet sehr blutreich, 
fiber dem Stirnhirn etwas verdickt und sulzig, starker getriibt fiber den beiden 
Fossae Sylvii. Die Frontalpole sind leicht atrophisch. M~l~ige Erweiterung der 
Seitenventrikel. Es fanden sich grebe Ver/inderungen im Hemisph/~renmark beider 
Seiten, und zwar im Frontal- und Parietalbereich, w/~hrend die Occipitallappen 
freigeblieben sind. Manehe Stellen waren derartig verh~rtet, dab an Gliom gedacht 
wurde, an anderen Stellen wurde eine eigenartige Sr beobachtet. Das 
Mark der linken Hemisph/~re erschien im ganzen verschmglert und ffihlte sich 
besonders derb an. Links war auch der Thalamus opticus verkleinert. Hirnstamm 
und Kleinhi1~ o. B. 

Zur histologischen Untersuchung standen einige kleinere SCficke zur Vefffigung, 
so dab eine serienm/~Bige Bearbeitung und genaue Feststellung der Ausbreitung 
wie im vorhergehenden l%lle nicht m6glich war. 

In dem Thioninpr/~parat (Abb. 12) erkennt man wieder geschichtet angeordnete 
Streifen, welche den gleichen histologisehen Bau zeigen, wie bei Krach. In der 
N~he eines mutmal31ichen Zentrums rechts sind die Streifen schmal, gegen die 
Peripherie des tterdes zu werden sie immer breiter. Dabei ist allerdings eine 
Besonderheit gegeniiber Krach bemerkenswert: Der ~ul]erste Streifen zerf~llt in 
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mehrere Unterabtei lungen.  Auger einer intensiven Gliawucherung finder man 
in den Herden aueh reiehlich Gefgginfi l trate.  Im Untersehied zu Kraeh sind 
die Adventi t ialr~ume der Gef/it~e sehr s tark  erweitert  and  auger  Infi l t ratzel len 
finden sieh hier sehr viel K6rnehenzellen mit  reiehlieh grtinliehem, eisenfreiem 
Pigment.  

Abb. 13 zeigt ein Markseheidenpr~tparat. Im Mark des Gyrus einguli sieht man 
wieder die typisehen gesehiehteten Entmarkungsstre i fen.  Naeh dem l-Iemisph~ren- 
mark zu aber ist  das Bild ganz anders als bei Kraeh.  Hier l inden wit einen ausge- 
dehnten  Entmarkungsherd ,  der etwa einem Herde ,,diffuser Sklerose" entsprechen 
k6nnte.  Dieser Herd setzt  sich auch breit  in den Balken fort. An dieser Stelle aber 

Abb. 12. Fall ?,. Konzentrisch gesehich~eter Herd im Nisslbild. VergTSgerung 6,2fach. 

ist die En tmarkung  wieder unterbrochen dureh Einlagerung einiger schmaler, 
markhal t iger  Zonen, die wie Wellen naeh dem l~ande des Herdes zu verebben. 
Augerdem l inden sieh En tmarknngen  in der inneren Kapsel, im Hirnsehenkelfug 
und  im Thalamus. Die Pyramidenbahn  links ist  oberhalb der Kreuzung degeneriert. 
Die Beziehungen der le tz tgenannten Herde zu den grogen konzentrischen Herden 
im I-Iemisph~renmark liegen sich nicht  mehr feststellen. Von kleineren isolierten 
Kerden naeh Ar t  der mult iplen Sklerose land  sich nur  einer im Kleinhirn.  

Es kann  kein Zweifel sein, dab ein Teil dieser Herde naeh dem histologischen 
Bild reeht  al t  ist, wie sich auch bei der Sektion aus ihrer derben Konsistenz ergab, 
w~hrend andere, z. B. der in Abb. 9 dargestellte, frischere Vergnderungen zeigten. 
Im Oegensatz zu Kraeh fehlen diffus ausgebreitete entztindliche Veriinderungen 
an den weichen Hguten und  in der Hil~asubstanz, die Entzi indung ist hier also ganz 
auf die Kerde besehr~nkt.  

Zusammen]assung. E i n e  51 J a h r e  al~ g e w o r d e n e  F r a u  e r k r a n k t e  
eCwa 2 J a h r e  v o r  i h r e m  T o d e  m i t  r e c h t s s e i t i g e r  t I e m i p a r e s e  u n d  b e s o n d e r s  
a u s g e s p r o c h e n e r  V e r s t e i f u n g  d iese r  Se i te ,  A p h a s i e  u n d  D e m e n z .  
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I m  Gehirn fanden sich in beiden Hemisph~ren, links besonders aus- 
gesprochen, streffige Entmarkungsherde,  die sieh teilweise derb ~nf~ihlten. 
Die konzentriseh angeordneten Entmarkungen hat ten den namlichen 
Charakter, wie diejenigen bei I~h'ach ; man konnte wieder feststellen, da~ 
die zentral gelegenen Streifen die altesten, die peripher gelegenen die 
frisehesten Ver~nderungen aufwiesen. I m  Gegensatz zu Krach land sieh 

-&bb. 13. ]~ali 2. Gro/~er diffuser Entmarklmgsherd am Seitenventrikel mit einigen 
geschiehteten ~Iarkzonen im ]]alken und ira ~,[ark des @yrus cinguli. ~[arkscheidenpr~tparat 

n~eh Spielmeyer. Vergr. 6,2f~eh. 

in der einen I-Iemisph~re ein sehr ausgedehnter Entmarkungsherd yon 
der Art  der Herde der diffusen Sklerose, an dessen l~/~ndern aber auch eine 
konzentrisehe Anordnung yon markhaltigen Zonen angedeutet war. Ein 
einziger Herd yon Art  der multiplen Sk]erose war nachzuweisen. Ent-  
zfindliche Reaktionen sind aul~erha]b der Herde nieht vorhanden. 

2. Beobachtungen aus der Literatur. 
Den hier beschriebenen sehr ~thnliehe Beobaehtungen sind unter ver- 

sehiedenen Bezeiehnungen bereits mitgeteilt worden yon Marburg (1906), 
yon Barrg, Morin, Draganesco und Reys (1926), yon Bald (1928) und 
Patrassi (1931). 
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D a  de r  F a l l  yon  Bald n ich t  nu r  kl inisch,  sonde rn  v o r  a l l e m  h is to-  
p a t h o l o g i s c h  besonders  g u t  be sch r i eben  ist ,  u n d  die E i g e n a r t  de r  Ve r~nde -  
r u n g e n  in  se l tener  Pr/~gnanz zeig% sei er h ier  v o r a n g e s t e l l t ;  a u g e r d e m  

w a r e n  w i t  in  der  Lage ,  M a t e r i a l  dieses Fa l l e s  se lbs t  u n t e r s u c h e n  zu  
k d n n e n  1. 

Es hande!t sieh um einen 23jghrigen kr/~ftigen Mann, in dessen l~'amilie/~hnliche 
Erkrankungeo nid~t vorgekommen sind. Die ersten Anzeiehen des Leidens be- 
standen in ein~r F, rsehwerung des Sprechens. Bald t ra t  eine Behinderung beim 
Schreiben da.z'.a, er cropland Schwierigkeiten bei bestimmten Worten und ~;~,uBte 
sict, be1 einze!nen Buehstaben besinnen, wie sie gesehrieben werden. Dann trat  
eine Unsieherheit in den H/radon auf. Dies alles entwickelte sich etwa im Laufe 
yon 6 Woehen. 

Krankenhausaufnahme: Keinerlei Augensymptome, aueh normaler Augen- 
hintergrund; Sehw/~che des rechten Facialis, dysarthrische Sprache. Die l~eflexe 
des reehten Armes waren sehw/~eher, sonst keine neurologisehen Ansf~lle. Normale 
Intelligenz. Wassermann (Bbat) ~,~egativ, Liquor: normaler Druek, Pandyq- ,  
3 Zellen. Temp~ratur 37,2 ~ -- ib~Jd du,r~uf, unter Auftreten yon Kopfsehmerzen 
und Erbreehen, zunehmende Lgh_:a'~g des rechten Armes und Beines. Urin- 
inkontinenz, vdllige Unfi~higkeit zu si~'echen; tonisehe Spasmen im reehten Arm 
and Bein yon halbstiindiger Dauer, sparer auch links; Trismus. 

Naeh 2 Mon. Wiederaufnahme: Totale reehtsseitige L/~hmung mit  Spasmen 
und Babinski, zentrMe Faeialisl~hmung, Fehlen der Baueh- und Cremasterreflexe. 
Lichtreaktion erhalten, kein Nystagmus, Neuritis optic~ beiderseits. Totale 
motorisehe und sensorische Aphasic, Incontinentia urinae et alvi, Verwirrtheit. 
Liquor: Dmck  erhdht, Mar, 1 Zelle. - -  Wegen Tumorverdachts Operation fiber 
der linken vorderen Zentralwindung, wo niehts gefunden wurde. Am Tage darauf 
Tod, naeh etwa viermonatlieher Krankheitsdauer. 

Sektion. Innere Organe normal. Im  Gehirn, welches eine leiehte Schwellung 
zeigte, fanden sieh in der Marksubstanz bolder I-Iemisph/~ren graue Fleeken und 
Streifen, welche zum Toil nach Art  konzentrischer Kreise gesehiehtet waren und 
in ihrer Anordnung den Jahresringen eines Baumstammes gliehen; sic versehonten 
s~ets die l~inde und die U-Fasern. Die Schl/~fenlappen, die Basalganglien, Pons 
und Medulla mit  Kleinhirn, sowie das l~fickenmark sind frei yon solehen tIerden. 
Im cinzelnen verteilen sic sich folgendermagen: 

Auf einem Frontalsehnitt dutch den vordersten Tell des Seitenventrikels ist der 
Balken yon 2- -3  mm breiten, abweehselnd grauen und weiBen Streifen durch- 
zogen; sie wenden sieh kurvenartig um den Gyrus eingnli herum und bilden kon- 
zentrisehe Ringe in der weigen Substanz des Hemisph~renmarkes. In  dieser finder 
sieh auf der reehten Seite ein Feld yon 3- -4  em Durchmesser mit  konzentrischen 
Ringen. Im Zentrum sind die Ringe fiber i mm dick und werden naeh der Peri- 
pherie zu breiter. Die Gegend der Gyri 0rbitales ist versehont. In  der linken tIemi- 
sphere finden sich nur einige graue, zum Teil konfluierende Fleeke und an der 
unteren tiu einige unregelmgBige parallele Streifen. Auf einem Sehnitt 
dutch die Commissura anterior ist reehts alles normal, dagegen sind links gr~ue 
Fleeke im Centrum semiovale und augerdem im Bereiehe der oberen und unteren 
Frontalwindung konzentrische I~inge vorhanden, die bis an den BMken reiehen. - -  
In tier Eber, e des Corpus mamillare sind reehts in der Gegend der 1. und 2. Frontal- 
windung einige Streifen, und links in der N~he der 1. und 3. nnregelm~gige kon- 
zentrisehe iginge zu Sehen. Ein Sehnitt dureh das Ende des Seitenventrikels zeigt 

Herrn Prof. Bald sind wir zu besonderem Danke verpfliehtet, weil er dem 
einen yon uns (H.) versehiedene instruktive Pri~parate und besonders aneh reieh- 
liehes Muterial zur Weiterverarbeitung zur Verffigung stellte. 
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rechts einen konzentrischen Fokus yon 2 cm Durchmesser im Mark der 1. Tem- 
poralwindung und einen weiteren Herd medial devon im oberen Parietallappen; 
links liegen Herde im Lobulus parietalis superior und inferior. 

Der histologische Aufbaa der Herde ist der gleiche :wie in tmserer 
Beobachtung, so dai~ sich eine Wiedergabe hier ertibrigt. Bald betont, 
daf t  sieh i n  den zentralen Streifen der Herde des Fet t  ~ur noch peri- 

Abb .  14. Fal l  yon  Bald. 5'I~rkscheidenpr/~parat  nach  ~Veigert. Nat i i r l i che  Grd~e. F ron ta l -  
s chn i t t  4urch  den h in te ren  Tell des Balkens .  V. Vent r ike l .  I n  4era Schn i t t  s in4 m i n d e s t e n s  

zwei groBe Herde  in  ve r sch iedenen  l~ iehtungen ge t rof fen .  

vasoulgr finder, daI~ der Abrgumprozel3 bier also sohon weiter vor- 
geschritten sei als in den peripheren Streifen. In  dell letzteren ist der 
Markfaseruntergang noch nicht vollkommen. Die Gliafaserproduktion 
ist im Zentrum reichlicher als in den gul3eren lgingen. ,,Man darf also 
vermuten, dab die Degeneration im Zentrum begonnen hat  und nach der 
Peripherie fortgeschri~ten ist." Die Meningen zeigen ,,nur in der Nghe 
der Degenerationsherde" entzfindliche Erscheinungen. Vereir~zelt land 
sich hyaline Wandverdickung der Gefgl3e. Spirochgten wurden nichf~ 
gehmden; mit  Hirnsubs~anz geimpf~e Rat ten  blieben gesund. 

Verfasser weist auf des lecitholytische Ferment  Marburgs hin uiid 
erinnert an die Mdglichkeit, dab fettldsende Substanzen im Stoffwechsel 
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entstehen kdnnen, wie man es bei der Panlcceasnekrose sieht. Als Ursache 
des r/~tselhaften ErhaltenbMbens der Markzonen zwisehen den Herden 
vermutet  er eine ,,lokale Gewebsimmunit~t: ' .  Die Krankhei t  selbst 
stellt er der Schildersehen diffusen Sklerose nahe, will iha" abet wegen 
der besonderen Eigenart der Ringbildung einen eigenen Namen geben: 
,,Leukoeneephalitis eoneentriea". 

Sehr wertvoll war, dag wit eine selbst hergestellte Narkseheiden- 
frontalserie yon einer dicken Gehirnseheibe studieren konnten. Die 

A b b .  15. F a i l  y o n  Bald. D e t a i I  a u s  A b b .  1~. V e r g r d B e r u n g  7s D e r  E n t m a r k u n g s h e r d  
in  t ier  5 I i t t e  i s t  clas Z e n t r u m  des  e i n e n  H e r d e s  u n 4  e n t h a l t  e in  Gef&g.  D e u t l i c h e  , , P o l a r i t ~ t "  

d e r  3 ~ a r k z o n e n .  

Abb. 14 zeigt ein recht buntes Bild gesehiehteter Streifung, das sieh jetzt 
leiehter verstehen lgl3t, nachdem wit die einfaehere Anordnung bei Kraeh 
kennen gelernt haben. Es sind bier mehrere konzentrisehe t terde in ver- 
sehiedenen H6hen und t~iehtungen getroffen, die nieht einfaeh kugelig, 
sondern stark ellipsoid gestreekt sind, und deren Aehsen in versehiedenen 
Riehtungen gegeneinanderliegen. Die Herde sehmiegen sieh in jeden 
Winkel hinein, der Marksubstanz enthglt, und bekommen dadureh ganz 
eigentfimliehe Formen; wenn man sie sieh r~umlieh vorstellt, etwa die 
Form, wie ein eingedellter halb luftleerer Gummiball, der in eine 
Eeke hineingedrtiekt ist. 

Von dem Herd links unten lieB sich in der Serie das Zentrum genaa 
feststetlen: Es ist ein kleiner runder Entmarkungsherd,  mit  einem Gef&B 
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in der Mit te  (Abb. 15). Von dem anderen H e r d  im Mark konnte  auch der 

Mi t te lpunkt  ann~hernd bes t immt  werden,  doch reichte  die Serie nicht  

welt  genug, um dies mi t  ro l ler  Sicherhei t  festzustellen. Es ist bemerkens-  
weft,  dab die per iphers ten S~reffen wieder Markseh~t tenherde  sind, und 
dab zwisehen de~t einzeknen konzentr i sch  geschichte ten Herden  immer  
eia breites Stiiek gut  erhMtener M~rksubs~gnz ]iegt, so dM] man  
den E indruck  erh/~lt, Ms ob diese Gebilde einai~der uuswichen, nnd 
~ats/~chlieh sieht m a n  such  in der ganzen Serie niemMs eine Ver- 

schmelzung zweier Herde,  Auf lerdem wird hier bei der grSBeren Zahl 
dieser Herde  deu~licher Ms bei Kr~ch,  wo j~ immer  nur  einer vor- 
handen  war, wie Vent r ike lwand und Rinde  vor~ ihnen gemieden werden. 

Der Fall 1 yon Barrg, Morin, Draga~esco nnd Reys betrifft ein 19jghriges M/~d- 
chen, welches vom 5.5. 25 bis zu ihrem Tode am 17.3.26 im Krankenhaus behandelt 
wurde. 1918 Grippe von 6w6chentlieher Dauer mit Fieber, ohne Doppeltsehen 
usw., 1920 noch einmM kurze Grippe. Mi~ 17 Jahren gyn/~kologische Operation, an 
die sieh die jetzigen Krankheitserscheinungen angeschlossen haben sollen. 1923 
Doppeltsehen yon kurzer Dauer wghrend des Lesens, gleiehzeitig Schw~ehe im 
rechten Arm und Bein mit hgufigem Ameisenlaufen. Allm/~hlieh stellte sich Schwere- 
geffihl in den reehten Extremit/~ten ein, ~ndarbe i ten  wurden ihr schwer und 
sehlieBlieh unm6glich. Die seit der Jugend bestehenden Kopfsehmerzen w~ren 
nun yon Erbrechen begleitet; Sehwindelgeftihl mit Drehen der Gegenst/~nde yon 
links nach rechts. Sphincteren normal. 6 Tage vor der Aufnahme erwachte sie, 
ngchdem sie den g~nzen Tag vorher gegrbeitet h~tte, mit rechtsseitiger L/~hmung 
ohne Spraehst6rung. 

Bei Aufnahme: Reehtsseitige L/ihmung ohne Beteiligung der Hirnnerven. 
Sehnenreflexe lebhaft, reehts Babinski, l%hlen der Bauchreflexe. Kein l~ystagmus. 
Sensibilit/~t int~kt, gber L~gegeffihlsst6rungen in den Daumen. -- In der Folge 
wecbse]te das Krankheitsbild sehr stark. Es stellte sieh Verwirrtheit ein mit vor- 
iibergehender Aufhellung des ]3ewnStseins. Wghrend einer UnterhMtung mit dem 
Arzt schmerzhafter Krumpf der rechten Seite mit Beugung des reehten Armes und 
Beines yon wenigen Sekunden Dauer, nach welehen sie ruhig mitten im Satz weiter- 
spraeh. Vielfach Erbrechen. LumbMpunktion: Blutiger Liquor, ]eiehte Hyper- 
albuminose, Wassermann negativ. -- Wegen hgufigen Erbrechens, Xopfschmerzen 
und beiderseitiger St~uungspapille am 30. 5. Trepanation in der linken l~ronto- 
p~rietMgegend. Im weiteren Verlgufe stellte sich auch links eine spastische L/~hmung 
der Extremit/~ten ein und zunehmender VerfM1 mit Deeubitus; zuletzt Zghne- 
knirschen und st/~ndig spontgne Kopfdrehung yon links nach reehts. Tod naeh einer 
Serie yon Anf/~llen, die yon Sehreien begleitet waren. Krankheitsdauer etwg 
2--3 J~hre. 

Sektion: Allgemeine Atrophie des Gehirns info]ge Reduktion der weiBen Sub- 
stanz der Windungen. Die weiBe Substanz ist resistenter Ms gew6hnlich und zeigt 
Entmarkungen. Die stgrkste Atrophie mit Entmarkung besteht im Sehl~fenpol; 
aueh im unteren Drittel der aufsteigenden FrontMwindung ist eine Entm~rkung 
vorhanden. Im l~iveau des hinteren Teiles der inneren Kapsel linden sich beider- 
seits im ttemisph/~renmark konfluierende Herde, welehe die weiSe Substanz yon 
der t~inde bis zu den Ventrikeln durehsetzen. Die U-Fasern sind meist versehont, 
aber gelegentlieh greift der l~rozeB auch ~uf die l~inde fiber, selbst bis zur 2. und 3. 
Sehieht. Die Entmarkungen sind o]t durehbroehen yon erhaltenen Mar/czonen, welche 
konzentrisch gelagert sind, so daft das Ganze einen ,,moirgeartigen" Eindruck maeht. 
Einzelne F~sern sind uuf diese Weise mehrfach unterbrochen. ]3esser Ms diese 

1 Von diesem l~M1 stand uns kein Material zur Verftigung. 
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Schilderung zeigt die der Arbeit beigegebene Abbildung das Vorliegen typisch 
konzentrischer I-Ierdbildungen. In der Occipitalregion sind iiberM1 einfache kleine 
Plaques vorhanden. Briieke, Medulla, I41einhirn und Riickenmark enthalten keine 
tlerde, es besteht aber eine m~i~ige Degeneration der Pyramidenbahn. 

Der  histologische Bcfund  in den Hc rden  mi t  Fe t tkSrnchenze l len ,  
gem~ste ten  Gliazellen, re la t iver  Verschonung der Achsenzyl inder  usw. 
en t sp r ich t  durch~us unseren F~llen.  Dagegen ist  bemerkenswer t ,  dM~ die 
Gli~zellen in den Hc rden  hier vim grtinliches P igmen t  enthMten,  welches 
eine s ta rke  Eisem'eak t ion  gibt .  B lu tungen  sind nicht  vorhanden .  Die 
Adven t i t iMrs  der Gef~l~e en thMten  einige L y m p h o c y t e n  und  sp~r- 
liche Plasm~zellen.  Die Meningen s ind in t~kt .  

Die Au to ren  ve rmuten  ein Toxin,  welches du tch  den Liquor  ver- 
b re i t e t  wird,  sic wollen jedoch die M6glichkei t  einer entz i indl iehen Ur-  
saehe n ieht  ausschlie~en, und  es wird  eine n~he Verwand t scha f t  mi t  der  
diffusen Sklerose angcnommen.  

Marburgs Fa l l  is t  uls ~kute mul t ip le  Sklerose bezeichnet  und  nu t  
kurz  mi tge te i l t .  

Die 30j~hrige Frau erkrankte 4 Wochen vor ihrem Tode ~kut an Kopfschmerzen 
mit Erbrechen, Teiln~hmslosigkeit, Schlafsucht und Delirien. Bei der Kr~nken- 
hausaufn~hme war sie apathisch, taumelte und fiel nach riickwarts. Keine auf- 
f~lligen Paresen. Sp~tter st~ndig sopor6s, linksseitige Hemiloarese, Augenhinter- 
grund ohne Befund. Tod nach 4w6chentlicher Krankheitsdauer. 

Sektion: ])as reohte 1Viark]ager enth~lf in seinem vorderen und hinteren I)rittel 
,,scharf abgegrenzte, grau-r6tliche, derbe, verschieden grolte Insein, die mit Mn- 
gesunkenen, mehr gelb-r6tlichen, wie ze1~lossen aussehenden Partien wechselten". 
Diese Ver~inderungen linden sich h~upts~chlich rechts yore ~ucleus caud~tus und 
reiohen stellenweise his zur Insel. Der Stirnlappen ist mit Ausnahme ganz geringer 
Reste in der oben beschriebenen Weise veri~ndert, und zwar linden sich daselbst vor- 
wiegend die graur6tlichen derben Plaques. --  Auch in der linken Hemisphere 
Ver~inderungen, jedoch nicht so ausgebreitet wie rechts und ihrem Aussehen nach 
dem gew6hnlichen Bilde der multiplen Sklerose entsprechend. -- ttirnstamm, 
Kleinhirn und Riickenmark normal. 

Eine  Abb i ldung  der yon  Marburg als , ,Landka r t enhe rde"  bezeichneten  
konzent r i schen  Sehichtungen f inder  sich in seiner Arbe i t  (1906), sowie 
in dem Absehn i t t  , ,mult iple Sklerose"  1. W i t  ve rdanken  dem Auto r  
einige Prs  welche uns zeigten, dM~ es sich - -  jedenfal ls  bei  dem 
einen H e r d  - -  u m  die gleichen konzent r i schen  E n t m a r k u n g s h e r d e  wie 
bei  K r a e h  h~ndelt .  

Als die Bearbe i tung  unseres Fa l les  schon ~bgeschlossen war,  k a m  uns 
die Arbe i t  yon Patrassi (193]) zur Kenntn i s ,  welcher un te r  der  Bezeieh~ 
hung ,,diffuse Sklerose"  eine hierhergehSrige Beob~chtung mi t te i l t .  

Der 10j~hrige Knabe lift in den ersten lVionaten des JMlres 1929 .an Anf~llen 
yon starken Kopfschmerzen. Die Krankheitserscheinungen begannen pl6tzlich 
mit einem voriibergehenden Schwindelanfall beim Schreiben, jedoch ohne Bewul3t- 
losigkeit, Kr~mpfe od. dgl. Die Kolofschmerzen wurden in die Stirngegend lokMi- 
siert, d~bei h~tte er Fieber bis 38% Genesung nach Bettruhe. ,,~riederholung der 
.Maf~lle 8--9ram unter nicht gen~u beachteten Umsti~nden. In der Zwischenzeit 

1 Lewandowskys Handbuch der 2~eurologie Bd. 2, S. 945, Abb. 255 (1911). 
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vdlliges Wohlbefinden." Mitre November 1929 pldtzlich Verschlechterung des Seh- 
verm6gens: Stauungspapille links starker als rechts, Erweiterung beider Pupillen 
mit tr~ger Lichtreaktion. Seh~del rdntgenologisch o. B. Wassermann negativ. Die 
bis dahin normale Temperatur stieg bis 39 ~ ging naeh einigen Tagen auf 37,4 zu- 
riick und blieb so bis zum Ende. Verschiedene Lumbalpunktionen ergaben erhdhten 
Druck, aber normalen Liquor. Am 2.12. rechtsseitige Faeialisl~hmung, am 16.12. 
leichte Kontraktur des reehten Beines, am 18. 12. vdllige L~hmung des rechten 
Armes und rechten Beines; somnolent, unruhig, schreit viel, starke Kopfschmerzen 
und Erbrechen. Babinski beiderseits positiv. Bauchdeekenreflexe fehlen. In- 
kontinenz yon Blase und Mastdarm. Vom 22.12.29 bewuBtlos, Tod am 28.12.29. 
Krankheitsdauer etwa 1 Jahr. 

In beiden Grol3hirnhemisph~ren, besonders links, fanden sich eigenartige 
,,gelatindse Erweiehungsherde". Frontal lag im linken Centrum semiovale ein 
rundlicher Herd yon 4--5 cm Durehmesser, der bis zum Kopf des Schwanzkernes 
reiehte. Ein zweiter anni~hernd gleich gro~er rundlicher Herd nimmt den grdf~ten 
Tell der weil3en Substanz, des Lobus parietalis und des vorderen Teiles des Lobus 
oceipitalis ein. Die Herde maehen an den Fibrae areuatae und dem Grau der 
Stammganglien halt. Ein dritter eifdrmiger (3,5 : 2 cm), auffallend graurdtlieher 
Herd lag im linken Hinterhauptspol. 

Sehr ~hnliche Herde finden sich in der rechten Hemisphere, und zwar drei im 
Stirnhirn, zwei im Bereich der Zentralwindung, einer im Parieto-Occipitalbezirk 
und einer in der Verl~ngerung des Hinterhorns. ,,Entsprechend ihrem unregelm~gig 
landkartenartig gebildeten Rande erkannte man konzentriseh geordne~e, mehr 
rosagefiirbte und opalfarbene Streifen." Stammganglien, Brticke und verlgngertes 
Mark iiberall normal. 

Her r  Prof.  Roe[31e h a t t e  die groge Freund l ichke i t ,  uns zahlreiche 
Paraf f inbldcke  yon dem )/[aterial  zur Verf i igung zu stellen. Obwohl auf  
diese Weise  nttr kle ine Ausschni t te  der  Herde  zur Beobach tung  kamen,  
liel3 sich doeh e inwandfre i  feststel len,  daf3 hier bis ins einzelne genau  die 
gleichen histologischen Veranderungen  vorl iegen wi t  in unserem Fal le  
Kraeh .  

3. Zur Klinik und Anatomie der konzentrischen Slclerose. 

Alle diese 6 Beobach tungen  zeigen un te re inander ,  nament l i ch  in ana-  
tomischer  Hins icht ,  eine wei tgehende (Tbereinst immung.  Es erscheint  
daher  angebraeht ,  sie als eine besondere  K r a n k h e i t s g r u p p e  heraus-  
zuheben,  wie dies schon Bald ge tan  hat .  Bald, ebenso wi t  Barrd und  
Patrassi be ton ten  die Verw~ndtschaf t  mi t  der  diffusen Sklerose, andere  
Autoren ,  wie Marburg, sahen dar in  eine Var ie t~ t  der  mul t ip len  Sklerose. 
I n  der T a t  mul3 m a n  das  K r a n k h e i t s b i l d  in die grof3e Gruppe  der  En t -  
markungsprozesse  einreihen,  deren gemeinsames  Kennze ichen  die De- 
myel in i sa t ion  mi t  r e l a t i vem Erha t t enb le iben  der Aehsenzy l inder  ist. Die 
E n t m a r k u n g  geht  e inher  m i t  Abbauersehe inungen  und  einer be s t immten  
glidsen l%eaktion, die le tz ten  Endes  zur  Sklerose ffihrt.  Die Art der Ver- 
~nderungen is t  also bei  allen diesen Krankhe i t s fo rmen  identisch.  Die 
Besonderhe i t  der  6 Fi~lle l iegt  in der  e igenar t igen Ausbreitung des Pro-  
zesses in F o r m  yon konzent r i sch  gelager ten  En tmarkungss t r e i f en  in 
den Herden .  U m  aueh in der N a m e n g e b u n g  die nahe Verwandtsehaf t  mi t  
der  diffusen und  mul t ip len  Sklerose hervorzuheben,  wollen wit  yon 
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,,konzentrischer Sklerose" sprechen. Die yon Bald gewi~hlte Bezeich- 
hung ,,Leukoencephalitis concentriea" ist zwar durchaus richtig, doeh 
wird dadurch far den Fernerstehenden jene Beziehung zu den genannten 
Entmarkungskrankheiten nicht genagend gekennzeichnet. 

Aueh in klinischer Hinsicht haben die 6 Beobachtungen viele gemein- 
schaftliche Zage. Allerdings gleichen sie hierin auch vielen Fs yon 
diffuser Sklerose, so dad ehle klinische Differentialdiagnose der beiden 
Krankheitsformen kaum mSglich sein wird. Die Xrankheitsdauer betr~tgt 
einige Wochen bis Jahre;  bei Marburg 4 Wochen, bei unserem ersten 
Fall 6 Wochen, bei Bald 4 Monate, bei Patrassi e~wa 1 Jahr, bei unserem 
zweiten Fall (Struwe) 2 Jahre, bei Barr~ 2--3 Jahre. 3 yon den Patienten 
waren ms 3 weiblichen Geschleehts; der jfingste war 10, tier 
glteste 51 Jahre alt. Das Leiden beginnt ziemlich akut mit allgemeinem 
Ubelbefinden; Sprach- und SchreibstSrungen gehSren zu den ersten 
Symptomen, daran sehlieilen sieh halbseitige Pargsthesien und hemi- 
paretische Erscheinungen bis zur vollausgebildeten I-Iemiplegie pyra- 
midalmotorischen Charakters. Schliel~lich kann auch die andere Seite 
ergriffen werden, und einc allgemeine Lghmung mit supranucle~ren 
St5rungen der Hirnnerven dazu kommen. Eine Bewu~tlosigkeit bleibt. 
auff~llig ]ange aus. Oft verlguft das Leiden in Schaben. Mehrfaeh sind 
Stauungspapille und andere t t i rndrucksymptome beobachtet worden, 
so dai~ operiert wurde. Auch krampfartige Zust~inde wurden beschrieben, 
doeh fehlen eigentliche epileptische Anf~ille. 

Anatomisch ist bemerkenswert, dai~ der Entmarkungsproze~ im 
Gro~hirn sich auf das Marklager der Hemisphgren beschr~inkt. Hirn- 
stamm, Kleinhirn und Rackenmark werden yon ihm im allgemeinen 
nicht betroffen. Meistens machen die Herde an den U-Fasern halt, 
verschonen die graue Substanz und haben allermeist keine Beziehung 
zu den Ventrikeln. Die groi3en Herde sind, wenn sic sich im Innern des 
Markes ungestSrt entwickeln kSnnen, auf dem Querschnitt kreisfSrmig 
(rgumlieh: kugelfSrmig). Oder aber, wenn andere Strukturen, wie ins- 
besondere die gefurchte Rinde, iln'e Ausbreitung verhindern, sind sic 
verzogen und oft unregelmi~l~ig gestreckt (rgumlieh bilden sie die :Form 
eines Ellipsoids oder einer eingedellten Kugel). Der Mittelpunkt des Herdes, 
weleher haufig exzentrisch liegt, wird yon einem Entmarkungsfleck ein- 
genommen, in welehem ein Gefal~ ]iegt. Die I-Ierde entwickeln sieh in 
ziemlieh gleichms parallel liegenden Entmarkungsstreifcn, welche 
dutch erhaltene Markzonen getrennt werden, ohne irgendwelche Be- 
ziehung zu dem Verlauf der Nervenfaserbiindel oder der Gefai3e, welehe 
sic schr~ig, lands oder quer aberschneiden. Die grol~en Herde verschmelzen 
nie mitehlander, sondern sind stets dutch ein breites Stack normaler 
)/[arksubstanz voneinander getrennt. 

Diese Entwicklung yon einem Zentrum her wird durch die genauere 
histologische Untersuchung bestgtigt. Die aul~erstcn Streifen zeigen den 
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ProzeB im frischesten, die innersten in den/~ltesten Stadien. Bei s~mt- 
lichen F~llen, mit  Ausnahme des yon Barr~ usw., kehrt  ein Merkmal 
wieder: Der einzelne Entmarkungsstreifen ist an seinem dem Zentrum 
zugekehrten l%ande scharf, am konvexen ~u$eren ]%ande weniger scharf 
begrenzt. Die dazwischenliegenden Markzonen verhalten sich dement-  
sprechend umgekehrt.  

Die Attsbreitung der Herde im Grol3hirn betrifft bald das gesamte 
Hemisph~renmark, bald sind nur einzelne Abschnitte erkrankt.  Bei 
Krach sind die vorderen Anteile befallen, Schl~fenlapt)en und Hinter- 
hauptslappen sind freigebliebcn, ~hnlich scheint cs bei Marburg zu sein, 
bei Barrd finde~ sich die /~ltesten Ver/~nderungen gerade im Schl~fen- 
lappen, der bei Bal5 fast ganz verschont ist. Aul3er den groSen geschich- 
teten Herden fanden sich fast stets auch andersartige Entmarkungs-  
herde sowohl yon Art der multiplen Ms auch der dfffusen Sklerose. 

Gefi~Binfiltrate yon Lymphocyten und Plasmazellen sind in allen 
F/~llen in den Entmarkungsherden vorhanden, aul3erhalb derselben abet 
mit  Sicherheit nut  in unserer ersten Beobachtung, wo auch die Meningen 
durchwcg entziindliche Erscheinungen aufweisen. Bei den anderen 
Fiillen scheint eine Entzfindung aul~erhalb der I-Ierde unbedeutend 
gewesen zu sein; bei Bal5 bestand nut eine lokale Meningitis. In  den 
Pr~paraten yon unserem zweiten Falle und dem Patrassis konnten wit 
fiberhaupt nichts yon Entzfindung au{3erhalb der Herde nachweisen. 

4. Zur Pathogenese der konzentrischen Sklerose. 

Die geschichtete Anordnung der Entmarkungsstreifen in den groBcn 
Herden der konzentrischen Sklerose erfordert eine besonderc Erkli~rung. 
Bisher ist ein Versuch zur Deutung kaum gemacht worden. Um zu 
einem Versti~ndnis zu gelangen, mul3 man sich zun~chst nach Vcrgleichs- 
m6glichkeiten umsehen: :In der menschlichen Pathologie begegnet man 
geschichteten Strukturen in gewissen Produkten, wie Gallen- und Nieren- 
steinen, in den Corpora amylacea und in anderen Konkremcnten.  Bei 
famili~ren WachstumsstSrungen konnten Kemkes n. a. eine querstreifige 
Schichtung im Knochen r6ntgenologisch nachweisen. Auch die Hayer& 
schen Lamcllen im normalen Knochen sind ein Beispiel einer geschich- 
teten Bildung. Es sei ferner erinnert an die Jahrcsringe in den Baum- 
st~mmen, dig streifenf6rmige Zeichnung muncher BlOtter und Bliiten, 
an die Farben ant Schmetterlingsfliigeln, an die Schichtung in den 
Achaten usw. Solche Bildungen kommen auf die verschiedenste Weise 
zustande; sie lassen sich natiirlich nicht ohne weiteres miteinander ver- 
gleichen; gemeinsam ist ihnen nur die regelm/il]ige Wiederholung be- 
s t immter  Strukturen. Viele yon diesen Bfldungen entstehen durch einfache 
Anlagerung, wie etwa die Jahresringe der Bi~ume. Andere aber lassen 
sich auf physikalisch-chemische Vorg~nge innerhalb eines Mediums 
zurfickfiihren. Diese Vorg~nge k6nnen wieder verschiedener Natur  sein. 
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M~n b e o b ~ c h t e t  , , r h y t h m i s c h e  S c h i c h t u n g e n "  in S c h m e l z e n  oder  bei  E in -  

t r o c k n u n g  e iner  f l i iss igen oder  ko l lo iden  Subs tunz ,  z. B.  Ge la t ine ,  oder  
bei  s e d i m e n t i e r e n d e n  S y s t e m e n .  Schliefilich gibt es , ,rhythmische Fii l lungen" 
bei der Di / /us ion yon L6sungen in kolloiden Medien (Liesegangsche Ringe) .  
Solche  P h ~ n o m e n e  al le in  k o m m e n  unse res  E r ~ c h t e n s  h ier  in  B e t r a c h t  
u n d  n u r  y o n  i h n e n  soll  i m  f o l g e n d e n  die l~ede sein. 

a) P h y s i k a l i s c h - c h e m i s c h e  V o r b e m e r k u n g e n .  
{Liesegang s e h e ~ i n g e.) 

Schichtet man eine SalzlSsung in einem Reagensgl~s fiber erstarrte Gelatine, 
so diffundiert sie einfach in die Gelatine hinein. Ist  aber in der Gallerte ein anderes 

Abb. 16. Liesegangscho t~inge (Silber•itrab auf ohroma~haltigem Celloidin) etwa.s vergrSl3ert. 
Diffusion yon innen naoh au~en. 

Salz gel6st, so treten bei geeigneter Wahl der Stoffe ctmmische Umsetzungen ein 
und erzeugen einen entsprechenden 1N'iederschlag. Unter  besonderen Bedingungen 
sind aber diese Niederschl~ge nieht einheitlich, sondern in Schichten und B~ndern 
angeordnet mit niedersehlagsfreienZwischenzonen. Solehe , ,rhythmiseheFallungen" 
sind schon yon dem Botaniker Pringsheim studiert worden, das klassische Experi- 
ment s tammt aber yon R. E. Liesegang (1896). Sehichtet man im Reagensglas auf 
erstarrte Gelatine, in welcher Ammonium- (oder Kalium-) bichromat gel5st ist, 
eine Silberni~ratlSsung, so bilden sich in der Gelatine rotbraune Schichten yon 
Silberchromat, die mit  ungef~rbten Zonen abweehseln. Noch elegantere Bilder 
erh~]t man, wenn man biehromathaltige Gelatine auf Plat ten ausgiel3t und einen 
Tropfen Silbernitrat daraufbringt (Abb. 16); es entstehen dann konzentrisehe 
Kreise yon Silberchromat. Dies sind die sog. ,,Liesegangschen l~inge". Ihre Anzahl 
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und  Anordnung hiingt yon den Konzentrat ionsverhal tnissen der LSsung sowie yon 
der  chemischen Reinhei t  und  der  Dichte der Gelatine ab, sic kann  durch Zus~itze 
mancherlei  Ar t  beeinflugt werden. An Stelle von Gelatine kann  aueh eine andere  
Gallerte verwendet  werden; wir haben  mi t  Erfolg Celloidinl6sung beniitzt,  welche 
den Vorzug hat ,  rasch zu trocknen, so dab man  die Ringe bequem dauernd fixieren 
kann.  Die Abb. 16 s t ammt  yon einem derart igen yon uns hergestellten Pr~parat .  

Be t raeh te t  man  ein solches Ringsystem genauer, so fallt auf, dab der Abs tand  
der  Ringe veto Zent rum naeh der Peripherie gleichm~Big zunimmt.  Die ~iugeren 
]~inge sind nicht  mehr  geschlossen, sondern 16sen sich in einzelne Segmente auf. 
Aber auch die fibrigen Ringe sind nicht  immer gleichm/tgig gestaltet,  sondern leieht 
wellenf6rmig eingebuehtet  und  zeigen kleine Unterbrechungen,  oft auch Verbin- 
dungen untereinander.  Diese verschiedenen morphologisehen Anomalien sind viel- 
faeh beschrieben und  abgebildet  (Ki~ster). KShler ha t  ihnen ein besonderes Studium 
gewidmet und  sic mi t  t t i lfe des Nikroskopes untersueht .  I )anaeh bestehen zwisehen 
den deuthchen dunklen l~ingen noeh zahlreiche Zwisehenringe in der hellen Zone. 
In  den t Iaupt r ingen  lassen sieh zwei Ar ten  yon Silberchromatniedcrschl~gen unter-  
scheiden: , ,Einmal ein belier Niederschl~g, welcher aus feinem kolloidalem Silber- 
n i t r a t  besteht,  zweitens eine tier braune bis schwarze dunkle Form, welche in den 
Zwisehenlinien abgelagert  ist. I)iese bilden das Gertist fiir die Ringe;  diese Formen 
sind Mischkrystalle yon Si lberbichromat-Ammoninmni t ra t . "  Die Zwisehenringe 
bestehen aus Krystal len yon Ammoniumnit ra t ,  doeh t re ten solche Zwischenringe 
nicht  regelm/tBig, sondern nur  unter  besonderen Bedingungen auf. Wichtig sind die 
,,sekund/iren Struktureigentf imlichkeiten".  I)a  gibt  es , ,Anastomosenbildungen" 
zwisehen den einzelnen Ringen, welche racist in konzentr ier teren Gelatinel6sungen 
zu ents tehen pflegen. Eingelagerte Fremdk6rper  kSnnen , ,Zick-Zackbreehungen" 
bedingen durch I)iffusionsstr6me, welche um den FremdkSrper  herumgehen. Wenn  
man 2 oder mehrere Tropfen yon Silberni trat  auf die Chromatgelatine hinaufbringt,  
so diffundiert  das Ammoniumbiehromat  nach beiden Tropfen bin, so dab jedes 
l~ingsystem nach  dieser Richtung schneller w/tehst, wedurch eine seheinbare An- 
ziehung der Tropfen zustande kommt.  Zwischen den I)iffusionszonen bleibt  aber 
ein niedersehlagfreies Gebiet fibrig, die sog. , ,Verarmungszone '~ weil diese ihren 
gesamten Chromatgehal t  an  die I)iffusionsfelder abgegeben ha t ;  eine solehe ist auf 
unserer Abb.  17 un ten  rechts deutlich erkennbar.  Bei vielen Pr~para ten  dieser Ar t  
kann  man  ferner eine sog. , ,Polari t~t" der l~inge feststellen: Die dem Zent rum 
zugewandten g / inder  erscheinen unseharf, die peripheren sch~rfer begrenzt. I)ies 
ist  ein fiir unsere Bet rachtung  wichtiger Punkt .  

Was hier yon den Ringen gesagt ist, gilt  aueh yon ahnlich erzeugten drei- 
dimensionalen F/illungen (Liesegang, Popp u.a.) .  Nach Liesegangs Angaben kann  
man  diese erhalten,  wenn man  einen chromathMtigen Gelatinebloek in eine Silber- 
ni t ra t l6sung legt und  nach etwa 24 Stunden durchsehneidet;  er zeigt dann eine der 
Achatbi ldung t/iuschend /ihnhehe St ruktur .  I)ieser Versuch is~ deshalb wiehtig, 
well da die Diffusion von auBen nach iimen vor sich geht. Man erkennt  auf der 
Abb. 17 1, dab entsprechend der I)iffusionsrichtung in diesem Falle die Ringe auBen 
enger zusammenliegen und  innen einen grSBeren Abs tand  zeigen, im Gegensatz zu 
dem Verhal ten bei der I)iffusionsrichtung yon innen naeh auBen in Abb. 16. 

Uber  die Vorg~tnge bei der Ents tehung  ~ der Ringe ist  eine grebe Li tera tur  an- 
gewaehsen, und dennoch sind die Verh~tltnisse nicht  restlos gekl~rt. I )enn es handel t  
sich nioht  nur  um die einfache chemische Umsetzung der beiden Salze, sondcrn 

1 Den Itinweis auf diesen Versuch und  die I)arstellung des Fr~parates  ver- 
danken wir Her rn  I)r. yon Braunmi~hl, welcher uns den Block zur Verffignng stellte. 

Hier  k6nnen nu t  die wichtigeren Vorstellungen fiber die Ents tehung  der  
Liesegangsehen Ringe referiert werden. Eine kurze Ubersicht  und  Kri t ik  der ver- 
sehiedenen Theorien br ingt  Liesegang in seiner Kolloidchemie, 2. Aufl., 1926. 

Archly fiir Psychiar Bd. 98. 44 
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es mug aueh bertieksiehtigt werden, dag diese I~eaktionen hier in einem kolloiden 
Medium vor sieh gehen, welches nieht  blog verz6gernd wirkt,  sondern vielleicht 
selbst die U msetzungen beeinflugt. 

Eine Theorie dieser Vorg/~nge ha t  bereits Wilhelm Ostwald entwiekelt, wonaeh 
es du tch  Ubers/~ttigung der SMzl6sung zu einer Niedersehlagsbildung kommt.  
Be&hold geht in seiner ErM/trung yon den LSsliehkeitsverh~ltnissen der SMze aus. 
E r  ha t  festgestellt, dab sieh Silberehromat n ieht  in Si lberni trat  16st, wohl abet  in 
Ammonium- (oder KMium-) biehromat  in geringer Menge, und  zeigt, d~8 diese Tat- 
saehe bereits die I~ingbildung verst/~ndlieh maehen wiirde. , ,Bringt man  auf 

2~bb. 17. Liesegangsehe I~inge auf  d_em Quer schn i t t  eines Gelat iueblockes .  Di f fus ion  yon  
auf~en n~ch inneu. 

Gelatine, in der Ammoniumchromat  oder -biehromat  gelSst isL einen Tropfen 
Silbernitrat,  so wird sich zun~chst folgender Vorgang abspielen: 

2 AgNO 3 + (NH4)2CrO~ ~-  Ag~Cr04 -~- 2 NH~NOa. 

Das Silberehromat wird vollkommen ausfallen, da zunAchst kein i_Jberschug 
yon Ammoninmehromat  vorhanden ist; aueh wird der Niederschlag in der 
Gelatine dem yon augen naehdiffundierenden Silberni trat  einen bedeutenden 
Widers tand entgegensetzen. Das ents tandene Ammoniumni t ra t  aber wird zu- 
n~chst  nach  augen diffundieren und  die n~chste Zone leichter 16slieh fiir Silber- 
chromat  machen;  nun  diffundiert das Si lberni trat  naeh, passiert  die Ammonium- 
ni t ra tzone bis zu einer Zone, die so arm an Ammoniumni t ra t  ist, daG wieder 
Silberchromat ausf~llt. Damit  wird aber auch wieder Ammoninmni t ra t  fret, das 
nach  dem Zent rum und  naeh augen diffundiert.  Nach dem Zent rum zu bewirkt  
es Kl~rung, indem es die t r t iben Par t ien  um den Hauptf/~llungsring kl&rt, nach 
augen berei tet  es die ni~ehste Zone vor, dureh die das infolge des neuen Nieder- 
sehlages langsam naehfolgende Si lberni trat  ungef/~llt passiert. So mug sieh ein 
I~ing u m  den anderen sehliegen, his kein Silbernitrgt  in gentigender Menge mehr  
naehdiffundiert .  Die l~inge miissen aueh in immer weiterem Abstand  folgen, da 
sieh die Konzent ra t ion  der  Silberl6sung naeh augen st/~ndig verringert ,  bzw. die 
Diffusionszeit yon innen naeh augen sti~ndig zunimmt.  Diese Vorggnge wtirden 
sieh so in ideMer Form in w~sseriger L6sung abspielen, wenn die Gelatine nur  das 
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Geriist ffir die Erhaltung der Struktur bildete. Die Gelatine hindert aber aufterdem 
die Ausscheidung yon Silberchromat." 

Weml auch die F/~llung des Silberchromats im Anschlul~ an die Liesegangsehen 
Experimente meist zum Ausgangspunkt der Untersuchungen gemacht wurde, so 
sind doch auch zahlreiche andere Chemisehe u hinsiehtlich tier MSglich- 
keit einer rhythmischen F~llung studiert worden. Man hat die einzelnen Bedin- 
gungen tier Ausf~tllung festgestellt, den Einflu$ der Konzentration der Salze, der 
Dichte und des Alters der Gelatine, "die Ver~nderungen, die durch Zus~tze, Tem- 
peratureinfliisse, Belichtung usw. hervorgerufen werden kSnnen. Aus alle dem geht 
hervor, yon wievielen sich gegenseitig beeinflussenden Faktoren der Erfolg des 
Experimentes abh~ngt und wie schon kleine Variationen eines derselben zu ab- 
weiehenden Ergebnissen ffihren miissen. 

Was die Dauer solcher rhythmischen F/~llungen angeht, so entwickeln sich die 
Ringe mit Silbernitrat naeh der Liesegangsehen Vorschrift in wenigen Minuten bis 
Stunden, Popp (1925) hat mit Magnesiumhydroxyd experimentiert und mehrere 
Tage dazu gebraucht, Du~i~ und Schen]akin (1926) beobachteten in RShrchen ein 
AnfhSren der Schichtungen nach 20 Tagen und einen Wiederbeginn des Vorganges 
nach weiteren 8 Tagen; eine Erkl~rung kSnnen sie aber daffir nieht geben. Es sind 
also jedenfalls unter Umst/~nden betr~chtliche ZeitrSume erforderlich. 

Manehe Autoren wollen dem Medium, in dem die Umsetzungen vor sich gehen, 
einen wesentlichen Anteil an dem Zustandekommen der rhythmischen F~llungen 
beimessen and sehen in der Peptisation der Gelatine einen wichtigen Faktor (Dhar 
und Chatterji 1925--1927), den Wol]gang Ostwald aber als sekund~r ansieht. Tat- 
s~ehlieh sind die beschriebenen ]~ildungen nicht nut in anderen kolloiden Medien, 
wie Agar (Popp u. a.), Kiesels/~uregel (z. ]3. Hatscheck 1925), Kollodium, sondern 
auch in grobdispersen und molekularen Medien (Sand, Glaspulver, Wasser: Popp 
1925) und in Gasen (zit. bei Wol]gang Ostwald 1925, Copisarow 1925) erzeugt worden. 

Wol/gan9 Ostwald hat unter Berficksichtigung dieser Verh/~ltnisse darauf hin- 
gewiesen, dalt wahrseheinlieh alle typischen periodisehen ~iederschlagreaktionen 
zu den ,,begrenzten Reaktionen" im Sinne des Massenwirkungsgesetzes geh0ren, 
d.h. daft die F~llungsreaktionen ,,unvollst~ndig" sind, da sie sich selbst hemmen. 
Er begriindet eine neue ,,Diffusionswellentheorie" (1925), in weleher er dem bei tier 
Reaktion entstehenden Elektrolyt, dem sog. ,,Reaktionselektrolyten" (in unserem 
Falle Ammoniumnitrat) eine besonders wichtige Rolle zuschreibt. Man kann dieses 
schon daran erkennen, da$ dureh Zusatz des Reaktionselektrolyten Abstand und 
Dicke der Schiehten stark veri~ndert werden. 

Bisher war nur yon F~llungen anorganiseher molekulardisperser Verbindungen 
die Rede, da an ihnen die Vorg/inge leichter zu iibersehen sind, sie lassen sich abet 
auch mit anorganischen Kolloiden und, was noch wichtiger ist, auch mit biologischen 
Kolloiden erzeugen. Bechhold hat dies mit ]-Iilfe der Pr~eipitinreaktion nach- 
gewiesen; er sehildert diesen Versuch folgendermaSen: ,,Als Pr~eipitinogen ver- 
wendete ich Ziegenserum, als Pr/~eipitin Ziegen- Kaninchenserum. Vorher sei 
noch bemerkt, daft man bei ~bersehuft des Pr~eipitins stets einen Niedersehlag 
erh/~lt, daft hingegen ein ~berschuft yon Pr~cipi~inogen den Niederschlag ver- 
hindert. Es wurde aus 8 Tage lang dialysierter Gelatine eine LSsung hergestellt, 
die 1% Gelatine in physiologischer KochsalzlSsung enthielt; yon dieser warden 
1,5 ccm mit 1,5 ccm Ziegen-Kaninehenserum gemischt, im Eisschrank erstarren 
gelassen und mit Ziegenserum iibersehichtet. Nach 24stiindigem Stehen im Eis- 
sehrank war Ziegenserum in die Gelatine eindiffundiert und es hatten sich 2 scharf 
getrennte triibe Ringe (Pr~cipitat) in der Gelatine ausgebildet." 

l~einer und Popp (1927) erkl/~ren den Vorgang so: ,,Durch die Bildung des Pr/~- 
cipitats an der Beriihrungsfl/~che wird hier Antigen und Antiserum verbraucht und 
falls man, wie iiblich, das Antigen fiber alas Antiserum schiehtet, entsteht ein 
Konzentrationsgef~lle des AntikSrpers in der entgegengesetzten Richtung. Es mug 

44 * 
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also in der Grenzsehieht eine Zone vorhanden sein, in der das Konzentrations- 
verhgltnis yon Antigen und Antiserum fiir die Ausfloekung nieht gtinstig ist. ])ureh 
Konvektion oder Diffusion erreieht alas Antigen Stellen, in welehen das Antiserum 
sehr konzentriert ist und es entsfeht hier wieder ein Niedersehlag." Es liegen sieh 
so mehrere l~inge erzeugen. Die Verfasser meinen, dab wahrseheinlieh ,,in der 
niedersehlagsfreien Sehieht nieht die Re~ktion zwisehen Antigen und Antiserum, 
sondern die Ausfloekung des gebildeten Komplexes gehemmt wird". 

Erwghnt sei hier das ringfSrmige Waehstum maneher Bakterienkulturen auf 
NghrbSden (,,Hexenringe"). Inwieseit dieses Phgnomen allerdings dem der Liese- 
gangsehen t~inge vergleiehbar ist, bleibt noeh fraglieh. R . E .  Liesegang selber 
schreibt hierzu in seinem Bueh a: ,,Bei den Hexenringen treten, wie M. W. Bei- 
~erinck ~, M. Munk u. a. gezeigt haben, auf Nghrb6den oft g~nz ausgezeiehnet regel- 
mgBige konzentrisehe Ringsysteme auf. ])as Entgegendiffmldieren der Nghrstoffe 
in der Agargallerte ist ein wesentlicher F~ktor fiir ihr Zustandekommen. Eine 
weniger ausgeprggte Periodizitgt des Waehstums, die aber deshalb yon Interesse 
is*, weil sie ant der mensehliehen Hang in der gleiehen Form erfolgt wie bei den 
Agarkulturen, haben Sh. Nw. Bhat~zagar und Kr. K. Mathur a mit dem kleinsporigen 
Parasiten des Herpes tonsurans erhalten. Hier lieg sieh in den sporenfreien Zwisehen- 
zonen such die Abwesenheit yon Eiweig feststellen. ]:)as Nghrmigtel war jeweilig 
auf die Kulturstreifen zu diffundiert. Und doeh kann man gegen all dieses such ein 
grebes Bedenken gelS, end machen. Von 2geifler und Boas sincl t/akterien und 
Schimmelpilze gefunden worden, welehe niehg in konzentrisehen l~ingen, sondern 
in Spiralen ihre Kulturen anlegen. ])as Struk~,urbildende liegt bier in jenen Lebe- 
wesen und kann niehf dureh ])iffusionen im Nghrboden allein erklgrt werden. Aber 
es seheint nieht ausgesehlossen, dab letzteres doeh ein Faktor ist, der zur Spiralen- 
bildung notwendig is*." 

b) D i e  p h y s i k a l i s c h - c h e m i s o h e n  F a k t o r e n  b e i  d e r  

P a t h o g e n e s e  d e r  k o n z e n t t i s c h e n  S k l e r o s e .  

Das wesentliohe Ergebnis  dieser physikalisch-ehemisohen Vor- 
bemerkungen  fiir unseren Zweck ist, dab rhythmisohe Fgl lungen in kol- 
le iden Medien bei der Diffusion nicht  nur  yon  anorganischen Stoffen, son- 
dern such  von  organisehen Kolloiden vorkommen,  lVLn wird daher er- 
warren k6nnen ,  dab es rhythmisohe Fgl lungen  such e inmal  in  Org~nen 
u n d  selbst im Zent ra lnervensys tem geben kann .  

Dem steht  zungehst  ~llerdings die Vorstellung entgegen, dab wk" das 
Gehirn Ms eine feste M~sse kennen,  weft w i r e s  meist  fixiert  oder doch 
1lath dem Tode in  ers tar r tem Zus tande  ve t  uns  sehen, wghrend es im 
Leben mehr einen halbfl/issigen Charakter  hat ,  wie Rieger vor einiger 
Zeit wieder in E r inne rung  braehte.  Bechhold betont ,  dab das Nerven- 
gewebe r u n d  70% Wasser, 20% Lipoide u n d  weniger ~ls 10% Proteine 
enthgl t  ; nach ihm bi lden die L@oide der Markacheide durch g e r m i t t l u n g  
hydrophfier Kolloide ,,eine stabile, gallertige Emul s ion" .  

Wit  sind ferner viel zu sehr daran  gew6hnt,  das Gehirn als ein Mosa ~  
aus verschiedenartigmI Zellen und  Fo, sern zu betr~ohten mad mi t  einer 

1 ieiesegang, R. E. : Chemisehe Reaktionen in Gallerten. 2. Aufl., 8.72--73, I924. 
2 Bei~erinck, M. W.: Fo]. mikrobiol. 1, 4 (1912). ' , 
a Bhatnagar u. Mathur: Kolloid-Z. 34, 104 (1924). 
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gesonder ten  R e a k t i o n  dieser E lemen te  oder  archis  Kom-  
plexe derselben zu rechnen.  Wh'  haben  zu sehr das Bi ld  der his tologischen 
P r~pa ra t e  mi t  ihren Einze lhe i ten  v e t  Angen und  es wi rd  k a u m  da ran  
gedacht ,  da~ das Gehi rn  sich auch als einheitliche Masse yon  einer jen- 
seits des mikroskopisch  E r k e n n b a r e n  gelegenen kol lo iden S t r u k t u r  ver- 
ha l t en  kann .  DM3 dies i i be rhaup t  mSglich is t  und  ta t s~chl ich  v o r k o m m t ,  
beweisen die v i ta len  Fa rbs to f f expe r imen te  yon  Spatz. Sie zeigen, dal~ 
Stoffe in die Gehi rnmasse  als Ganzes in ahnl icher  Weise hineindiffun-  
dieren,  wie in einen Gela t ineblock,  der  i iberhaup~ keine,  unserem Auge 
makroskop iseh  oder  mikroskopisch  e rkennbare  S t r u k t u r  besi tz t .  Ein-  
zelne S t ruk tu rbes t and t e i l e  spielen be im E indr ingen  gar  keine Rol le ;  die 

Abb.  18. K a n i n c h e n m i t t e l h i r n  m i t  ~tuBerer und  innerer  Difiusionszone 4es in den Liquor  
inj iz ier ten Tryl0anblaus.  Chroniseher Yersueh a m  lebenden Tier (Spatz). Vergr.  3--4fach.  

Tiefe des Eindr ingens  wird  im Gehirn,  ebenso wie in der Gelat ine ,  wesent-  
]ieh yon  der  Dispers i tg t  des jeweils ve rwand ten  Farbs to f fes  bes t immt .  
DM3 dann  die Gewebselemente  innerhMb der I ) i f fusionszonen in der  
ihnen eigenen A r t  und  Weise durch  Speicherung des ~arbs tof fes  oder  
durch  Bi ldung  entz i indl icher  P r o d u k t e  usw. reagieren,  is t  zwar wichtig,  abe t  
ftir die F r a g e  der  Ausbre i tung  des Stoffes yon  sekundgrer  Bedeutung .  

Abb. 18 stammt aus Experimenten yon Spatz. Das Bild zeigt den Querschnitt 
durch das Mittelhirn eines Kaninchens, dem wochenlang fortgesetzt kleine Mengen 
Trypanblau nach dem Plautsehen Verfahren in den Liquor injiziert women waren. 
~an  sieht eine ~arbstoff-Diffusionszone entla.ng der gul~eren Oberflgche (du[3ere 
Randzone) und eine solche entlang der inneren Oberflgehe um den Aqugdukt herum 
(i~nere Randzone). In  das Gebiet zwischen den beiden Zonen ist der Farbsto// trotz 
der langen Dauer seiner Einwirkung nicht hineingelangt. Das liegt daran, da6 das 
Trypanblau Ms halbkolloidaler Farbstoff in ein kotloides Medium zwar hinein- 
zudiffundieren vermag, aber nur in geringe Tiefe. Im Reagensglasversuch mit 
Gelatine kann man dies leieht naehweisen, l~immt man h6her disperse Farbstoffe, 
so dring'en sie en~sprechend tiefer in die Hirnmasse hinein, genau so wie sie im 
)~odellversuch tiefer in die Gelatine eindringen. - -  Man bemerkt, dab die gul]ere 
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Zone nieht  ganz gleichmggig gef~rbt ist. Dies h~ngt mit  der versehiedenen Speiehe- 
rung zusammen;  sehr zellreiche graue Massen innerhalb der Diffusionszone sind 
reich an  speieherungsf~higen Elementen und  erseheinen deswegen intensiver  blau, 
wghrend Faserbfindel innerhalb  der Zonen heller gussehen. - -  Der Farbstoff  ist 
ein ausgesproehenes Nervengif t  und  ruf t  mehr oder weniger sehwere nerv6se St6- 
rungen hervor. Dgs Gewebe innerhalb  der Zonen reagiert  auf ihn mi t  den Anzeiehen 
einer leiehten Entzfindung. 

Es ist  n ieht  zu vergessen, dab die kolloide Masse, als die wir das Gehirn hier 
be t rach ten  wollen, Gebiete mi t  groben Diehtigkeitsuntersehieden besitzt,  wie z. B. 
Grau und  WeiB. Innerha lb  der grauen und  der weiBen Substanz kSnnen die DiL 
fusionen versehieden verlaufen und  an den Grenzen sehen wir sie oft hal tmaehen.  
Es spr ieht  n ieht  gegen diese Vorstellung, wenn diese Grenzen gelegentlich fiber- 
schr i t ten  werden, da Xonzentra t ion,  L6sliehkeitsverh~ltnisse und  v ide  andere 
physikalisch-ehemisehe Einflfisse die Diffusionsm6gliehkeiten leieht ~ndern k6nnen. 

Man kann  aueh experimentell  zeigen, dab Gewebsstrukturen auf die Bildung 
yon Liesegangschen Ringen keinen EinfluB haben,  sondern dab sich diese im Gewebe 
ganz diffus, wie in einem homogenen Medium ausbreiten. Ambronn (1896), Lalson 
(1915), Moeller (1921) u. a. benutz ten  Pflanzengewebe als Medium ffir rhythmische 
Fgllungen (naeh Ki~ster). Dieser Autor  ha t  eine , ,Kombination des Macallumsehen 
geagens  mi t  Ammoniumsulf id"  auf die Epidermisplat te  yon Zwiebelsehuppen 
wirken lassen und  festgestellt, daft sieh die F~l lungsrhythmen fiber grebe Zell- 
verbgnde hin  ausdehnen. Bathnagar und Sehgal (1926) haben auf kal iumbiehrom~t-  
getr~nkten Runkelrfibenseheiben Silberchromatringe erzeugt. 

Wir  versuchten das Gehirn selbst als kolloides Medium zur Erzeugung von 
~ i n g e n  zu benutzen,  indem wir auf Gehirnseheiben, die in Kal iumbichromatlSsung 
gelegen hat ten ,  Si lberni t ra t t ropfen aufbraehten.  Es gelang uns aber nieht ,  rhyth-  
mische F~llungen zu erzeugen, denn es bildete sieh nur  ein diffuser Niedersehlag 
yon Silberchromat.  Was  uns n ich t  glfickte, haben, wie wir naehtr&glich sehen, 
Sehaltenbrand und Bailey a]s Nebenbefund bei ihren Exper imenten  fiber die Pia- 
Gl iamembr~n erhalten.  Sie injizierten bei Katzen  Si lberni trat  in die Cisterne, 
wobei die Tiere starben.  Es land sieh auBer einer Impri~gnation der weiehen tt&ute 
ein Silberniedersehlag ,,in versehiedenen parallel angeordneten Sehiehten innerhalb 
des nerv6sen Parenchyms selbst".  Das Si lberni t rat  war ,,in brei ter  F r o n t "  in das 
Gehirn eingedrungen; in der N~he der Gef~Be reiehte es zapfenf6rmig weiter vor, 
lag aber auch hier in dem Gliakammerbezirk,  also innerhalb der Hirnsubstanz.  Die 
Autoren er innern selbst an die verwandte  Erseheinung der Liesegangsehen Ringe. 
Augensehein]ich ha t  hier das Si lberni t rat  eine SilbereiweiBverbindung hervor- 
gerufen. 

Einer  von uns (H.) ha t  folgendes Exper iment  angestel l t :  E in  frisch seziertes 
Kaninehengehirn  wurde 24 Stunden lang in eine 10~ Silbernitrat l6sung eingelegt. 
Auf f rontalen Schni t ten dureh das Gehirn waren feine, der Oberfli~ehe parallel 
liegende dunkle Zonen zu sehen, die mi t  helleren Streifen abwechselten. Das Bild 
glich sehr dem des Modellversuches, welches in Abb. 17 abgebildet  ist. Diese 
Streifung ist  wieder v611ig unabhangig yon der Anordnung der Zellen und  Fasern. 
Histologisch zeigt sich in den dunklen Zonen eine Ablagerung feinster Silberk6rnehen 
in der Grundsubstanz,  w~hrend die Zellen als helle Flecken ausgespart  bleiben. 

Ein  sonderbares Exper imentum na turae  ist hier zu erwS~hnen, bei welehem 
Liesegangsche Ringe sich in lebendem Gewebe gebildet hat ten,  und  zwar in der Horn- 
hau t  infolge einer Kriegsver]etzung (Kyrieleis); den Hinweis darauf  verdanken 
wir dem Autor.  Der Kranke  besaB in der reehten Cornea neben der  Mitte eine kreis- 
runde Trfibung, welehe aus mehreren konzentrisehen t~ingen bestand.  Alle 
Triibungszonen sind streng konzentrisch, so dab ,,im ganzen ein schieBseheiben- 
oder kokardenartiges Bild ents teht" .  Vermutl ieh handel t  es sieh um eine ehemals 
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perforierende Verletzung der Hornhaut durch Teile einer Sprengladung. Metall- 
teile kommen nach Ansicht des Verfassers nich~ in ]~etracht, da keine Andeutung 
yon Siderosis oder Verkupferung zu finden ist; es kSnnte sich nur um einen leicht- 
15siichen K/)rper gehandelt haben. Diese Bildung bestanc[ bereits 13 Jahre urt- 
ver/~ndert. Der Verfasser vergleicht sie mit l~echt mit den Lieszgangschen t~ingen. 

Unter  diesen Voraussetzungen kSnnen wir die Schichtenbildung in 
unseren F~llen mit  den erl~uterten physikalisch-ehemischen Struktm'en 
sehr wohl in Analogie setzen, wenn auch das rein ehemische Geschehen 
dort  natiirlich v511ig anderer Na tu r  ist. 

Marburg hat  bereits 1906 zur Erkl~rang des Vorganges der Demyelini- 
sation bei der multiplen Sklerose ein ,,lecitholytisches Ferment" angenom- 
men, durch welches das Lecithin - -  die f~rbbare Komponente  des 
1V[yelins - -  ganz oder teilweise aus der Markscheide herausgelSst wird, 
die dann zugrunde geht 1. Redlich sagt yon  den g e r d e n  der multiplen 
Sklerose: ,,Es dr~tngt sich da fSrmlieh der Gedanke auf, als sei ein sch~d- 
liches Agens aus dem Gef/~6 ausgestr5mt und  habe im Pa renchym seine 
Wirkung entfaltet ,  fSrmlich wie ein Tinte~klex auf einem LSschpapier 
sich ausbreitet." ~berse tzen  wit dies in die physikaliseh-chemisehe 
Ausdrueksweise, so kSnnen wir yon  Di]]usion sprechen und sagen: Der 
mye]insch~tdigende Stoff diffundiert  aus einem Gef~l~ in die Gehirnmasse 
wie in einen Gelatineblock, ohne Riieksieht auf  die Strukturverh~ltnisse,  
hinein. 

Wir mffssen UllS daran erinnern, dab Spuren eines Fermentes ausreichen, um 
bedeutende Ums/~tze zu bewirken, wenn nur genfigend Zeit vorhanden ist. 

Vergleichen wit jetzt  das Markscheidenbild (Abb. 3) mit  den Liese- 
gangschen Ringen der Abb. 16, so sehen wit eine auffallende Uberein- 
s t immung in der Anordnung  der abwechselnden ~ a r k z o n e n  und  Ent-  
markungsstreifen mit  den Silberehromatringen und  den hellen Zwischen- 
r/~umen. Wollen wir aber den Vergleich durchftihren, so m/issen wit zu- 
n/~chst die paradox  erscheinende Tatsaehe hinnehmen,  da6 man  die Ent-  
markungsstreifen nicht  mit  den Niederschlagsrhlgen des Experimentes,  
sondern nur  mit  den Zwischenrs in Analogie setzen kann,  und dal~ 
demnach die Markzonen den Silberchromatringen entsprechen. Wie die 
Silberchromatringe fast stets gleiehm~I~ig schmal bleiben, so tr ifft  dies 
auch ann~hernd f/Jr die markhal t igen Zonen zu, und  wie die Zwischen- 
r~ume allm~hlich sich yore Zen t rum nach der Peripherie hin verbreitern, 
so wird auch der Abs tand  zwischen den Markzonen immer grSl~er, je 
weiter sie vom Mit telpunkt  abliegen. Er innern  wit uns der yon  KShler 
und Kiister beschriebenen , ,Anastomosenbildungen",  so sehen wit das 
gleiehe aueh an den markhal t igen Zonen. Bemerkenswert  ist auch beim 

1 Diese Vorstellung scheint jetzt durch.die Untersuchungen Briakners (1931/32) 
u. a. eine Besf~gtigung zu linden: Es gelang ihm mit verschiedenen h~ethoden, 
die Anwesenheit einer abnormen Lipase im Blut yon Multiplesklerosekrar~ken naeh- 
zuweisen; allerdings gentigt dieser Naehweis noch nieht zu einer individuellen 
Diagnostik. 
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Vorliegen mehrerer konzentrischer Herde, wie beim Falle Bald, daft 
zwischen den Herden ein breiteres Narkgebiet erhalten bleibt, vergleich- 
bar den ,,Verarmungszonen" zwischen den l~ingsystemen. Eine sehr 
wichtige Analogie besteht endlich in der verschiedenen Beschgffenheit 
der R~tnder der ~arkzonen. Genau wie bei den Liesegangschen Ringen 
im Experiment ist hier eine ,,Polaritiit" (Kghler) vorhanden: Der innere, 
dam Zentrmn zugekehrte t~and der ~ r k z o n e  ist unscharf, der ~tuftere 
scharf abgesetzt (bei den Entmarkungsstreifen ist es natfirlich um- 
gekehrt). 

Dies sind freilieh rein morphologisehe Analogien, welehe noeh niehts 
fiber die Entstehung dieser Gebilde aussagen. Wit wissen abet aus der 
histologisehen Untersuehung, dag die inneren Entmarkungsstreifen die 
/~ltesten, die periphersten die jiingsten sind. Dies beweist abet, dag ihre 
Entwieklung wie bei den Liesegangsehen Bingen gleiehmggig yon innen 
naeh aul?en vor sieh geht. Diese Analogie ist nieht mehr blot eine 
morphologisehe, sondern eine genetisehe. Alles dies ffihrg zu der An- 
nahme, dag beim Zustandekommen der grogen Herde der konzentri- 
sehen Sklerose, ebenso wie bei den Liesegangsehen t~ingen, eine Dif- 
fusion in der Biehtung vom Mittelpunkt zur Peripherie lain erfolgt 1 

Da im Zentrum der Herde stets ein Gef~B zu linden ist, k6nnen wit 
annehmen, daft der myelinseh~digende Stoff die BlutI-Iirnsehranke 2 an 
dieser Stelle des Gef~13es durehbroehen hat. Bei der weiteren Deutung 
mfissen wit im Auge behalten, daft wh ~ die Narkzonen mit den Silber- 
ehromatringen und die Entmarkungsstreifen mit den I~gumen zwisehen 
den I~ingen vergleiehen mfissen. Dann k6nnen wit" uns den Vorgang 
hypothetiseh folgendermaften vorstellen: 

Die Diffusion braueht eine geraume Zeit, sie erfolgt also langsam. 
Die seh/tdliehe Substanz kann in unmittelbarer Umgebung des Gef~Bes 
zungehst ihre Wirkung entfalten und eine Entmarkung herbeifiihren. 
Inzwisehen entwiekeln sieh in der umliegenden Zone Abwehrkr~fte. 
Wenn dieses Gebiet bei der weiteren Diffusion der Noxe erreieht wird, 
kommt es zu irgendeiner Reaktion zwisehen der Sehiidliehkeit und diesen 
Abwehrkr~ften und damit zu einem Aufh6ren der MarkatfflSsung. Nan  
kann dies mit einer Toxin-Antitoxinbindung vergleiehen, Bald spraeh 
sehon yon einer ,,lokalen Gewebsimmunit~t"; oder, wenn man das 
anorganisehe Experiment heranziehen will, so erfolgt hier gewissermaBen 
ein Niedersehlag, der freilieh kein Substrat hinterl~ftt. Diese Bindung 

1 W~re es umgekehrt, so miigten die l~{arkzonen an der Peripherie enger zu- 
sammenliegen als in der Mitre des I-Ierdes, entspreehend dem in Abb. 17 wieder- 
gegebenen Experiment, wo die Diffusion yon augen n~eh innen e1~olg~. I)er myelin- 
seh~digende Stoff kann ~lso aueh nieht yon auBen her in die tIirnmasse eingedrungen 
sein, was ja an sieh durehaus mSglieh w~re. 

Ff~r ST~ttz ist die Blut-Gehirnsehranke, die yon der BlutLiquorsehranke 
seharf abgetrennt wird, gleiehbedeutend mit dem Endothel der Capillaren des 
Gehilms. Vgl. NIJatz: Zbl. Neur. 64, 24d (1932). 



Sklerose und die physikalisch-chemischen Faktoren usw. 68I 

ftihrt aber nicht zu einer ,,vollst~ndigen" lgeaktion, denn dann wtirde 
der Vorgang damit  sein Ende linden, die Beeinflussung der Schgdlieh- 
keit mul~ vielmehr - -  ebenso wie der lXTiederschlag des Silberchromats, 
eine ,,unvollstandige" Reaktion sein. Wit kSnnen uns vorstellen, da6 
bei dieser Bindung die AntikSrper der n~tchsten Umgebung herangezogen 
werden, wie im Experiment  aueh angenommen wurde, da6 das Chromat in 
der Gelatine zu dem e r r  der chemischen Reaktion yon allen Seiten 
hindiffundiert. Dadurch entsteht dann hinter der erhaltenen Markzone 
eine Verarmung an AntikSrpern. Wenn beim weiteren Vorgang der 
Diffusion die Noxe hierhergelangt, kann sie wieder ihre markscheiden- 
auflSsende T/~tigkeit entfalten, g i e r  wiirde also wieder ein Entmarkungs-  
streifen entstehen usf. Mit der zunehmenden Erseh~pfung der Noxe 
dutch die wiederholten Bindungen und die immer mehr Zeit in Anspruch 
nehmende Diffusion werden die Streifen - -  wie die ZwischenrS~ume der 
Liesegangschen Ringe - -  immer breiter. Zu dieser Vorstellung p a s t  
aueh gut. die ,,Polarit/~t", die sich in dem allmghlichen Anwachsen der 
Markzonen an ihrem inneren, der .seharfen Begrenzm~g an ihrem peri- 
pheren Rande kundtut.  Sie kommt  dadm'ch zustande, dal3 die Bindung 
allmghlieh geschieht; wenn sie aber vollzogen ist, setzt die En tmarkung  
bei der weiteren Diffusion wieder scharf ein. 

Eines mul~ man dabei aber stets beriicksichtigen : Die Demyelinisation 
ist nur die l~olge eines fermentat iven Einflusses auf die Lipoide der Mark- 
scheide; das sch~digende Agens wird dabei nieht verbraueht,  sondern 
wh'kt vielleicht lediglich dutch seine Anwesenheit wie ein Kata lysator  
bei der Einleitung einer chemischei1 Reaktion. l~iir diese Betrachtung 
ist die Entmarkung  gewissermal3en eine Nebenerscheinung des Diffusions- 
vorganges, wenn die Demyelinisation auch natiirlich fiir die Benrteilung 
des Krankheitsprozesses das wesen~liehe Moment ist. Da es nicht leicht 
ist, sieh in diese Vorstellungsweise hineinzudenken, mSge as erlaubt sein, 
ein erdachtes Beispiel heranzuziehen: Wiirde das Silbernitrat nebeh 
seiner Eigenschaft, mi t  einem Chromatsalz chemiseh zu reagieren, die 
F~higkeit besitzen, als auflSsendes Ferment  auf Gelatine zu wirken, so 
wiirde d~e Gelatine in den Zwisehenr~umen aufgelSst werden, in den 
diinnen Zonen des Silberchromatniederschlages aber erhalten bleiben, 
ohne da~ das Silbernitrat dadm'eh in seiner Diffusion aufgehalten oder 
an Menge vermindert  wiirde 

Wir sind uns des Hypothetischen dieser Darstellung durchaus bewuBt. 
Sie soil nur die MSgliehkeit einer Vorstellung der komplizierten Vorg~nge 
vermitteln. Der Versueh einer Erkl~rung e ines  biologischen Vorganges, 
yon dem nieht einmal die Ursache feststeht~ mul~ natfirlich yon vorn- 
herein mit  den grSl3ten Sehwierigkeiten rechnen. Wh" kennen weder 
die Noxe, noch die Konsti tut ion des Myelins, n0ch weniger die kolloid- 

Derartiges kommt bei der Bildung Liesegangsgher ~inge mit anderen SaJzen 
tatsgehlich vor. Vgl. Liesegangs Kolloidchemie, 2. Aufl., S. 149, 1926. 
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chemischen Bedingungen, unter denen die Diffusion vor sich geht, und 
wissen nichts N~heres yon den chemischen Umsetzungen, die hier ein- 
treten mSgen. (Es geht uns damit aber nicht besser als egwa mit der 
Erkl/~rung der Wassermannschen Reaktion; die Vorstellung, die man 
sieh davon macht, ist ja aueh nur ein hypothetisches Schema fiir noch 
unbekannte Vorg/~nge). Wie im einzelnen aueh die tlerdbildung vor 
sieh gehen mag, auf jeden Fall erscheint uns die Annahme einer DiHusion 
rhythmischen Chara/cters als die einzige, gut gestiitzte Erkliirung ~. 

Uber die Zeit, welche die Diffusion ben6tigt, um diese }Ierde zu erzeugen, 
k6rmen wir aus dem histologischen Pri~parat nichts entnehrnen, ja wit kSnnen nicht 
einmal sagen, ob die Diffusion dutch den Tod des Patienten unterbrochen ist oder 
ob sie schon ihr normales Ende erreicht hat. Bei sehr chronischen Fgllen wfirde man 
letzteres an der vSlligen Vernarbung aller Entmarkungsstreifen erkennen kSnnen. 
Material zur Entscheidung dieser Frage stund uns nicht zur Verftigung. 

II. Zur Pathogenese anderer Entmarkungsprozesse. 

Die Bildung der Liesegangsehen Ringe ist ein Sonderfall der Diffusion, 
welcher yon einer ganz bestimmten Einstellung der L6sungen und des 
Mediums aufeinander abhi~ngt; das hihlfigere Geschehen ist die gleich- 
mi~l~ige Diffusion. Im  Falle BalSs haben wir nut ringfSrmige Entmar- 
kungen, bei unserem Falle Krach sind au6erdem auch einige einfache 
Herde vom Charakter der multiplen Sklerose vorhanden. Ist  es erlaubt, 
die Entstehung der konzentrischen Sklerose mit dem Zustandekommen 
der Liesegangschen Binge in Analogie zu bringen, so mull es auch gestat~et 
sein, die einfachen Entmarkungsherde auf Diffusionsvorg~nge zurfiek- 
zuffihren. Diese FIerde nehmen auch ihren Ansgang yon einem Blutgef/~6 
und breiten sich ebenfalls in gleicher Weise ohne Rfieksicht auf die 
Struktur aus. Bei unserem zweiten Fall (Struwe) sind neben den kon- 
zentrischen Herden auch solche vorhanden, die ihrer Ausbreitung nach 
der diffusen Sklerose gleichen. Es liegt also der Gedanke nahe, dal~ 
auch beim Zustandekommen der diffusen Sklerose Diffusionen eine Rolle 
spielen. Wie wir noeh sehen werden, gibt es zahlreiche F/~ile, welche die 
Merkmale der diffusen mit solchen der multiplen Sklerose vereinigen, so 
dai3 im Einzelfall eine Differentialdiagnose nicht mSglich ist. (Tberhaupt 
gibt es alle denkbaren Kombinationen zwischen diffuser, multipler und 
konzentrischer Sklerose. 

Im folgenden sei fiber klinisch und anatomiseh einwandfreie F~lle 
yon multipler Sklerose berichtet, welche neben den vielen einfachen 
Herden aueh konzentrisch geschichtete besitzen. 

Bei der multiplen S/clerose kann man in der Hirnsubstanz zerstreut 
liegende I-Ierde und solche in der Nachbarschaft der Ventrikel unter- 

Man k6nnte h6chstens noch an ein ringf6rmiges Wachstum eines hypotheti- 
schen Erregers denken. (Vgl. S. 676.) Aber dann wiirden sich viele Einzelheiten 
der I{ingbildung nicht so gut verstehen lassen, wie bei der Annahme tier Diffusion 
eines ge16s~en Stoffes. 
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scheiden. Bei den ersteren finder man sgets im Innern ein Blutgef~ig, und 
es ist sehr wahrseheinlieh, da6 die Noxe bier yore Blur ausgeht; bei den 
Ventrikelherden kommt eine Ausbreitu.ng vom inneren Liquor her in 
Be~racht. Bei beiden Arten yon Herden sind konzentrisehe Bildungen 
beobaehtet worden. 

St6iner besehreibt einen 27j~hrigen Mann, weleher nie krank gewesen 

Abb.  19. Fa l l  yon  Henneberg (mul t ip le  Sklerose).  Mehrere  Ven t r ike lhe rde  a m  LTnterhorn. 
Der  obere m i t  e iner  3 i a rkzone  in tier N:it te,  tier un t e r e  m i t  konzen t r i sche r  Schichtung" 

an  se inem Rande .  1Vfarkschei4enpr~tparat na.eh Weigert. Vergr .  2faeh. 

war; er bekam 3 Jahre vor seinem Tode eine Facialisl~hmung, spater 
fanden sich: temporale Abblassung der Papillen beiderseits, Nystagmus, 
skandierende und bulb~re Sprache, aufgehobene Bauchdeckenreflexe, 
Intentionstremor, Ataxie, spastische Erseheinungen, Blasenst6rung, 
Zwangslachen, Euphorie, Demenz. Aul~er zahlreichen Rtickenmark- 
und Hirnherden der gew6hnlichen Art waren auch konzentrisch ge- 
sehichtete Herde (,,Wellenherde") vorhanden; sie enthalten 3--4 Ent- 
mark~mgsstreifert und markhaltige Zonen. Zwei solche Herde sind in 
Steiners Monographie (SeRe 116, Abb. 33 und 34) reproduziert. Dank 
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iiberlassener Bilder konnten wit uns aueh noeh persSnlieh yon dem un- 
zweifelhaften Vorhandensein einer multiplen Sklerose iiberzeugen. 

Ferner ist hier eine nieht ver6ffentliehte Beobaehtung yon Henne- 
berg zu erw~hnen, fiir deren Uberlassung wit ibm zu Dank verpfliehtet 
sind. Es handelt sich um eine Frau im Alter yon 20--30 Jahren, die unter 
dem Bilde einer subakut verlanfenden multiplen Sklerose erkrankt war. 
Die Abb. 19 zeigt 2 Herde, die dem Seitenventrikel und dem Unterhorn 

_~_bb. 20. ]0~alI yon  Hallervorden (mul t ip le  Slderose),  E i g e n a r t i g  gesch ich te te r  H e r d  in  
der N~he  4er i n t a k t e n  W a n d  des Se i tenvent r ike ls .  5 ' I a rksche idenpr~para t  n a c h  Weigert. 

Vergr .  5--Sfach.  

anliegen. Der obere Herd ist in der Mitte durch eine feine Markzone 
unterbroehen, der untere Herd weist in seiner l~inde in einzelnen 3/[ark- 
strahlen unregelm~gige Sehichtenbildungen auf. 

Bei einer typisehen multiplen Sklerose eigener Beobaehtung (H.) 
mit sehr viel I-Ierden land sieh ein eigenartig gesehiehteter Herd neben 
der Ventrikelwand, weleher abet von ihr dutch einen intakten 3/Iark- 
streifen getrennt ist (Abb. 20). 

Ein zwar nieht so prggnantes, aber doeh deutliehes Bild einer 
konzentrisehen Herdbildung beobaehtete der eine yon uns (H.) 
bei einer multiplen Sklerose, welehe ungemein zahlreiehe typisehe Herde 
im ganzen Zentralnervensystem besag. Dieser Herd - -  iibrigens der ein- 
zige seiner Art - -  ist im Innern v611ig markleer; an der Peripherie hat 
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er eine sehmale, gleiehmaBig gebildete Markschattenzone (Abb. 21). Um 
diesen Herd herum liegt in der normal gef/irbten Marksubstanz ein feiner 
Entmarkungsring, welcher ihn in gleiehmaBigem Abstande umgibt, 
Mark und Rinde ohne R~icksieht auf die Struktur durehsehneidend. 

Diese Herde 1 sehen freilieh recht versehieden aus und gleiehen dureh- 
aus nicht immer den relativ regelmaBigen Bildern bei Bald und in unserem 
Falle Krach. Wir vermissen bier aueh das Merkmal der ,,Polaritat"; 

Abb.  21. Fall  yon  Hallervorden (muliGiple Sklerose). Feiner ,  a m  einen typischen H e r d  
konzent r i seh  gelagert~er En tmarkungss t r e i f en .  ~][arkscheidenpr~iparat nach  ~/eigert. 

Vergr .  7fach. 

das Gemeinsame ist aber doch die Schichtung durch Erhaltenbleiben 
dazwischenliegender Markzonen. 

Endlich gibt es F/~lle, bei denen mehr oder weniger deutlich Schichten- 
bildungen innerhalb yon sehr groBen Herden vorliegen, in Herden yon 
solcher Ausdehnung, dab man im Zweifel sein kann, ob man sie nieht 
der sog. diffusen Sklerose zureehnen soll. Abb. 22 stammt yon einem 
Fall yon Loewenberg. ~/iit Erlaubnis des Autors bringen wit bier das Bild, 
ohne der ausffihrliehen Publikation der Beobachtung vorgreifen zu 

1 Ubrigens hat auch Wohlwill geschichtete Herde bei multipler Sklerose erw~hnt. 
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2~bb. 22. F~ll y o n  Loewenberg. Horizontalschnitt  d u t c h  die e r k r ~ n k t e  HeI t l i sphhre .  ~M[~rk- 
s che i4en f~ rbung .  E in  grofier  E n t m ~ l ' k u n g s h e r 4  im Gebie t  4er  S t ~ m m g a n g l i e n ,  ein zwei ter  
u m  (tas HiI~terhorn;  in  bei4ei1 vielf~che,  z u m  Tell konze~ t r i s ch  ge l age r t e  l~farkzonen. 

Vergw. 1,0~ f~ch.  
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wollen. Es handelt sich hier anscheinend um 2 grebe Entmarknngsherde 
in der einen I{emisph/~re, yon denen einer die vorderen Teile der Stature- 
ganglion nnd der inselrinde befallen hat, w/thrend sieh der andere um 
das Hinterhorn herumlagert. In beiden I-Ierden sieht man besonders 
am Rande wellenfdrmige Markzonen eingestreut, die zum Toil kon- 
zentriseh angeordnet sind. 

In einem Falle yon Ostertag, der anderweitig publiziert werden sell, 
fanden sieh sowohl mn den Ventrikel als im Innern der I-Iirnmasse Iterde, 
die zum Tell eine rhythmische Schiehtung aufwiesen. 

Solehe Andeutungen yon Schiehtenbildung innerhalb eines groBen 
tIerdes beschreibt Benoit in einem FMle, den e r d e r  diffusen Sklerose 
zurechnet. Das gleiche gilt yon einer 13eobaehtung Caspers. 

Die bisher erw~hnten F/ille sind freilieh keine reinen F~lle yon diffuser 
Sklerose. Es haben sieh in letzter Zeit die Beobachtungen gemehrt, bei 
denen im GroBhirn das Bild der diffusen Sklerose, im I-Iirnstamm und 
l~fiekenmark aber das Bild der gewdhnlichen multiplen Sklerose neben- 
einander vorlag. Solehe F/~lle sind z. 13. yon Gans, Ku/s, Scl~cdtenbrand, 
Gozzctno nnd Vizz~oli (Lit.), Bielschow~lcy und Maa8 besehrieben werden. 

So sehlieB~ sieh der Kreis der engen morphologischen gusammen- 
gehdrigkeit dieser 3 Krankheitsformen. Auch die histologisehe Struktur 
der einzelnen t terde bei der multiplen, diffusen und kenzentrisehen 
Sklerose ist die gleiehe, Untersehiede sind lediglieh dureh die Dauer und 
die Intensit/~t des Prozesses bedingt. Es ist ja bekannt, dab der Ausdruek 
,,Sklerose" eigentlieh nut  eine sp/~tere Phase des Prozesses bezeichnet. 
Die frisehe Phase ist dutch das Bild einer Encephalitis eharakterisiert. 
DeshMb ist auch die multiple Sklerose ,,Encephalitis periaxialis sclero- 
tieans" (Marburg), die diffuse ,,Encephalitis periaxialis diffusa" 
(Scl~ilder) und die konzentrisehe ,,Encephalitis periaxialis coneentriea" 
(Bald) genannt worden. Im frischen Stadium iiberwiegt die Entziindung 
(Infiltrate yon Lymphoeyten und Plasmazellen) und der Abbau (frisehe 
Gliawucherung, Bildung yon Kdrnchenzellen); in den sp~teren Stadien 
iiberwiegt die Sklerose (Gliafaserbildung evtl. mesenchymale Netze). 
Bei allen 3 Formen sind die Achsenzylinder besser erhalten als die ~ark-  
seheiden, bei 1/~ngerer Dauer des Prozesses odor bei besonderer Intensit/~t 
der Noxe kSnnen sie aber sehlieBlich auch zugrundo gehen. Weder der 
versehiedene Grad der Entmarkung der Horde, noeh ihre ,,Areolierung", 
noeh ihre Form und GrdBe ist im einzelnen fiir die Zugehdrigkeit zu dor 
einen odor anderen dot 3 Krankheiten bestimmend; es kommt Mles 
nebeneinander ver, ebenso wie bei allen aueh einzelne hypermyelinisierte 
Fleeke beobaehtet werden kSnnen. 

Trotz dieser morphologisehen ~bereinstimmung ist ein Sehlug auf 
eine etwa vorhandene gleiehe )~tiologie nieht erlaubt. Die Art der Ent- 
markung zeigt nur die/ormale Pathogenese an: die 2Dit~t~sion eines myelin- 
schiidigenden Sto[[es. Diese Betractdunq sagt nichts dariiber aus, ob diese 
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Noxe aus dem Sto//wechsel stammt odor von einem Erreger produziert wird. 
Die morphologischen Unterschiede der genannten 3 Krankheiten bestehen 
in erster Linie in der verschiedenen Ausbreitung der Herde, die unter 
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anderom abh~ngig erscheint yon dem Eindringen der Noxe auf dem 
Blu~- oder Liquorwege. Wir sahen aber schon, dai~ offenbar beide Wege 
nebenoinander beschritten werden, wenn auch jeweils moist der sine vor 
dem anderen den Vorrang hat, 

Wir wollen jetzt sehen, wie sich diese Vorsbellungen bei der gsew6hn- 
lichsen m u l t i p l e n  Sk lerose  bewiihren 1. 

Abb. 23 stammt yon einem 19j&hrigen Patienten der Psychiatrischen 
und Nervenklinik in Mtinchen (Fall Bu.) mit relativ rnsch verlaufener 
schwerer multipler Sklerose. Wit kSnnen, wie gew6hnlieh, versehiedene 
Arten yon Herden unterscheiden: 1. Zerstrseu~se Hserdse in der Hirnmasse.  
2. Herds an dser innsersen Obser/liiche. 3. Hserde an der (iu[3sersen Ober/liisehe. 

ad 1. Die zerstrouten Horde i m  Innsern der Hirnmasse (1 in Abb. 23) 
gehen von Blutge/ii[Jen aus. Dies win'de frfiher oft bestritten, undes  ist 
viel Arbeit auf diesen Nachweis verwandt worden. DaB iiberhaupt dariiber 
diskutiert werden konnte, Iiegt unseres Erachtens daran, dab sigh die 
Herds in ihrer Ausdehnung nicht an den Verlauf der Gef/~e halten und 
aueh keineswegs dem Versorgungsgobiet der Gefs entsprechen, 
yon denen sie ausgehen. Wir  miissen uns viselmehr vorstsellen, daft an seiner 
belisebigsen Stelle seines Ge/ii/3ses die Blut-Gsehirn-Schrankse 2 die wi t  in dser 
Wand dser Hirnge/ii[3e zu susehen habsen, dursehbrochsen wird ; die austrsetende 
Noxse di//undiert dann yon disesser seinsen Stselle au~. msehr odser wenigser gleich- 
miiflig in die Hirnsubstanz hinein. Ein Tell dieser Herds hegt ganz in 
der weigen, sin Tell ganz in der grauen Substanz; oin gr6Berer Teil hat  
sowohl einon Anteil in der grauen als einen Anteil in der woigen Subst~nz a 
Viele tIerde, die unsere Abb. 23 zeigt, haben ihr Zen~rum an der Rinden- 
Markgrenze. Die Entmarkung hat  sich dann ohne jegliche lgficksicht 
auf die Verschiedenheit der Strukturen oft so gleichm~gig ~usgebreitet, 
da~ Herde yon nahezu ]crseisrunder Form entstanden sind. tiler haben 
wfi" tats~chiieh das Bild yon der ,,Ausbreitung tines Tintenkleckses ~uf 
L6schpapier"  (Rsedlich) vor uns. Oft aueh ist die Form der Herde night 
sph~riseh, sondorn mehr unregelm~l~ig, einm~l mehr in die weiBe, das 
andere Mal mehr in die graue Substanz hineinragend. 

Immer aber gesehieht die Ausbreitung ohnG jegliehe giieksich~ auf 
die Grenzen strukturell und funktionell gesonderter Gebiete, und auch 

1 Vgl. Hallervorden: Zur Pathogenese der multip]en Sklerose. Mfinch. med. 
Wschr. 1932, 602. 

2 Vgl. S. 680. 
Bekanntlich zeigen solche Herde in ihren Anteilen in Rhlde und Mark reeht 

differente histologische Eigentfimlichkeiten, die man mit~ 5rtlichen Verschieden- 
heiten der Gewebsreaktlon in Zusammenhang bringen kann (Spielmeyer). Immer 
trifft die Sch&dlichkeit abet in erster Linie die Markscheiden. So wie in der weil~en 
Substanz die Achsenzylinder relativ gut erhalten bleiben, so werden in der grauen 
die Nervenzellen mehr oder weniger versehont. Es ist, als w~tre die Farbe eines 
Gem~Ides ausgewischt, wahrend die Zeiehnung erhalten bleibt. 

A_rchiv fOr Psychiatrie. Bd. 98. 45a 
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vOllig unabh/~ngig vora Verlauf und den Versorgungsgebieten der Gef/~ge. 
Hier ist bestiramt keine Rede yon einer ,,Pathoklise". Man kann eben 
nur annehraen, da$ eine Diffusion erfolgt ist, und zwar genau so, wie sic 
in einem ~edium yon gleichm~$iger kolloider Struktur vor sich gehen 
wiirde. 

ad 2. Herde an der inneren Oberfl/~che, periventrikuliire Herde, sind 
bei der raultiplen Sklerose bekanntlich obligat; besonders h/s ist die 
obere und seitliche Eeke der Seitenventrikel befallen (,,Wetterwinkel" 
Steiners). In  unserera Falle Bu. (2 in Abb. 23) uras/mrat ein groger Herd als 
,,totMer subepcndyraaler Entraarkungsraantel" (Steiner) den I I I . ,  sowie 
den I. und II .  Ventrikel vollkommen. Die Grenzen dieses Herdes in der 
Hirnsubstanz verlaufen ganz unregelm/s mit Zaeken und Einbueh- 
tungen, sowohl Teile der weigen als der grauen Substanz ergreifend, ohne 
jegliche l~tieksicht auf besondere Faserbfindel oder besondere Zentren. 
Der Nucleus caudatus und der Balken gehen fast ganz ira Herd auf, vora 
Thalamus und Hypothalaraus werden wahllos Teile herausgeschnitten 
und die Gebiete an der inneren Begrenzung der Seitenventrikel, das 
Septum pellucidura und der Fornix sind wieder groBenteils entmarkt.  
Ferner gibt es beiderseits periventriknls Herde ura das Unterhorn 
herura (Abb. 23), die tier in die Markstrahlen und auch in das Grau der 
benachbarten Windungen sowie in ~nliegende Teile des Linsenkerns 
eingreifen. Aueh bier werden also wahllos die verschiedensten topo- 
graphisch beieinanderliegenden Teile ergriffen. DaI~ bei diesen Herden 
die Noxe wirklieh vora Ventrikel, d .h .  dutch Diffusion vom inneren 
Liquor aus, it~ren Ausgang genoraraen hat, scheint uns bier auger Frage 
zu stehen. Die Form dieser ?r ls sieh nS~mlich dureh die 
Annahrae einer Konfluenz raehrerer vasaler Herde im subependymalen 
Lager nicht erkl/~ren. Andererseits 1/~13t sich histologisch naehweisen, dab 
die/~Itesten Anteile des Herdes unmittelbar am Ventrikel liegen, w/ihrend 
am Rande die Vers frischeren Charakter aufweisen. Auf 
unserer Abb. 23 erkennt man aueh an einzelnen Stellen, so am Seiten- 
ventrikelwinkel reehts, dab am l~ande der Herde eine sehra~lere Zone 
den Charakter der Marksehattenherde (also d e r n u r  teilweisen Ent- 
markung) aufweist. - -  Ira t~autenhirn breitet sieh bei unserem Fall Bu. 
ein groger Herd rings ura den IV. Ven~rikel herum aus (Abb. 24). Dieser 
Herd umfagt  alles, was eben in der Nachbarsehaft des IV. Ventrikels 
liegt: Im  Inneren die Uvula, an der oberen Begrenzung die Bindearme 
und willkiirlieh herausgesehnittene Teile des Nucleus dentatus und der 
anderen Kleinhirnkerne sowie ara Boden die versehiedensten hier liegen- 
den Kerne und Bahnen. Wiederum dr/ingt sieh einem das Bild Redlichs 
yon der Ausbreitung eines Tintenkleckses auf LSsehpapier auf; wir sehen 
keine andere M6gliehkeit der Erkls als die, dal~ die markselaeiden- 
aufl6sende Seh/tdliehkeit vom inneren Liquor aus naeh allen Richtungen 
hin in die Wand des gautenhirns hineindiffundiert ist. 
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Auf Serienschnitten karm m~n nachweisen, dal~ m~nehe Herde, die auf einem 
Schnitt isoliert erscheinen, in Wirklichkeit mi~ einem grol3en periventriku]~ren 
Herd in einem konfinuierliehen Zusammenhang stehen (Gans u. ~.). 

ad 3. Die Herde an der iiu[3eren Ober/l@he (3 in Abb. 23) nagen den 
M~rkfaserbestand der Iginde yon au~en her an und reiehen bogenfSrmig 
oft bis in die Markstrahlen hinein. Hierher gehSren die ,,~eningeal- 
~ehsenherde" Steiners, die yon einem in einer Furehe gelegenen Zentrum 

A b b .  2~. Fa l l  Bu .  (Miinehener  Kl in ik) ,  l~ul t ip le  Sklerose.  Q u e r s e h n i t t  d u r e h  alas l g a u t e n h i r n  
m i t  grof~em per ivent r iku l~ i rem H e r d  (2). B e z e i c h n u n g e n  wie bei A b b .  23. Verg~u 1,3 l a t h .  

~usgehen und aus zwei benachbarten Windungen l~reisfSrmige Stficke 
herausschneiden. Dieses Bild kehrt auch in der Rinde des Kleinhirns 
wieder, we sich die Iterde oft iiber mehrere benachbarte L~ppchen 
erstrecken (Abb. 24). Auch diese tterde sind unseres Erach~ens ein 
markanter Beleg fiir die Diffusionshypothese. Es mu~ aber bier often 
bleiben, ob die diffundierende Noxe veto ~ul3eren Liquor ausgeht oder 
vor~ einem randst/~ndigen, cortic~len oder pialen Gef~[3. 

Bei allen diesen 3 Arten veil Herden ist die Begrenzung tells ganz 
scharf, tells abet sieh~ m~n auch einen allm~hliehen ~bergang des Herdes 
in das gesunde Gvwebe; mitun~er ist eine Zone yon Ar~ eines mark- 
sch~ttenherdes am Rande eingeschaltet. Andererseits gib~ es Herde, 
die ira ganzen den Charakter der Markschattenherde darbieten, also 

45* 
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offenb~r den Prozel~ im ]~eginn zeigen (Abb. 24~). Die Gr61~e der Herde 
diirfte abh~ngen yon der 6rtliehen Quantit~t der Noxe und vielleieht 
aueh yon einer Gegenreaktion des Gewebes. )/[an finder hgufiger, als 
dies in der Literatur zum Ausdruek kommt, ausgedehntere, leiehte 
diffuse Markschgdigungen, wenn aueh nieht immer so ausgesproehen, 
wie sie Bielschowsky und Maas in ihrem 0bergangsfall yon multipler 
zu diffuser Sklerose sehildern. Bei der Erkl/~rung der konzentrisehen 
tterde mugten wir annehmen, dag die Noxe nieht mtr dorthin gelangt 
ist, wo wit eine Entmarkung sehen, sondern dag sie aueh die dazwisehen- 
liegenden Markzonen passiert hat. Wit werden uns also aueh hier vor- 
stellen, dab die Schiidlichkeit welter vordringt, al8 di~ Grenzen des gro[3en 
Entmarkungsherdes anzeigen. Tatsdichlich /indet man auch nicht selten im 
Gliaprgparat die Gliose in weiterer Ausdehnung als der Entmarkung ent- 
spficht; Bodechtel und Guttmann haben auf diese Tatsache namentlieh 
bei der diffusen Sklerose hingewiesen, sie trifft aber auch oft fiir die 
mult iple  Sklerose zu. 

Zusammen/assung. Alle Tatsachen der Ausbreitung der Herde bei der 
gewShnlichen multiplen Slderose lassen sieh durch die Annahme der Diffusion 
eines markscheidenau/lSsenden Sto//es erkl~iren. 

Wie schon bemerkt wurde, kann man auch bei der Ausbreitung der 
Herde bei der diffuse,l,, Sklerose anDiffusion denken. Schilder hat gemeint, 
dag die Seh~diichkeit yon dem Blutwege ausgehe und die grogen Herde 
dutch Konfluenz kleinerer vasaler Herde zustande kommen. Die andere 
M6glichkeit, der wir den Vorzug geben, ist, d~l~ yore inneren Liquor her 
ein myelinsch~digender Stoff eindringt. Man braucht sich nur vor- 
zustellen, dag die groBen periventrikul~ren tterde der multiplen Sklerose 
(vg]. die Abb. 23) sich noeh weiter ausdehnen, so dag sie das ganze 
Hemisphs ergreifen und auch in die ]Karkstrahlen vordringen, 
his sie ~n den U-Fasern einen gewissen Widerstand finden ~, dann h~ben 
wir das Bild der diffusen Sklerose. Der I-Iinweis, dM~ am Ependym 
nichts gefunden wird, besagt gegen diese Vorstellung unseres Erachtens 
gar nichts, denn wir wissen ja, dab die Noxe, welche nahezu spezifisch 
nur die Markseheiden aufl6st, sogar die Ganglienzellen verschont. Auch 
die meist vorh~ndene Symmetrie spricht eher fiir eine solche Annahme, 
denn auch bei der multiplen Sklerose k6nnen die Ventrikelherde, wie 
unser Bild zeigt, durchaus symmetrisch angeordnet sein. Auch die 

~)fters sind ~m l%ande yon tterden die Liicken, yon denen schon die l~ede w~r, 
geh/tuft, so dab mgn yon einer ,,peripheren eircumfok~len Areolierung" (Steiner) 
spreehen kann. Nan darf da wohl an eine Stauung der Gewebsflfissigkeit (Borst) 
um die Herde denken, /~hnlieh wie bei der ,,Lfiekenzone" yon gef~gbedingten 
Nekroseherden. 

2 DaB eine Seh~dliehkeit, die yore Innern des Gehirns gegert die Rinde vor- 
dringt, an der Grenze zur grauen Substanz oder art den Fibrae areuatae einem 
gewissen Widerstand begegnet, wissen wir aueh yon ganz gnderen Prozessen her, 
z.B. yon der Ausbreitung des Blutes bei Nassenblutungen. 
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groBen Herde, die im Kleinhb'n bei der diffusen Sklerose vorkommen, 
lassen sieh durch Zunahme der periventrikul/~ren Herde der multiplen 
Sklerose (Abb. 24) verstehen. Sehr oft finden sieh bei der diffusen 
Sklerose neben den groi]en Herden doch wenigstens vereinzelt einfache 
Her@ yon vasalem Ursprung. Man kann wohl so sagen: W/~hrend bei 
der multiplen Sklerose die zerstreuten yon den Gef/il]en ausgehenden 
Herde im Vordergrund stehen und die periventrikuliiren zwar regelmi~Big 
vorhanden sind, aber doch im ganzen mehr zuriiektreten, so ist es 
bei der diffusen Sklerose umgekehrt, bier beherrsehen besonders hoch- 
gradig ausgedehnte Ventrikelherde das Bild. Diese le~zteren }terde sind 
aber durch Diffusion vom inneren Liquor her zu erkl~ren 1. 

Nun gibt es freilich bei manchen F/~llen Besonderheiten, die sieh so nieht 
ohne weiteres verstehen lassen, n/~mlich die vSllige Entmarkung bestimmter 
Fasersysteme (Pyramidenbahn, Commissura anterior usw.), wie dies z. B. bei 
einem Falle yon Gagel hervortrit~. Es kann da.ran gedacht werden, dab die 
Diffusion sich unter Umst~nden doch auch einmal innerhalb der Grenzen eines 
bestimmten Faserbiindels ausbreitet. 

Bisher waren nut diejenigen F~lle yon diffuser Sklerose gemeint, 
welehe in der histologisehen Strnktur der Herde vollkommen denen der 
multiplen Skldrose g]eiehen, bei denen also aueh insbesondere entzfind- 
liehe Ver/~nderungen vorhanden sind. Nun gibt es aber bekanntlich eine 
Gruppe, die man wohl abtrennen muir, und die gew6hnlich als ,,dege- 
nerative Form" der di//usen Sklerose bezeiehaet wird. Kliniseh spielt Erb- 
liehkeit oder doeh wenigstens Familiarit/~t eine gewisse Rolle, anatomiseh 
treten die entz/indlichen Erscheinungen zuriick, dagegen linden sieh in 
den entmarkten Partien massenhaft abnorme Abbauprodukte (Krabbe, 
Scholz, BieIsehowslcy und Henneberg, Ferraro, Symonds~). Diese sind 
offenbar als Anzeichen eines gestSrten Lipoidstoffwechsels anzusehen; 
sic sind in Gliazellen des zugrunde gehenden Markes angeh~uft, f/~rben 
sich mit H/~matoxylin schwarz oder grau an, im Herxheimerpr/iparat 
nur blal]-rStlich, erscheinen aber an den Gef~LBen meist in der Fettstufe. 
Scholz sah in diesen ,,Pr/~lipoiden" einen wesentliehen Ausdruck der 
KrankheitG und schlol~ daraus auf eine angeborene prim/~re Insuffizienz 
der Glia. Bielschowsky und Henneberg haben sieh seiner Erkl/~rung an- 
geschlossen und brachten dies aueh in der Namengebung: ,,Leuko- 
dystrophia cerebri hereditaria progressiva" zur Geltung. Die unvoll- 
st/~ndigen Abbauprodukte sind bei Bielschowsky und Henneberg, bei 
Ferraro und in 2 sehr/~hnlichen F~llen, deren Kenntnis wir Ostertag und 
Walthard verdanken und die anderweitig beschrieben werden sollen, in 
groBen 1V[engen frei im Gewebe vorhanden, und auiterdem sind alle 

1 Ob das Vorhandensein bzw. Fehlen der argyrophilen Zellen Steiners, wie 
Benoit will, wirklieh als Unterseheidungsmerkmal zwischen multipler und diffuser 
Sklerose in Betracht kommt, kann erst die Zukunft lehren. 

e Eine Arbeit yon L. van Bogaert und W. Scholz [Z. Neur. 141, 510 (1932)] 
erschien nach AbschluB dieser Arbeit. 

A r c h l y  ffir Ps~=chiatrie: B4. 98. 45b 
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Gliazel len in den H e r d e n  d a m i t  vol lges topf t .  Man  h a t  den  Eindl 'uck,  als 
ob die Zellen zur  Bewi~ltigung dieser ~ a s s e n  n ich t  mehr  ims t ande  w~ren, 
dab  also, wenn  eine Insuff iz ienz der  Glia  vorh~nden  ist,  diese erst  sekundi~r 
durch  ~ b e r l a d u n g  zus tande  kommt .  

Es mag dahingestellt sein, ob diese Stoffe in allen diesen Beobaehtungen ein- 
ander chemisch gleichwertig sind, morphologiseh ist ihre ~hnlichkeit jedenfalls 
sehr groin; ihr gleichartiges Verhalten lil3t daran denken, dab hier yon vornherein 
schwerer zerlegbare chemische Produkte entstehen als bei anderen Entmarkungs- 
prozessen. Manches deutet darauf lfin, dal~ diese Stoffe zum Teil auch ohne Mit- 
hilfe yon Zellen direkt abgebaut werden kSnnen, wie dies Ferraro in seinen Fi~llen 
almimmt i. Die Ver~nderung des cerebralen Lipoidstoffwechsels, die hier vorliegt, 
ist mSglicherweise eine Folge einer allgemeinen, dutch erbliehe Faktoren bedingten 
KSrperstoffwechselstSrung 2. 

Scholz sowohl wie Bielschowsky u n d  Henneberg betonen,  dal3 sich der 
Prozel~ yon  der Ven t r ike lwand  nach der R inde  zu p rogred ien t  ausbre i te t .  
W i t  sehen h/er in  einen Wide r sp rueh  gegenfiber der  H y p o t h e s e  dieser 
Au to ren  yon  der  p r im~ren  Insuff izienz der  Glia. Wir  glauben,  dal] auch 
bier  mtr  die A l m a h m e  der Diffusion eines m~rkseh/~digenden Stoffes die 
Ausbre i tung  der  t{erde erkl~ren k a n n ;  dieser Stoff  kSnn te  etw~ ein  aus  
dem ges tSr ten  Stoffweehsel  he r s t ammendes  F e r m e n t  seiI~. 

Zusammen/assung. Bei der  entzf indl ichen diffusen Sklerose ist,  
ebenso wie be i  der  mul t ip l en  Sklerose,  unseres E raeh tens  die Diffusion 
eines m y e l i n s e h i d i g e n d e n  Stoffes anzunehmen.  Bei der  heredogenera-  
t i v e n  F o r m  der  di~fusen Sklerose is t  dieselbe A n n a h m e  zu machen,  nu t  
is t  der  myelinschi~digende Stoff  hier  wahrscheinl ich  ganz anderer  Na tu r .  

Aul]er diesen 3 grol]en Gruppen yon Entmarkungsprozessen gibt es auch noch 
einige andere Krankheiten, wie z. ]3. die Encephalitis disseminata, die Varieellen- 
encephalitis, die progressive Paralyse, in deren Verlauf Entmarkungen yon i~hn- 
licher Ausbreitung mad Gestaltung der tterde vorkommen und wobei auch an eine 
ihnliche Entstehung gedacht werden kann. 

W i t  wollen ausdr i ickl ich  betonen,  dab  die Dif fus ionshypothese  durch-  
aus  n ich t  auf  alle Prozesse a n w e n d b a r  ist ,  die von E n t m a r k u n g  begle i te t  
werden.  W i t  wenden  uns j e t z t  so]chen andersartigen E n t m a r k u n g s -  
prozessen zll. 

1 ]]in solcher ,,humoraler" Abbau, wie man ilm im Gegensatz zum celluli~ren 
bezeiehnen kann, diirfte nicht nut bei den Entmarkungen, sondern auch bei anderen 
Prozessen eine grOf~ere Rolle spielen als man ohne weiteres einri~umen mfchte. Auf 
eine solehe MSgliehkeit haben schon Liesegang u. a. hingewiesen. Manches spricht 
dafiir, da$ aueh beim Anbau extracellulire Vorgi~nge yon Wiehtigkeit sind; fiir 
den Markscheidenanbau hat das neuerdings wieder ~ydberg wahrseheinlich gemacht. 

2 Diesen hereditiren Prozessen nahe verwandt ist die Pr 
Krankheit; Bielschowsky und Henneberg stellen sie als chronische ~orm ihren sub- 
akuten juvenilen Fi l len der degenerativen diffusen Sklerose an die Seite. Aueh 
bei dieser Krankheit  denkt Bielschowsky an autotoxische Schi~dlichkeiten und 
Liebers vermutet endokrine StSrungen. 
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Bei der infantflen amaurotischen Idiotie sind ausgedehnte Ent-  
inarkungen mehrfaeh beobaehtet  worden, aber hier ist das Bfld ein ganz 
anderes. Der Prozel3 ist viel gleiehmiiBiger ausgebreRet als bei der dif- 
fusen Sklerose; in der Nachbarschaft  des Ependyms ist der Markgehalt 
jedenfalls nicht sehlechter sis in anderen Gegenden, ausgedehnte Ven- 
trikelherde sieht man  nicht x. Hier spricht nichts fiir ein gleichm/~l~iges 
Vordringen einer Noxe veto Liquor her. In  den entmarkten oder mark- 
schwachen Gebieten sind die Gliazellen, wahrscheinlich infolge einer 
intensiven Speicherung der in der Gewebsflfissigkei$ enthaltenen Lipoide 2 
derart  mit  diesen vollgestopft, dab man gut verstehen kann, wenn 
hier die Ern/ihrung der Markscheiden Not  leiden mu$. An Pr/iparaten, 
die uns Ostertag zur Ansieht iiberlassen hat,  konnten wit uns von dieser 
(~berladung der Glia in den entmarkten  Gebieten fiberzeugen, t t ier  
kSnnte man tats/~ehlieh an eine Insuffizienz der Glia denken. 

Weitere Beispiele yon Entmaxktmgen anderer Art  sind die syste- 
ma~isehe Degeneration, wie z. ]3. der ProzeB der Friedreichsehen Ataxie, 
die sekundiire Degeneration, sowie endlieh die Entmarkungen,  die wir 
in Nekroseherden bei ZirkulationsstSrungen sehen. Die Form der Herde 
ist hier nicht willkfirlich, sondern die Entmarkung  ist in den erstgenannten 
FAllen auf bes~immte Fasersysteme, in den letztgenannten auf arterielle 
Versorgungsgebiete besehr/~nkt. I n  vollst/~ndigen Nekroseherden gehen 
nieht nut  die ~arkscheiden,  sondern alle Gewebsbes~andteile zugrunde 
(evtl. auBer den Gef/~Ben); es handelt  sieh da um einen grundsiitzlich 
andersartigen Prozel~ als bei den oben besprochenen .Entmarkungs - 
krankheiten. 

In  dieses Gebiet der Entmarkungsprozesse mit  anderer Pathogenese 
gehSren schlieBlieh eigenartige Bilder yon striehfSrmigen En tmarkungen  
in der Marksubstanz des Groi~hirns, die man bei Idioten gelegentlich 
sehen kann;  der eine yon uns (H.)  hat  diese ngher besehrieben a 
Es handelt  sich um N~rbenbildungen entlang den Markgef/~Ben, die 
noch zum Tell FettkSrnchenzellen im Adventi t ialraum enthalten, hin 
und wieder ziehen sieh diese Narben bis zur l~indenoberfl/~ehe bin. An 
anderen Stellen finder man grebe Erweichungsherde gewShnlieher Art, 
so dab hier an einen gef/~Bbeding~en ProzeB zu denken ist. Die Umgebung 
der Ventrikel ist allermeist vSllig verschont, so dab bier ein ganz anderes 
Bild entsteht als bei der diffusen Sklerose. Marie und Foix haben 
2 solche F/~lle geschildert und sie mit  einem defektgeheilten Fall yon 

1 Vgl. z. B. Globus: Z. Iqeur. 8~, 452, Abb. 21 und 22. 
Anmerkung bei der Korrektur. E. Epstein ha~ mit guten Grfinden auseinander- 

gesetzt, dab bei der am~urotischen Idiotie ebenso wie bei der Niemann-Pickschen 
Krankheit die Lipoide in den Zellen durch Imbibi~ion aufgenommen werden; die 
Zellen spielen also hier eine passive Ro!le ,im Gegensatz zur Gaucherschen Krankheit, 
bei weleher eine aktive Speicherung sta~tfindet [Virchows Arch. ~81, 152 (1931)]. 

3 Hallervorden: Zbl. 1%ur. 64, 730 (1932). 
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diffuser Sklerose zusammen  als eine besondere  Gruppe :  ,,Scldrose c6r~- 
bra le  cent ro lobai re  s t endence  symm6t r i que "  beschrieben.  Unseres  
E rach t ens  hande l t  es sich bei  diesen s t r ichfSrmigen E n t m u r k u n g e n  u m  
einen gunz anderen  Proze[~ als er der  diffusen Sklerose zugrunde  liegt.  

I I I .  Schlul~. 

Die ausfi ihr l iche Schi lderung unserer  Fi~lle yon  konzent r i scher  
Sklerose is t  n ich t  so sehr dadu rch  veranlaBt  worden,  dab  diese Kr~nk-  
he i t s form bisher  sehr wenig bekunn t  is t  - -  h ierhergehSrige F~lle  werden  
auch in  Zukunf t  immer  sel ten sein und  der  pr~kt i sche  W e r t  ihrer  K e n n t n i s  
b le ib t  g e r i n g - - ,  der  H a u p t g r u n d ,  wesh~lb wir  ~ u t e r i M  yon  konzen-  
t r i seher  Sk]erose gesammel t  a n d  ~usfiihr]ieh mi tge te i l t  huben,  lag  viel-  
mehr  durin,  dM~ wir  der  l Jberzeugung  sind, dab  dieses seltene Na tu r -  
expe r imen t  besonders  e indr ingl ieh  auf  bisher  noch k a u m  beaeh te t e  Vor- 
gs yon  a l lgemeiner  Bedeu tung  hinweist .  Es mu6  im Gehirn  eine 
Ausbre i tung  yon  Stoffen vo rkommen ,  die v611ig un~bh~ngig is t  yon  den  
vo rgeb i lde t en  Wegen  der  Gewebss t ruk turen .  Es  miissen im Gehirn  
Diffusionsvorg~nge ab laufen  kSnnen,  bei  denen sieh das, an  s i ch tba ren  
S t ruk tm 'en  so reiehe, so hoch differenzier te  und  gegl ieder te  Organ wie 
eine einheitliche, kolloide Masse verhglt, deren Strulctur ]enseits des mikro- 
skopiseh Erkennbaren liegt. Die 6rt] iehen Ver~nderungen  der  Gewebs- 
bes tandte i le  ermSgliehen es uns u. U. den Weg der  Diffusion zu er- 
kennen,  sie s ind aber  innerhMb des Gesehehens e twas  Sekund/~res. 

Bei  der  konzen t r i sehen  Sklerose,  wie auch bei  der  diffusen und  der  
mul t ip]en  Sk]erose, zeigt  die Sehs  d~r Murkfusern den  Weg an,  
welchen die Diffusion des Krankhe i t s s to f fes  genommen  haben  mul~. 
?San wi rd  nun  abe t  ferner  m i t  der  ~ 6 g l i c h k e i t  rechnen  diirfen,  dM~ auch 
solehe Krankhe i t s s to f fe  (uuf diesem oder j enem Wege) in das  Gehi rn  
d i f fundieren  kSnnen,  welehe die besondere  Eigensehaf t  der  1Y[ye]inlSsung 
nicht besi tzen.  Al lerdings  is t  hier i iber  zur Zei t  wenig Sicheres bekann t .  

Man ka~m bei der Ausbreitung gewisser Polioencephalitiden an die Mitwir~ung 
yon Diffusionsvorg~ngen denken. Also wenn z. 13. bei der Lyssa, bei der Heine- 
Medinschen Krankheit, der Encephalitis epidemica und der Bornasehen Krankheit 
der Pferde die g~nze Umgebung des IV. Ventrikels entziindliche Ver~nderungen 
aufweist, w~hrend alle Gebiete in weiterer Entfernung yore Ventrikel yon Ver- 
anderungen freibleiben 1. Hier hat man den Eindruck, als sei tier infekti6se Stoif 
yore Ventrikel aus ins benaehbarte Gewebe hineindiffundiert. Werm man diese 
Armahme macht, so ist damit iibrigens nut eine Teilfrage der Ausbreitung der ent- 
zfindlichen Ver~nderungen bei diesen I)olioeneephMitiden beantwortet; es miissen 
noeh andere Faktoren im Spiel sein. Die inffltrierten Gef~l~e, die man irmerhalb 
der erkrankten Bezirke finder, bezeiclmen abet jedenfMls nicht den Weg des Ein- 
dringens der Schadlichkeit, sondern sie sind die Reaktion auf eine bereits ein- 
gedrungene Noxe. Dies steht lest ~. 

1 Ygl. Spatz: ,,Encephalitis". Abb. 61 und 58. 
Anmerkung bei der Korrektur. Vgl. ~ueh Spielmeyer: Poliomyelitis. Z. Neur. 

142, 159 (1932). 
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W~hrend bei den genannten Po]ioencephalitiden wenlgstens ~n bestimmten 
Stellen an eine Diffusion vom inneren Liquor aus zu denken ist, liegt es n~he, das 
Zustandekommen der sog. ,,Rands]clerose" des I~i~clcenmarkes dutch die Ann~hme 
einer auf die ~uBere l~andzone beschr~nkten Diffusion irgendeiner ~oxe vom 
~uBeren Liquor aus zu erkl~ren. 

Unsere Betrachtungen haben sich auf Diffusionsvorgs im kolloiden 
Medium des Gehirns besehrs Es wh'd heute nieht mehr bestritten 
werden, dal~ ganz allgemein kolloid-ehemische Vorg~nge versehiedener 
Art in der Gehirnpathologie eine bedeutende Rolle spielen. Ein besonders 
wichtiges Beispiel ist die Hirnschwellung (Reichardt, Itiesegang und 
Mayr  u. a.); die Beeinflu~barkeit der Hirnschwellung auf osmotisehem 
Wege wird neuerdings sogar schon praktiseh verwertet. Ferner bat man 
bei der Altersinvolution Vergleiche mit dem Altern der Kolloide gezogen 
(R~td2i~]ca) und yon Braunmie'hl 1 hut in seiner interessanten Arbeit jiingst 
die Entstehung der ,,Drusen" auf kolloid-chemischem Wege zu erkl~ren 
gesucht. Mit diesen Hinweisen soll nur angedeutet warden, dal3 bier ein 
gro2es Gebiet vorliegt, au~ dem noch wesentliehe Aufsehlfisse zu erwarten 
sind. Auch unsere Beobachtungen sollen ein Beitrag zu einer kolloid- 
ehemisehen Betrachtung pathologischer Vorg~nge im Gehirn sein. 

Es t~ucht nun noch ein Problem auf, das yon den, yon uns ent- 
wickelten Vorstellungen fiber Diffusionsvorg~nge ~m lebenden Gehirn 
berfihrt zu werden scheint und das wir nicht ganz unterdrfieken k6nnen: 
Wenn p~thologisehe Stoffe sich im Gehirn yon den Gewebsstrulcturen 
unabMingig ausbreiten kSnnen, sollte da nieht vielleicht unter Umst~nden 
im Bereich des Physiologisehen ~hnliehes vorkommen ? Sollten nicht 
z. B. auch normalerweise im Sto~fweehsel des Gehirns Dfffusionsvorg~nge, 
die sieh nieht an die durch Gewebsstrukturen vorgesehriebenen Wege 
halten, mitwirken k6nnen ? A ~  die MSgliehkeit eines solehen Weges ffir 
einen ,humora]en" An- und Abbau wurde ja sehon hingewiesen (Seite 694 
Anmerkung). Da alle Weehselwirkungen physikalisch-ehemiseher Natur, 
also aueh Diffusionen yon L5sungen und Kolloiden, mit elektrisehen Vor- 
g~ngen verknfipft sind, so werden auch hierbei elektrische Vorg~nge zu- 
stande kommen kSnnenl M~n wird noch einen Schritt welter gehen 
kSnnen und endlich zur Frage gelangen: Ist  es wirklieh berechtig~, wenn 
wir bei der nervSsen Leitung immer nut  an die vorgesehriebenen Wege 
des Ver]~ufes der mikroskopisch erkennbaren Gewebsstrukturen, n~,mlich 
an die Anordnung der Neurone, denken ? Gibt es nicht vielleivht auch noch 
ganz andere M6glichl~eiten ]i~r die Erregungsleitung im Gehirn, als die der 
Bahnen, welche dutch die Neuronen gebildet werden ? ~ a n  k~nn an die 
Kritik denken, welehe der Physiologe yon Kries bereits am Ende des 
vorigen J~hrhunderts an den gewShnliehen Vorstellungen yon der 

1 Vom n~mlicheu Autor erschien w~hrend der Drucklegung dieser Arbeit: 
,,Kolloidchemische Betr~chtungsweise seniler und pr~seniler Gewebsver~nderungen." 
Z. Neur. 14~, 1--5r (1932). 
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ausschlie~lichen Geltung des ,,Leitungsprinzipes" geiibt hat. Bumke 1 hat 
wiederholt auf diese Kri t ik  yon v. Kries hingewiesen und sieh dabei aueh 
auf antineuronistisehe Gedankengs und Befunde maneher Anatomen 
berufen. Freilich haben anatomisehe Forsehungen der neuesten Zeit 
keine Stiitze fiir die Ansehauungen voa  Apathy und Nissl gebracht. 
Aber das ,,diffuse Netz"  von Apathy und Nissl ws ja - -  wenn es exi- 
stierte - -  auch eine histologische Struktur;  unseres Eraehtens liegt das 
Problem aber jenseits des mikroskopisch Erkennbaren. 

Zusammenfassung. 
1. Unter  der Bezeichnung ,,konzentrische Sklerose" werden 2 eigene 

Beobachtungen und 4 F~lle aus der Literatur,  die .wir meist mehr oder 
weniger genau nachuntersuchen konnten, zusammengefal~t. Die Krank-  
heitsform ist identisch mit  der Leukoencephalitis concentriea yon Bald. 
Sie bildet mit  der multiplen und diffusen Sklerose eine grol~e Gruppe 
innerhMb der mit  Entmarkung  einhergehenden Krankheitsprozesse. 

2. Das klinische Bild der konzentrischen Sklerose unterscheidet sich 
nicht wesentlich yon dem der diffusen Sklerose. 

3. Anatomisch ist die konzentrische Sklerose ausgezeichnet dutch 
Herde im Groi]hh'nmark, in denen konzentrisch angeordnete Entmarkungs-  
streifen mit  erhaltenen Markzonen abwechseln. Durch serienm~Bige 
Untersuehungen ]ieB sigh als Zentrum ein Entmarkungsfleck um ein 
Gef~B herum feststellen. Histologiseh haben die En.tmarkungsstreifen 
dieselbe Struktur wie die Herde der multiplen und der diffusen Sklerose. 
Die innersten Streifen zeigen die Ver~nderungen in der Mtesten Phase, 
die ~uBersten im frisehesten Stadium. 

4. Zur Erkl~rung des Phanomens der konzentrischen Anordnung der 
Herde wird angenommen, dab ein myelinsehadigender Stoff (,,lecitho- 
lytisehes Ferment"  Marburgs) an einer Stelle eines GefgBes die Blut-tt irn- 
schranke durchbrieht und yon da aus langsam in die Hirnsubstanz ohne 
l~iicksicht auf Gewebsstrukturen hineindiffundiert. Oal3 im Gehirn 
Diffusionsvorgange ahnlieh wie in strukturloser Gelatine vor sich gehen 
k6nnen, geht sehon aus den vitalen Trypanblauexperimenten yon Spatz 
hervor. Beim Zustandekommen der konzentrischen Sklerose hat die Di]]usion 
des myelinschiidigenden Sto//es rhythmischen Charakter, wie beim Zustande- 
kommen der Liesegangschen Ringe. Der Vergleich mit  den Liesegangschen 
Ringen kann bis in die Einzelheiten durchgefiihrt werden, wenn man 
annimmt,  dab in den Markzonen zwischen den entmarkten Streifen eine 
Reaktion zwischen der Noxe und Antikdrpern des Gewebes effolgt, und 
wenn man diese der Niederschlagshildung beim Zustundekommen der 
Liesegangschen Ringe analog setzt. 

1 Buqnke: ~ber die materie]len Grundlagen der ]~ewu2tseinserscheinungen. 
Psychol. Forsch. 8, 272--281 (1923). 
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5. Wie  an  einzelnen Beispielen gezeigt  wird,  f inden sich Andeu tungen  
yon geschichte ter  E n t m a r k u n g  n ich t  so sel ten bei  gewShnlichen F/~llen 
yon mul~ipler und  diffuser Sklerose,  ebenso wie umgekeh r t  bei  der  kon-  
zentr ischen Sklerose Herde  yon  A r t  der  mul t ip l en  oder  der  diffusen 
Sklerose vo rkommen .  Es bes teh t  engste Ve rwand t scha f t  zwischen diesen 
3 F o r m e n  der , ,Sklerose" .  

6. Wenn bei der konzentrischen Slclerose besondere Bedingungen zum 
Spezial/all der rhythmischen Di//usion /iihren, so muff man bei der mul- 
tiplen und di//usen Sklerose ein/ache Di]]usionen eines myelinsch~idigenden 
Sto//es annehmen. Bei  der  mul t ip l en  Sklerose i iberwiegt  eine Diffusion 
yon den Blutgef~13en aus, bei  der  diffusen Sklerose s teh t  eine Diffusion 
yon  den Vent r ike ln  ( v o m i n n e r e n  Liquor)  her  im Vordergrund.  ~ b e r  die 
:Atiologie wird  d a m i t  n ichts  ausgesagt ;  der  myel insch~digende Stoff  
k5nn te  sowohl das Tox in  eines Erregers  als auch ein S tof fwechse lprodukt  
(Ferment )  sein. 

7. Bei  anderen  Erk r~nkungen ,  die m i t  E n t m a r k u n g  einhergehen,  
wie sys temat i sche  und  sekund~re Degenera t ion ,  gef~l~abh~ngige Nekrose-  
herde  usw., k o m m e n  Diffusionsvorg~nge dieser A r t  n ich t  in Be t rach t .  

8. A n  dem Beispiel  der  konzen t r i schen  Sklerose k a n n  m a n  besonders  
e indrucksvol l  zeigen, d a b  i m  Gehirn  eine Ausbreitung yon  Stoffen mSglich 
sein mul~, bei  der  die vo rhandenen  Gewebss t ruk tu ren  als Wege  keine  
l~olle spielen,  sondern  bei  der  sich das  Organ wie eine Masse yon  ein- 
he i t l icher  kol lo ider  S t r u k t u r  verh~lt ,  wobei  es erst  sekund~r  zu Re a k t i one n  
der  Gewebsbes tand te i l e  k o m m t .  
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