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Das viel umstrittene Krankheitsbild der Encephalomyelitis disse- 
minata wurde im Jahre 1872 von Westphal aufgestellt, der fiber Sprach- 
stOrungen, Ataxie und psyehische St6rungen in AnschluB an Pocken 
und Typhus beriehtet hat. Bald naehher wurden /~hnliche Symptome 
nach verschiedenen Infektionskrankheiten und auch in selbst/~ndiger 
Form yon mehreren Autoren (Leyden, Ebstein, Dinlcler, Dresch]eld u. a., 
umfassende ~bersicht bei Finkdnburg) besehrieben und heute liegt fiber 
diese Krankheit  eine umfassende Literatur vor. DaI] die Encephalo- 
myelitis disseminata mit der multiplen Sklerose (m.S.) in Beziehung ge- 
bracht werden kann, hat bereits Westphal erw/~hnt und seitdem haben 

aueh  andere Autoren den ganzen Fragenkomplex haupts/ichlich yon 
diesem Gesiehtspunkte aus bearbeitet. Marburg, Oppenheimo Friinlcel- 
Jalr treten fiir die Identifizierung mit der akuten ,,malignen" (Henne- 
berg) m.S. ein, w/~hrend Anton. Wohlwill gewisse histologisehe Differenzen 
zu verzeichnen glaubten. Die Frage wurde besonders in den letzten 
] 5 Jahren aktuell, als man fiber das geh/iufte Auftreten der Encephalo- 
myelitis disseminata berichtete ; w/ihrend nun Pette ganz enge Beziehungen 
zur m.S. hervorhebt und die Differenzen als quantitative, nur veto Zeit- 
faktor abh/ingige Momente bezeiehnet, sucht Redlich yon klinischen Ge- 
sichtspunkten aus die Encephalomyelitis disseminata im Sinne einer selb- 
st/~ndigen Krankheit  yon der m.S. zu trennen; fiir eine solche Trennung 
treten auch Steiner und Spielmeyer ein. Die Schwierigkeit besteht nun vor 
allem darin, dab /~tiologisehe ForsehungsmSglichkeiten fehlen und wir 
ausschlieBlich auf die morphologische Betraehtungsweise angewiesen sind 
und deshalb finden wir auch bei mehreren Autoren keine entsehiedenen 
SchluBfolgerungen (Gerstmann-Striiufller, Demme, Kretschmer). K6rnyey 
weist ebenfalls auk dig Schwierigkeiten der Klassifizierung in den ganz 
akuten F/illen bin, w/ihrend in den fortgeschritteneren Stadien die Deu- 
tung des Prozesses eine leiehtere ist. Aus diesen ,,Ubergangsf/illen" 
(Kn6ber, Gerstmann.Striiufller, Wegelin , Herrmann, R6nne- Wimmer, 
Frgn]cel-Jakob, Juba u.a.) geht j edoeh zweilfelos hervor, dab ausgebreitete 
eneephalomyelitische Erseheinungen bei der mehr akut verlaufenden 
m.S. durehaus h/~ufig sind. 
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Ffir die Erforschung der Beziehungen zwischen m.S. und Encephalo- 
myeliti s disseminata - -  soweit dies morphologiseh mSglieh ist - -  ersehei- 
hen uns jene sicheren F/~lle von m.S. als besonders geeignet, bei welchen 
sich klinisch eine perakute Exacerbation entwiekelte und der Tod in 
Anschlul~ an einen solchen eingetreten ist. Hier gelangen n/~mlieh der 
fortgeschrittene ProzeB und die dadureh ebenfalls als zur m.S. gehSrig 
qualifizierten ganz frisehen Erseheinungen nebeneinander zur Sicht, dureh 
die sieh die Gelegenheit ergibt, die qualitativen Eigenschaften einer 
sieheren m.S. in der allerersten Etappe zu sehildern. Wir sind der Ansieht, 
dab der Vergleich des anatomischen Substrates derartiger perakuter 
Exacerbationen mit den in der Literatur  als Encephalomyelitis disseminata 
besehriebenen F/~llen (Demme, Pette, W. Mi~ller, Banwarth, Krabbe, 
Bassoe-Grinker, Wohlwill u. a.) von Bedeutung ist und sicherere Resultate 
ergibt, als die etwas subjektive Analyse der ,(]bergangsf~lle", bei denen 
das eigenartige Entwieklungstempo und die Intensit/~t des Prozesses nieht 
immer klar ersiehtlieh sind. Abgesehen yon den sp/~rlichen/~lteren An- 
gaben (Reichmann, Finkdnburg, Weisz~cker) ]iegen Beriehte fiber der- 
artige F/~lle yon Pette, Wohlwill und Juba vor. Die perakute Exacerbation 
hat  man 6fters als Superposition einer anderen Infektionskrankheit  auf 
die m.S. aufgefalt~, so dab W-ohtwill yon Heine-Medinseher Krankheit ,  
Ku[s und Steiner (beim Fall Weiszgckers) yon Encephalitis epidemiea 
gesprochen haben. Peters unterzieht diese Annahme der allzu h/~ufigen 
Superposition einer eingehenden Krit ik und wir wiesen aueh darauf bin, 
dal~ die Superposition nur in einer sehr kleinen Zahl der F/~lle in Betraeht  
kommt.  

Wir verffigen fiber drei kliniseh und histologiseh zweifellose m.S.-F/~lle, 
bei denen es naeh einem Stillstand oder einer Stabilisierung zu einer 
perakut-malignen Aufflaekerung gekommen ist; das letale Ende t ra t  
alsbald (beim 1. Fall nach 13 Tagen, beim 2. Fall naeh 17 Tagen, beim 
3. Fall naeh 5 Tagen) ein. Fiir die (~berlassung des Falles 1 sprechen wit 
Herrn Prof. E. v. Zalka, Prosektor des st/~dt. Sankt  Stephan Kranken- 
hauses zu Budapest, unseren besonderen Dank aus. 

Fall 1. Auszug der Krankengeschichte. Die 52ji~hrige Pat. L. Sz. wurde am 
31.12.37 in die I. Innere Abteilung des St. Stephan Krankenhauses aufgenommen. 
Vor 3 Jahren eine halbseitige Lghmung vorfibergehender 5[atur, aus der sich Pat. 
erho]t hatte. Seit i0 Tagen ist die rechte KSrperhMfte gel~hmt und die Spr~che 
verwischt. In der letzten Zeit schwollen ihr die Ffil~e an und Pat. konnte sich 
sehwer bewegen. 

Status: 1VI~Bige Cyanose, sakrM schwere Exuleeration. Die Fiil~e sind 5de- 
matSs. Lunge: Rechts handtellergroBes Gebiet mit ged~mpftem Perkussionsschall, 
abgeschw~chte Atmung. tterz nach links vergrSl~ert, kaum hCirbare TSne, Puls 
124 pro Minute, Blutdruck ist nicht zu messen. Pupillen: tterabgesetzte Liehtreak- 
tion, 1. > r. Die rechte obere und untere Extremit~t sind gelahmt; rechts Babinski. 
Sensorium gestSrt, Spraehe ersehwert. Exitus am 2.1.38. 

Hirnanatomiseher Be/und. An den RfiekenmarksquerschniSten kommen sehr 
oft grSBere scharfbegrenzte gr~ue Zonen vor, die - -  wenn sie aueh die weil3e Substanz 
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bevorzugen - -  sieh auf die graue Substanz ebenfalls ausbreiten. J~hnliehe Herde 
gelagen noeh in der Medulla, in der Briieke und in der Wandung der Seitenventrikel 
(Wetterwinkel) zur Sieht. Auger diesen I-Ierden sehen wir aber in der Brtieke, 
sehr reiehlieh im Hemisph/~renmark unterhalb der Hh'nrinde und in der tlinde selbst 
kleine, nieht sehr seharf konturierte r6tliehe Herde; die kleinen sind fast punkt- 
fSrmig, wi~hrend die gr6geren den Durehmesser einiger Millimeter erreiehen und 
einen Ubergang zu den grauen seharfbegrenzten Herden bilden. Status laeunaris 
der St~mmganglien. 

Histologiseher Befund. In den untersuehten lumbosakralen Segmenten des 
Rtiekenmarkes keine Entmarkung. Thorakal und cervical gelangen aber typisehe 
seharfbegrenzte Herde zur Sieht; die unteren eerviealen Segmente sind mit Aus- 
nahme der anterolateralen Grenze und der Burdachsehen Strange vollst~ndig mark- 
los. Im Fettpri~parat treffen wir zum Teil noeh lebhafte abet sehon fortgesehrittene 
Abbauerseheinungen an; im Bielschowsky-Pr~parat sind aueh in die Axone ver- 
mindert und zuln Teil verdiekt, sie sind aber im Vergleieh zu den Markseheiden 
~iel besser erhalten. In den H/~m.Eos.- und Niss/-Pr~paraten sehen wir auger 
faseriger Gliawueherung in manehen Segmenten lymphoeyt~re meningeale Infil- 
trationen. ~hnliehe typisehe Entmarkungsherde wurden in der Oblongata, in der 
Brtieke, im Wetterwinkel und im Hemisph~renmark ebenfalls angetroffen. In 
einem ~lteren Brtiekenherd wurde eine neben einem leieht infiltrierten Gef~g ge- 
legene umsehriebene Gewebsinfiltration beobaehtet. 

Auger diesen allen I-Ierden kommen ganz frisehe Entmarkungen reiehlieh zum 
Vorsehein. So ist in einem FettprS~parat der Brtieke ringsmn ein kleines Gef~g 
eine eben beginnende, ganz besehr~nkte Fettdegeneration vorhanden; die K6rn- 
ehenzellen werden in Riehtung der Peripherie immer sp~rlieher. ~hnliehe kleine 
Herde gelangen im Hemisph~Lrenmark besonders reiehlieh zur Sieht und haben ein 
iiberaus ehar~kteristisehes Aussehen. Bei entspreehender Sehnittriehtung stellt es 
sieh heraus, dab sie rings um ein kleines Gef~g liegen und sieh zuweilen entlang dem 
Gef~Lg 1/tnger ausdehnen (Abb. 1 ; kleiner Herd an der Grenze yon Rinde und Mark). 

Diese eneephalomyelitisehen Prozesse treten aueh im 2gissl-Bild, als dunkler 
gef~rbte Fleeke in dem blaggef~rbtem Hintergrund hervor (Abb. 2). Es besteht 
eine ganz besondere Wueherung der Mikroglia, die Makroglia ist ebenfalls hyper- 
plastiseh; zwisehen den zelligen Bestandteilen kommen verstreut einzelne Gitter- 
zellen vor, in der Mitte liegt sehr oft ein kleines, stark infiltriertes Gef/~g. Ganz 
frisehe IIerde kommen, sieh/~lteren Entmarkungen ansehliegend, im Wetterwinkel 
vor und dringen fief in das Hemisph~renmark ein; wit sehen in der Peripherie 
eine wallartig geh~ufte diehte Gliaproliferation und sehwere perivaseul/ire Infiltra- 
tionen; in dem umgebenden gesunden Parenehym fi~llt ein gewisser Status 
spongiosus auf. 

Es ist noeh der Erw~hnung wert, dab in diesem Fall sieh aueh die Meningen be- 
teiligen, welehe insbesondere in der Tiefe der Sulei erheblieh infiltriert sind. Peri- 
vaseul~re aus Lymphoeyten bestehende mantelfSrmige Infiltrationen kommen aueh 
in den allen Entmarkungen und sogar in dem an sieh intakten Parenehym vor. 
Die Wandung der ldeineren Gef/~Be ist oft verdiekt und weist eine hyalin-homogene 
Struktur auf. Dieser Arteriosklerose entspreehend haben wit im Striatum einen 
Status laeunaris und in dem einen Pulvinar eine gr6gere, unseharf begrenzte Er- 
weiehung beobaehtet; unterhalb der Rinde sahen wit ebenfalls kMne Erweiehungen. 

Fall 2. Auszug der Krankeng~schichte. Die 38j~hrige Pat. I .G.  wurde am 
12.2. 38 in die Psych. neut. Univ. Klinik zu Budapest aufgenommen. I m  Jahre 
1928 angeblieh wi~hrend 2 Woehen Doppelsehen. 1935 wurde pl6tzlieh erst die 
rechte, dann die ]inke K6rperh~lfte gel~hmt. Man hat Pat. m i t d e r  Diagnose 
,,Myelitis" im I~'ankenhaus behandelt und naeh 3 Woehen als geheilt entlassen. 
Im Jahre 1937 wurden die unteren Extremit~ten voriibergehend steif und das Gehen 
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e rschwer t .  Vor  5 T a g e n  Kopf-  u n d  H M s m u s k e l s c h m e r z e n ,  spg te r  L ~ h m u n g  der 
u n t e r e n  E x t r e m i t g t e n ;  im KSrper  si0iirt sie tiber~ll Nadels t iche .  Zur  Zei t  k~nn  

.kbb. 1. ~ [ 1  I, I terd an der Grenze yon l~inde nnd  i~grk entlang einem Gefgi~. 
Herxheimerpr~parat, lViikro]photogI'aphie, Vergr. etwa 32fach. 

.~_bb. 2. Fa l l l .  tIerdbildung im tIemlsph~renmark,  erhebliche periv~scnl~re Infiltration. 
N~ssl~Bild, LupevergrSBerun~, 

Pa t .  n ich t  e inmal  den  R u m p f  bewegen,  die t t ~ n d e  sincl ebenf~lls geschw~ch t .  
Urin~rSpfeln.  
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Status: Pupillen, Gehirnnerven o.B. Passive Riiekenlage, Pat. kann die 
unteren Extremit~ten, abgesehen yon den Zehen, nieht bewegen, leiehte Hyper- 
tonie. Exkursion der oberen Extremit~ten bei Willktirbewegungen ebenf~lls be- 
sehr~inkt, Hypotonie. Reflexe der oberen Extremitgten beiderseits gleieh auslSsbar, 
5Ieyer, Ldri, Bauehdeekenreflexe, obere Antwort des mediopubialen Reflexes 
fehlen beiderseitig. Patellarreflexe lebhaft. Babinski-, Oppenheim-, Gordon-, 
){endeL Beehterew-, Benedek-Refiex beiderseits auslSsbar. In den Dermatomen L 2 
bis S 2 angedeutete, weehselnde taktile Hyper/isthesie und Thermohypfisthesie. 

Wa.R. in Blur und Liquor negativ. Liquor: Zel/zahl 14/3. Gesamteiweifi 
46 mg-%, Nonne-Apelt q--r-, Pandy +,  Ross-Jones q-, Weiehbrodt + ;  Goldsol 
034 4444 300 000, bikolorierte Mas~ixreaktion 044 442 000 000. Ayala-Index 4,6. 

Krankheitsverlauf. Re- 
sultate der Sensibilit/its- 
priifung: Am 22. 2. taktile 
Anfisthesie, Analgesie und 
Thermoan~sthesie in s~mt- 
lichen spinalen Derma- 
tomen. Seit 19.2. Dysp- 
hoe, Taehykardie, Puls 130 
pro Ninute. Im KSrper 
/iberall Sehmerzen. Brow 
ehopneumonie. Exitus am 
24. 2. Dauer des akuten 
Sehubs 17 Tage. 

Hirnanatomischer Be  
]und. Periphere Nerven, 
Spinalganglien, Wurzel- 
herren, die lumbalen und 
nnteren thorakalen Seg- 
mente des Rtiekenmarks 
o.B. im oberen thorakalen 
Absehnitt treffen wir ira 
Fettpr/tparat unseharf ab- 
gegrenzte, beginnende Ab. 
bauerseheinungen an, wel- Abb. 3. Fall 2. Unseharf abgegrenzte Abbauerseheinungen 
ehe im Hinterstrang liegen im thorakalen Hinterstrang. Herxheimerpr~parat, 
(Abb. 3) ; an der ent- Mikrophotographie. Vergr. etwa 52fach. 

spreehenden Stelle des 
Nissl-Bildes finder sieh eine leiehte Vermehrung der Mikrogliazellen vor. Ein 
bereits makroskopiseh siehtbarer groBer Herd nimmt unmittelbar unter der 
Pyramidenkreuzung den ganzen Querschnitt ein (Abb. 4a) ,  so dab nur die 
zonMen Absehnitte und die graue Substanz erhMten bleiben; der symmetrische 
Prozel~ ist seharI begrenzt und maeht vor der grauen Subst~nz halt. Derselbe 
symmetrisehe Aufbau, die seharfe Begrenzung des Herdes und das relative Ver- 
sehontbleiben der grauen Substanz tritt aueh in der Ebene der Pyramiden- 
kreuzung nnd der gesehlossenen Oblongata hervor (Abb. 4b, e). Im Herd selbst 
dominiert die Markseheidenentartung; die Myelinhiillen f~rben sich nur ganz blab 
oder fiberhaupt nieht an und es werden viele h~matoxylinaffine Abbauprodukte 
beobachtet. Im Herxheimer-PrgLparat sehen wir einen frisehen Abbauprozel3. Die 
Achsenzylinder sind im allgemeinen gut erhalten. Im 2~issl-Bild f~llt die enorme, 
fast aussch]ieBlieh aus Hortegaelementen bestehende Gliawuehernng auf, die am 
Rand des Herdes scharf aufhSrt; die Gefi~Be und die Meningen sind reiehlieh infil- 
triert (Lymphoeyten). Die Ganglienzellen sind in der Umgebung oder sogar 

47* 
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inmitten des Herdes relativ gut erhalten; keine Totenladenbildung, hSehstens 
atrophische Exemplare. 

In  der Briicke und Kleinhirnhemisph/~re alte, wie mit dem Locheisen heraus- 
geschlagene Herde. Im Boden des IV. Ventrikels liegen enorme perivascul/~re Infil- 

trationen (Abb. 5); die Gef~13e (es handelt sich 
wahrscheinlieh in der Mehrzahl um kleine Arterien) 
sind yon einer diehten adventitiellen Lympho- 
eytenansammlung umhtillt und h~ufig ist bereits 
eine beginnende Wucherung der Mikro- und Makro- 
gliaelemente im Gange. Xhnliehe Veranderungen 
haben wir aueh in den Strata sagittalia, sowie 
in dem Markmante l  des Hinterhornes gesehen. 
Wetterwinkel, Chiasma, hemispMrale Marksub- 
stanz, Rinde erhalten. 

Fall 3. Auszug der K~'ankengeschiehte. Die 
37j~hrige Pat. K. Seh. wurde am 2.11.37 in die 
Psych. neur. Univ. Klinik aufgenommen. Die 
Krankheit begann im Jahre 1929 mit Entleerungs- 
st6rungen, denen sieh bald eine GangstSrung an- 
schloB. Seit 1932 kann Pat. die unteren Extremi- 
t/~ten iiberhaupt nicht bewegen. Wegen Verdaeht 
auf Riickeninarksgeschwulst wurde sie 1933 ope- 
riert, man fand angeblich eine Cyste vor; der Zu- 
stand besserte sieh nach der Operation nicht. Zur 
Zeit best~ndiges UrintrSpfeln und vollkommene 
L~hmung der unteren Extremit/~ten. 

Aufnahmestatus: Pupillen o. B., rotatoriseher 
2Xystagmus. Spastisehe Lahmung der unteren 
ExtremitS~ten, die sieh in equinovarus-Stellung 
befinden. Starke Hypertonie. ErhShte Patellar- 
und Achillessehnenreflexe, t~ug- und Patellarclonus, 
Babinski beiderseits positiv. Von D 4 abwgrts 
oberfl~ehliehe I-Iyp~tsthesie. Im Liquor Zellzahl 
5/3, Gesamteiweif~ 27 rag-%. 

Es wurden Massage, Diathermie des gticken- 
marks, Blasengalvanisation, Tetrophanbehandlung 
und intralumbale Verabreiehung yon Magnesium- 
sulphatl6sung zur Linderung der Spasmen ein- 
geleitet. Bald stellte sieh abet im Zustand der 

Abb. 4. ~all 2. Der groflefrische Pat. eine vollst/~ndige Umwandlung ein: im Be- 
Herd im oralsten cervicalen Ab- reiche der oberen Extremit/it  sind haupts/~chlich 
schnitt (a) and in der geschlosse- 
hen Oblongata (b, c). Spielmeger- die Extensoren paretisch. Intentionstremor, Hypo- 

pr~parat. Lupeverg'r4}13ernng. tonie, die Reflexe fielen aul3er dem Pronator- 
reflex aus. Die unteren Extremit/~ten sind hypo- 

toniseh, es besteht eine Areflexie, Clonus und pathologisehe Reflexe fehlen. Von 
D 4 distalwiirts oberflachliehe An/~sthesie. 

Krankheitsverlauf: Pat. ist sehr verfallen, best/~ndiges Erbrechen, Puls frequent 
and filiform; keine andauernde Temperaturerh6hung. Liquor wasserklar, Wa.R. 
(4 Antigene, 1 ccm) negativ, im Laboratorium der I. Internen Klinik hat  man eben- 
falls ein negatives Resultat erhalten. Pandy d~ + ,  2Xronne-Apelt, Weichbrodt, Ross- 
Jones q~, SchellackR. + q- -~ q-, (Parenchyml~sion), Takata-AraR. zeigt menigealen 
Typ, Mastixkurve 277 310 000. Zellzahl am 5. 11.83/3, 7.11.48/3, 9.11.9/3. Sp~iter 
erreiehte der Puls 150 pro Minute. Oberfl~ehliehe Atmung, trotz energischer Toni- 
sierung Exitus im November 1937. 
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Hirnanatomischer Be/und. Bei der Zerteilung des Riiekenmarks in Seheiben fielen 
in den lumbosaeralen Vorderh/Srnern symmetrisch gelagerte, grau.r6tlieh ~ngefS~rbte 
Bezirke auf, deren Mitre sich in AuflSsung befindet. Die weiBe Substanz greift 
die L~sion nieht  an. Dieselbe in Erweichung iibergehende Herdbildnng sahen 
wh" aueh in den thoraeolumbalen und  unteren thorakalen Vorderh6rnern. Im 
oberen thorakalen Absehni t t  ist die Dura mi t  der dorsalen t~fiekenmarksoberfli~ehe 
~erwaehsen, die weiBe Substanz ist - -  wie auch c e r v i c a l -  grau und  wahrseheinlieh 
marklos. 

Histologischer Befund. In  den Spielmeyer-Praparaten der lumbosaeralen An- 
sehwellung treffen wit in den Vorderh6rnern an  tier Stelle der maln-oskopiseh 
sieh~baren L~sion symmetrisehe scharfbegrenzte Entmarkungsherde  an, deren 

Abb. 5. Fall 2. Perivasculgre Infiltration und beginnende Gliawucherung im Bodengau des 
IV. Ventrikels. Ngssl-1~ild, 51ikrophotographie, Vergr. etwa 32fach. 

mittlere Zone einer Aush6hlung Platz macht ;  w~hrend der Anfertigung der Gefrier- 
schnit te ist viel nekrotische Substanz ausgefallen. Lichtung der Pyramiden. An 
der thoracolumbalen Grenze sind auger den VorderhSrnern die L~sionen der weiBen 
St/inge ebenfalls hochgradig und  erhaltene Markinseln kommen nur  rings um das 
Vorderhorn und  in den Wurzeleintr i t tszonen vor. Die Vorderhornl~ision ist thoraeal  
nicht  mehr  tiefgreifend, es bleibt die Einschmelzung aus. Cervical sind die Vorder- 
h6rner  vollst/~ndig erhalten, die weiBe Substanz ist wieder schwer alteriert  und  er- 
haltene Markseheiden sind nur  in den Vorderseitenstr~ngen und  Wurzeleintri t tszonen 
siehtbar. Nach dem Bielschowsky-Pr~parat sind die Axone in den al ten Entmar-  
kungen im Vergleieh zu den Narkseheiden bedeutend besser erhalten. 

Im Fet tpr~para t  treffen wir in dem nicht  ausgefallenen Saum der Vorderhorn- 
herde einen beginnenden neutralfet t igen Abbau an. Aueh sind die Achsenzylinder 
~'ielfaeh angeschwollen und zeigen einen geschl/~ngelten Verlauf; nahe zur Aus- 
hShlung sind sie zerbr6ekelt. In  den Ni.ssl-PrS~paraten des lumbosacralen Ab- 
schnittes t r i t t  die eigenartige symmetrische Herdbildung in den Vorderh6rnern sehr 
deutlieh hervor. (Abb. 6). Die Gliaproliferation ist zu allererst auf die Wucherung 
der Hortegaelemente zurttekzufiihren, die in den IZandabschnit ten einen Gliawall 
bilden; mehr  zentral  erseheinen unter  ihnen auch K6rnchenzellen. An der einen 
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Abb. 6. Fail 3. Symmetrisehe Vorderhornherdbildung 
im lumbosacralen Abschnitt, Gliawallbildung, links 
beginnende Aufloekerung, lXrissl-Bild. Lupevergr. 

Seite ist das Zentrum des tIerdes bereits aufgelockert. Auch sind vide motorische 
Ganglienzellen ausgefallen, an deren Stelle aber Noduli residuMes fast hie vor- 

kommen; die noch erkeimbaren 
Ganglienzellen sind geschwollen 
oder in einer eiiffaeh ~trophi- 
schen Weise wer~tndert. Peri- 
vaseul~re Infiltrationen sind im 
Parenchym seltener, in den 
Meningen sehr o~t sichtbar. Ge- 
f~igwandver~nderung oder Ob- 
literation konnte n ieh tnach-  
gewiesen werden. In etwas 
h6heren Segmenten treffen wir 
wieder die symmetrischen Vor- 
derhornherde an, deren mitt- 
lere Zone bier bereits in hoeh- 
gradiger Nekrose und Aufl6sung 
begriffen ist (Abb. 7), in der 
unmittelbaren Wand der Aus- 
hOhlung sich auch Gliaelemente 
se]ten, dieGefiiBe sind bedeutend 
besser erhalten. In denhSheren, 
thorakalen Abschnitten b]eibt 

die gesehlossene IIerdbildung aus; es sind imlnerhin zahlreiehe motorisehe Ganglien- 
zellen geschrumpft nnd dunke]gefs und die Grundsubstai%z ist aufgeloekert. 

In der Briieke sehen wir zwei 
scharfbegrenzte Entmarkungs- 
herde. In der dem IV. Ventrikel 
zugekehrten Marksubstanz des 
Kleinhirns gelangte ein junger, 
an K6rnehenze]len reieher Herd 
zur Sieht. Alte typische tterde 
kommen noeh im Wetterwinkel, 
in den Strata sagittMia, im Hemi- 
sph~renmark und in der Chiasma- 
gegend vor. Die Aehsenzylinder 
sind iiberM1 bedeutend besser er- 
hMten. 

Bespreehung. 
In  unseren vorl iegenden 

3 Fgllen ver]ief die Krank-  

Abb. 7. Fall 3. Die mit Einschmelzung einher- heit  entweder  in mehreren 
gehenden Vorderhornherde des oberen lumbalen E t appen  oder in ehronischer 

Abschnittes. Nissl-Bild, Lupevergr6Ber~ng'. 
Form,  um eine akute  Affek- 

t ion handel t  es sieh also nicht.  Beim Fal l  1 stel]te sich bereits vor  
Juhren  eine G~ngst6rung ein und nach einer Ruhepause  t r a t  die t6d- 
liche Exacerba t ion  ein. I m  Fai l  2 konnte  etwa 9 J~hre zurtick]iegendes 
Doploelsehen von zweiw6ehentl ieher Dauer  eruiert  werden, welehem 
dann weitere vort ibergehende Erscheinungen,  die L/~hmung der rechten  
K6rperh/~Ifte 1935 und die Steifheit  der unteren  Extremit/~ten 1937 
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folgten; nachher ist Pat. bis zu ihrem im Jahre 1938 eingetretenen 
t6dlichen Sehub wieder gesund geworden. Im Fall 3 bestand seit 
einer geraumen Zeit eine sehwere spastische Paraplegie ohne Remission 
unter dem Bilde einer Qurschnit~.li~sion, so dab man sogar eine Lami- 
nekt0mie versuchte. 

Die Exacerbation entwickelte sich bei allan drei Beobachtungen 
in einer verschiedenen Form. Beim Fall ] stellte sich pl6tzlieh die Lgh- 
mung der rechten ungeren und oberen Extremits  mit cerebralen Erschei- 
nungen (Sensoriumtrfibung, SpraehstSrung) ein, so dab - -  da die Kranke 
herzleidend war - -  die M6gliehkeit einer Embolia art. cerebr, med. 
erwogen wurde; etwa am 13. Tag trat  der Tod ein. Im Fall 2 ging die 
Exacerbation mit ganz anderen Symptomen einher: die Tetraplegie mit 
pathologischen l~ellexen und die An/~sthesie s~mtlicher spinalen Derma- 
tome spraehen dafiir, dab die langen Bahnen entweder cervical oder 
vielleicht noeh hSher befallen wurden; die Tachykardie, die AtemstSrung 
und die Quali~s des Pulses sprachen fiir eine bulb/~re Beteiligung. Der 
Tod t ra t  am 17. Tag ein. Beim Fall 3 entwiekelte sieh die Exacerbation 
w~hrend der klinischen Beobaehtung: die sehwere, mit Hypertonie 
einhergehende spastisehe Paraplegia wan delte sieh plStzlieh in eine voll- 
kommen schlaffe L~hmung mit ErlSsehen der friiher gesteigerten Sehnen- 
reflexe um und as entstand ein poliomyelitisartiges Bild. Der Zustand 
dauerte insgesamt 5 Tage lang. 

Durch die histologisehe Untersuehung konnten wir uns yon dem Vor- 
liegen einer m.S. in allen drei Fgllen iiberzeugen: Typisehe alte seharf- 
begrenzte, viele Aehsenzylinder enthaltende t terde wurden niemals ver- 
migt. Viel mehr Interesse verdienen abet die akuten Ver/~nderungen, 
in denen wir das anatomisehe Substrat der stiirmisehen, 5--17tggigen 
Exaeerbationen suehen miissen. Diese bestehen im Fall 1 aus einer 
haupts~ehlieh im Hemisphgrenmark lokalisierten disseminierten Hard- 
bildung; es handelt sich um manchmal nur im Nissl-Bild siehtbare, 
gegeniiber der Umgebung nicht seharf abgegrenzte Gliaansammlungen, 
die zumeist rings um stark infiltrierten, an sieh aber intakten Gef/~Ben 
liegen; in ihnen ist sehr oft bereits ein Markscheidenzerfall im Gange. 
Es ist selten, dab ein Herd entlang einem Gef~B welt zu verfolgen ist. 
Der Befund, dab aueh grSBere, seharf oder wallartig begrenzte Herde 
mit frisehen Markseheidenzerfallserseheinungen vorkommen, sprieht 
daffir, dab der ProzeB eine rasehe Ausbreitungstendenz in das Parenchym 
hinein hat. Eine derartige disseminierte Herdbildung haben wir bei 
perakuter Exacerbation der m.S. bereits besehreiben k6nnen 1; i~hnliche 
Beobaehtungen liegen aueh von Pette, Weisziiclcer, Reichmann, Finlcelnburg 
vor. DaB ferner in der Mehrzahl der ,,akuten" m.S. solehe Erseheimmgen 
durehaus gelgufig sind, wird in der Literatur der ,,Ubergangsf/~lle" sehr 
oft erw/~hnt. 

1 J~&a, A.: Dtsch. Z. Nervenheilk. 143. 
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Mit dem klinischen Bild iibereinstimmend haben wir im Fall 2 in 
den obersten cervicMen Segmenten und in der goschlossenen Oblongata 
einen einzigen groBen, fast den ganzen Quersehnitt einnehmenden Herd 
angetroffen, der aber eine seharfe Begrenzungstendenz aufweist, an der 
Grenze der grauen Substanz mit Vorliebe halt macht;  drinnen in der 
L~sion liegt eine enorme Gliawueherung, ein beginnender Abbau der 
Markscheiden nebst Erhaltenbleiben der Axone vor; es erseheinen auch 
perivascul~re und meningeale Infiltrationen. Es ist beaehtenswert, 
dab trotz der 17t~gigen Erkrankungszeit die Erscheinungen derartig aus- 
gebreitet und auch scharf begrenzt sind. Gerstmann-Str~iusler berichten 
ebenfMls fiber eine aus einer ~lteren typisehen Entmarkung entspringende 
ausgedehnte Herdbildung im cervicMen l~iickenmark; es ist nieht aus- 
gesehlossen, dag dieser/~ltere , ,Kern" bei unserem Fall in dem orMsten am 
meisten fortgeschrittenen Abschnitt zu suchen ist. In dem yon Kramer- 
Henneberg mitgeteilten Fall kam es ~hnlieherweise nach einem Stil]stand 
zu der tSdlichen Exacerbation und anatomisch wurden zwei groge Herde 
- -  der eine in der Medulla - -  angetroffen. Dag fibrigens die akute m.S. 
die bulbs Gebiete oft in einer sehweren Form ergreift, hat  letzthin 
Hordnyi-Hechst an Hand eines FMles besehrieben. AuBer diesem groBen 
isolierten Herd trafen wir im Fall 2 noeh diffusere Erscheinungen ganz 
jungen Datums an, welche mit der Herdbildungsart des ersten FMles 
gleiehgestellt werden kSnnen. 

Ein ganz eigenartiger Vorgang zeigte sieh im Fall 3. Wie bereits er- 
wiihnt, t raten die akuten Symptome fast poliomyelitisartig auf; ~na- 
tomisch liegt in den lumbosacrMen und thorakMen Vorderh6rnern eine 
symmetrisehe Herdbildung vor, die in ihren zentrMen Partien in HShlen- 
bildung fiberging. Wenn aueh die enorme Gliawueherung zuerst wirklich 
an PoliOmyelitis erinnert, so weiehen die diffuse KSrnchenzellenbildung, 
die seharfe Begrenzung der Herde, das fast vollst~ndige Fehlen der 
eharakteristisehen Totenladenbildung vollst~ndig davon ab. Die einfaeh- 
atrophischen, oder gesehwollenen Ganglienzellen gehen in dem gewucher- 
ten Gliagewebe einfach unter. In der zur AuflSsung nahe gelegenen 
Zone sind die Gliaelemente sp~rlicher und es bleibt nur das meso- 
dermMe Gerfist erhMten; aueh die Achsenzylinder gehen vollsts 
zugrunde. 

(Jber ~hnliche Beobachtungen hat Wohlwill beriehtet. In seinem ersten 
Fall entwickelte sich nach einer vor 15 Jahren abgeklungenen unbestimm- 
ten Periode (Sehweregeffihl im reehten Full, Schwindel) eine akute 
schlaffe Paraplegie. I-Iistologiseh wurde dabei neben typisehen I-Ierden 
ein ,,diffuser" Riiekenmarksprozeg (Gliawueherung, Ganglienzellseh/~di- 
giung, perivase. Infiltration) in der grauen Substanz naehgewiesen. 
Obwohl eine Totenladenbildung nieht zu beobaehten war, lehnt Wohl- 
will die M6gliehkeit einer Exacerbation der m.S. ab und nimmt eher die 
Suloerposition einer Heine-Medinisehen Krankheit  an; dab sieh dieser 
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Deutung gegeniiber Bedenken erheben, ist naheliegend. Im Fall 2 
Wohlwills bestand klinisch eine etwa 3 Jahre dauernde m.S. mit Remis- 
sionen; der t5dliche Schub (schlaffe Paraplegie, Babinski, Sensibilit~ts- 
st6rung yon transversalem Typ) dauerte 1 Monat lang. Histologisch wurde 
yon den thorakalen Segmenten abwgrts eine Erweichung angetroffen, 
welche wenigstens 2/a des Querschnittes einnimmt, das motorisehe Vorder- 
horn aber in der 1%egel verschont. In der AushShlung geht alles zugrunde, 
in den besser erhaltenen Abschnitten besteht eine Gliawueherung und 
KOrnchenzellenbildung, in der unmittelbar marginalen Zone herrseht 
aber keine Gliose, sondern nur,,Capillarsprossenbildung", d. h. die Wuche- 
rung mesodermaler Bestandteile vor. Infiltrationen sind vorhanden. Der 
Fall wird als eine sonderbare Aufflaekerung der m.S. gedeutet.. 

Akute AushShlungsprozesse, wenn die Herde in AuflSsung und I-IShlen- 
bildung iibergehen, kommen bei der m.S. in der I%egel sehr selten vor. Es 
ist charakteristisch fiir diesen Vorgang, dab die Gef/~Be intakt oder un- 
bedeutend ver/~ndert sind, so dab es sieh n i c h t u m  eine Zirkulations- 
stSrung handelt; F~lle, in denen die Kombination von m.S. mit Gef~B- 
erkrankung vorliegt (Rosen/eld, Lhermitte-Guiceione, sowie unser Fall 1) 
miissen natiirlieh aulter Acht gelassen werden. Uber riehtige Einschmel- 
zungsprozesse bei m.S. haben auBer Wohlwill, noch Tretgold, Schob, 
Li~ttge, Juba u. a. berichtet; beaehtenswert sind die yon Krohn beschrie- 
benen Befunde, in denen sieh die Cystenbildung in einer reichhaltigen 
Form manifestierte. Hinsichtlich des Wesens des Prozesses fiihren Wohl- 
will, Krohn und Juba die auffallende partielle Inaktivit/~t und das Ab- 
sterben des Gliaapparates an; es ist nieht ausgesehlossen, dab naeh einer 
~iberaus intensiven Noxeeinwirkung die gew6hnliche Gliat/~tigkeit eben- 
falls besehr/~nkt wird, so dal~ sehlieBlich nieht der typisehe gliSse Herd, 
sondern eine AushShlung inmitten eines seharfbegrenzten Entmarkungs- 
herdes zustande kommt. Daft ffir derartige Vorg/~nge in l~ahmen einer 
perakuten, ,,malignen" Exacerbation eine giinstige Gelegenheit vorliegen 
kann, ist ohne weiteres naheliegend. Ob/~uBere Momente auf dem Wege 
einer zuf/~lligen sch/~dliehen Verschiebung der Noxe-Abwehrt/~tigkeit- 
Korrelation diese Inertie des Nervensystems beg/instigen kSnnen, er- 
seheint uns nieht ausgesehlossen, jedoeh im gegebenen Fall sehwer be- 
weisbar. Krohn lehnt hierbei die Bedeutung der RSntgenbestrahlungen 
entschieden ab; ebensowenig konnten wir und yon der Aus~@kung der 
bei unserer Pat. vorgenommenen intralumbalen Magnesiumsulphatinjek- 
tion fiberzeugen, obwohl der zeifJiche Zusammenhang eine derartige An- 
nahme zuerst als nieht unm6glich erseheinen lieB. 

Bei der gemeinsamen Betrachtung des anatomischen Substrates der 
Exaeerbationen weisen ~4r zuerst darauf hin, dab trotz der kurzer 
Dauer der klinisehen Erseheinungen gr6Bere Herde sich jedesmal und 
zwar besonders in den F/~llen 2--3 gebildet hatten;  dab unter diesen Um- 
st~nden der perivaskul/~re Charakter oft nieht nachgewiesen werden kann, 
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ist leicht verst~ndlich. Dieses Vorrficken in das Gewebe treffen wir, 
wohl in bedeutend milderer Form, aber auch bei unserem Fall 1 an: wie 
erw/~hnt, begleitet die ParenchymzerstSrung die Gef/~Be nicht saum- 
artig, sondern ergreift, sich rasch ausbreitend, bald ein grSBeres Gebiet 
(,,herdfSrmige Encephalitis", Spatz). Es ist ferner beaehtenswert, dab 
die Herde neben der intensiven Wachstumtendenz bald eine Neigung 
zur scharfen, diskontinuierliehen Abgrenzung verraten und manehmal 
sehen wir trotz der allerkiirzesten Krankheitsdauer bereits die bekannten 
Gliaw~lle. Fiir die Fs 2--3 ist dies.wieder ohne weiteres gtiltig, aber 
auch im Fall 1 gelangten derartige Herd'e.zur Sicht, we!che bereits:ats 
,,Verbindungsglieder" zum typisehen Herd herjcortraten. Im qua]i- 
tativen Bild treffen wir die entziindlieh-infiltrative KomlSonente :be- 
st/~ndig in einer schweren Form an ; es sind dichte perivasculS~e Infiltra- 
tionen anwesend, deren symptomatisehe Natur uns als unwahrseheinlich 
erscheint; inwiefern mesodermale Elemente in das Nervenparenchym ein- 
wandern, kann wegen der enormen Gliawucherung - -  yon giinstigen 
Umst/~nden abgesehen - -  schwer beurteilt werden. Auch die Meningen 
sind in jedem einzelnen unserer F/~lle betroffen. Neuronophagien sind 
/~ul3erst selten und an den im befal]enen Abschnitt gelegenen Ganglienzel- 
len kommt nur eine einfache Atrophie oder Schwellung zustande. Es 
steht ferner die Affektion der Markscheiden im Vordergrund, wS, hrend 
die Axone in der Regel besser konserviert sind. 

Die klinisehe Symptomatologie der Encephalomyelitis disseminata 
schildernd spricht Leyden yon einer bulb/~r-ataktischen und eine!: para- 
plegisehen Form. Redlich hs den akuten Beginn, den raschen Verlauf, 
das hs Auftreten einer 0uerschnitt- oder tIalbseitenl~sion und das 
Fehlen der Opticussymptome Iiir charakteristisch; er gibt aber selber 
zu, dal3 eine m.S. in seinen FS~llen ebenfalls in Betracht kommen kann 
und wenn auch der akute Beginn ohne Vorgeschichte an sich den Verdacht 
auf die Encephalomyelitis disseminata lenkt, ist damit eine maligne m.S. 
noch nicht ausgeschlossen. W. Miiller weist auf die groBe Variabilit~t 
in der klinischen Offenbarung der Encephalomyelitis disseminata bin: 
es k6nnen reine spinale, cerebellare, bulb/~re oder disseminierte Symptome 
auftreten, ; wiehtig ist nur der akute Verlauf. Serologisch wird eine leichte 
Eiweil~vermehrung, entsprechende Mastixkurve und leichte Pleoeytose 
beobachtet, ganz wie dies auch in den F~llen Redlichs festgestellt wurde. 
Unsere Fs wiirden also einer Encephalomyelitis disseminata voll- 
st/~ndig entsprechen, falls die Vorgeschichte nicht bekannt w/~re; dies 
gelangte auch in der k]inischen Diagnose zum Ausdruck, in dem die 
FS~lle 2 und 3 als ,,Myelitis disseminata" bzw. ,,Encephalomyelitis disse- 
minata chronica" bezeichnet wurden. 

Die Histologie der Encephalomyelitis disseminata hat  (die idiopatisehen 
und parainfektiSsen Formen gleichfalls ins Auge fassend) zuletzt Pette 
iibersichtlich geschildert. Ganz allgemein gesproehen, handelt es sieh 
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hierbei um eine die weiBe Substanz bevorzugende. Herdbildung" die yon 
dem GefiiBsystem, aber aueh von den Liquorrgumen abh~ngig ist. In 
ihnen herrseht die Gliaproliferation vor, die gegentiber der Umgebung 
unscharf begrenzt ist; aus der Konfluenz mehrerer perivascul/irer Sgume 
kommen unter Umst~nden gr6Bere Herde zustande. Markscheiden- 
abbauerseheinungen sind st/~ndig da, das Verhalten der Axone und infil- 
trativer Elemente ist weehselnd. Die Ganglienzellen bleiben in den Her- 
den hoehgradig versehont und Noduli residualis fehlen. Man darf abet 
nach Pette unter Encephalomyelitis disseminata keine ~tiologische Krank- 
heitseinheit verstehen. Es erhebt sich nun die Frage, ob sich derartige 
Prozesse, welehe in Wirklichkeit der m.S. zugehSren, d. 11. als perakute, 
maligne Formen ohne Vorgeschichte betraehtet werden miissen, auch unter 
dem Bild der idiopathischen Encephalomyelitis disseminata entwiekeln. 
Damit sind wir zum Kern der langj/~hrigen Diskussion gelangt und da 
wir auf eine rein morphologische Betraehtungsweise angewiesen sind, 
ist - -  wie dies zuletzt yon Demme, Gerstmann-Striiu[31er, KSrnyey betont 
wurde - -  eine weitgehende Zurtiekhaltung am Platze. Man hat trotzdem 
6fters versucht, die Eigenschaften einer zur m.S. geh6rigen Encephalo- 
myelitis disseminata festzustellen; so gibt Wohlwill beim Vergleich der 
Encephalomyelitis disseminata nach Masern mit der m.S. an, dag bei 
der letzteren die Herde den Gef/~Ben nur w/~hrend einer kurzen Strecke 
folgen und dab eine Tendenz zur scharfen Abgrenzung besteht. W. Miiller 
trennt seinen Fall wegen des Fehlens yon Gliawallbildung nnd skleroti- 
schen Erscheinungen, wegen der sp/~rlichen entziindliehen lgeaktion und 
der perivascul/~ren saumartigen Herdbildung yon der m.S. ab. K6rnyey 
ist der Meinung, dab man sich in der akuten Periode h6chstens auf die 
GliawMlbildung stiitzen kann. 

Die Tendenz zur Bildung yon gr6geren Herden (und damit bald 
eine gewisse Unabh~ingigkeit von den GefgBen), ferner die Neigung zur 
diskontinuierlichen, wallartigen Abgrenzung und die schwere Entzfindung 
spielen - -  wie erw~hnt - -  in der Histologie der perakuten Exacerbation 
tier m.S. eine bedeutende l%olle und wir sind in l~bereinstimmung mit 
den eben erwi~hnten Autoren der Ansicht, dab sie als morphologische 
Kriterien der malignen multiplen Sklerose, also vielleicht auch einer 
speziellen Unterform der Encephalomyelitis disseminata verwendet 
werden kSnnen. Freilich sind wir uns dessen bewugt, dab es sich hierbei 
lediglieh um quantitative Momente handelt, die yon der Akuitgt und 
Intensit~t des Prozesses weitgehend abh~ngig sind und dab ihre An- 
wesenheit unter giinstigen Umst~nden die Zugeh6rigkeit eines Falles zur 
m.S. als wahrscheinlich erscheinen lassen kann, ihr Fehlen jedoeh eine 
derartige ]~elation noch absolut nicht ausschlieBt. Wenn wir nun bei- 
spielsweise einige Ms Encephalomyelitis disseminata verSffentliehten 
F/~lle ins Auge fassen, so geh6ren die yon Pette mitgeteilten Beobachtungen 
der ursprtinglichen Annahme des Augors entsprechend, wahrscheinlich 
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hierher; Spatz nimmt ebenfalls an, dal~ diese F/s yon der akuten m.S. 
nicht zu trennen sind. ~hnlich verh/~lt es sieh mit den yon Demme 
mitgeteilten F/~llen, yon denen der eine 1 den Fs yon Pette morpho- 
logiseh nahe verwandt ist; doch nimmt Demme auch yon seinen beiden 
weiteren F~llen an, dal~ sie Uberg/~nge zur m.S. darstellen. Als Beispiele 
aus der /~lteren Literatur geh6ren vielleicht die Beobachtungen von 
Stadelmann-Lewandowsky und Henneberg hierher. 

Wenn es uns also aueh naheliegend erseheint, dal~ gewisse Encephalo- 
myelitis disseminata-F/~lle mit der malignen m.S. identisch sind, so ist 
es doch zweifellos riehtig, dab auch fiber derartige Formen berichtet 
wurde, welehe morphologisch eher der parainfektiSsen Encephalomyelitis 
nahestehen. Als Prototyp dieser letzteren hat zuerst Wohlwill, dan11 
Spielmeyer die paramorbill6se Encephalomyelitis gesehildert, bei der 
in der freien l%fickenmarksoberfl/~ehe und subependymal Gliaprolifera- 
tionen vorkommen und die eigentlichen , ,Herde" ebenfalls nur dfinne 
S/~ume entlang kleiner Venen (periven6se Encephalitis yon Spatz) sind; 
es entwickelt sieh eine Markscheidenentartung und das Verha]ten der 
Achsenzylinder ist wechselnd (in Wohlwills Fall wurden sie aueh ver- 
schont). Die Entziindung ist im allgemeinen schwach. Dal] die yon 
Bastiaanse, Turnbull-McIntosch, Schi~rmann u. a. mitgeteilten post- 
vaceinalen Encephalomyelitis-F/~lle den paramorbill6sen weitgehend/~hn- 
lieh sind, hat bereits Wohlwill erkannt. Seitdem wurden zahlreiche para- 
infekti6sen Encephalomyelitisarten mitgeteilt (umfassende Literatur bei 
Spatz und bei Pette), die im wesentlichen dem WohlwilIsehen Typ ent- 
sprechen. Unter denjenigen, anscheinend selbst~ndigen Encephalo- 
myelitis disseminata-F~llen, welche eher der parainfektiSsen Encephalo- 
myelitis nahestehen, sind die yon Wohlwill und Krabbe mitgeteilten F/~lle 
zu erw~l~nen. :Eine weitere genaue Beobachtnng stammt yon W. Mi~ller, 
er rechnet auch einen Fall yon Bassoe-Grinker hierher. Der Zeitfaktor 
genfigt allein wahrseheinlich nieht dazu, um die auffallende Verschieden- 
heir yon der ersten Gruppe zu erkl~ren; ob die Intensit/~tskomponente 
derartige Unterschiede zu fiberw/~ltigen vermag, mul~ zun/~chst mangels 
Erfahrungen offengelassen werden. 

Zuletzt m6chten wir im Zusammenhang mit den neuerdings auf- 
geworfenen Fragestellungen der Pathogenese der m.S. einige Bemer- 
kungen anffihren. T. J. Putnam und seine Mitarbeiter haben in experi- 
mentellen und pathologiseh-anatomischen Studien dem Verhalten des 
Zirku]ationsapparates~ insbesondere der Venen ihre besondere Aufmerk- 
samkeit gewidmet und Putnam fal]te in einer vor kurzem erschienenen 
Arbeit die Resultate dahin zusammen, daf~ die Herdbildung sowohl bei 
der Encephalomyelitis als auch bei der m.S. auf eine Zirkulationsst6rung 
bzw. Thrombenbildung in den kleinen Venen zurfickzufiihren sei. Gliose 

1 Demme: Dtsch. Z. Nervenheilk. 117, 19. 
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und perivascul~re Infiltration seien nur konsekutiv-sekund/ire Erschei- 
nungen. Die Gef~Bobliteration wird in der akut-frischen Phase (Ence- 
phalomyelitis) durch P1/ittchenthrombi verursacht, bei der m. S. kommen 
fibrBse Organisationen h~ufiger vor. 

Die Annahme einer ZirkulationsstSrung in der Pathogenese ist nicht 
neu und wird - -  wie dies Putnam anffihrt - -  bereits in den Arbeiten yon 
Ribbert, Charcot, Williamson, Best, Taylor u. a. gestreift. Doch heben 
bereits /iltere Autoren, z .B.  Siemerling-Raec]ce den entziindlichen Cha- 
rakter  der Herdbildung bei m.S. hervor und die nahen Beziehungen 
zur Encephalomyelitis disseminata, d. h. das histologische Bild der malig- 
hen Formen und Aufflackerungen habcn diese Ansicht nur immer 
mehr bekr/iftigt. Was die Befunde Putnams betrifft, so haben wit  in 
unserem vorliegenden Material, welches die Ver/inderungen einiger Tage 
nach dem Auftreten des Schubes zeigt, Obliterationserscheinungen nicht 
einmal bei der spinalen HBhlenbildung gesehen und es ist uns aus der 
neueren Literatur auch keine Arbeit bekannt,  die diese Befunde Putnams 
stiitzen kBnnte; es ~-ird im Gegenteil auf den prim/ir-entziindlichen 
Charakter der ProzeBerscheinungen hingewiesen. Jener Meinung Put- 
nares, dab der ProzeB bei der m.S. best~ndig aus der Umgebung der 
Venen hervorgeht, kSnnen wir ebenfalls nicht beistimmen. Wohl kann 
man an den jungen Herden die Art des zentralen GefgBes wegen der 
schweren adventitiellen Infiltration nicht immer mit  Sicherheit bestim- 
men, wir weisen aber auf unsere Abb. 7 hin, in der die perivascu]gre In- 
filtration und saumartig angedeutete Gliawucherung zweifellos rings 
um Arterien liegen. Da in dieser Phase noch keine Abbauprodukte vor- 
handen sind, fgllt es schwer, die Gliawucherung und Infiltration als 
sekund/ir zu bezeichnen; unsere diesbeziigliche Auffassung haben wir 
schon vorher gesehildert. Es w/ire endlich erwfinscht, am normalen 
Sektionsmaterial zu beweisen, dab jene Bilder, welche yon Putnam 
als Pl~ttchenthrombi gedeutet werden, normalerweise nicht zu sehen 
sind und dab die MSglichkeit einer postmortalen Koagulation aus- 
geschlossen ist. 

Auf unser Material stiitzend halten wir also im Gegensatz zu Putnam 
am entzfindlichen Charakter der m.S. lest. Es ist zweifellos, dab die Herd- 
bildung sehr oft gef/~Babh~ngig ist, w~hrend andererseits auch eine Ab- 
h/~ngigkeit yon den Liquorr/~umen hervortr i t t  (dies wird in der Theorie 
Putnams entschieden vernachl/issigt). Pette, KnBber, Hallervorden und 
Spatz u .a .  erw/ihnen die MBglichkeit, dab die Noxe durch die Gef/ige 
einerseits gleich das Parenchym erreicht, andererseits in die Liquor- 
fltissigkeit (Plexus chorioidei) iibergeht und yon hier aus weitere Herde 
bildet. Marburg ftigt zu diesen beiden Arten noeh eine dritte zu: nach 
ihm ist es wohl mBglich, dab dab Parenehym selbst einen Weg f/Jr die 
Noxe bietet und angesichts der raschen Ausbreitungstendenz scheint 
dies aueh begriindet zu sein. 
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Zusammenfassung. 

1. Es wurde fiber drei histologisch verifizierte F~lle yon m.S. berichtet, 
bei denen es naeh einem chronischen oder intermittierenden Verlauf zu 
einem perakuten Schub gekommen ist. Im Fall 1 (Hemiplegie; Krank- 
heitsdauer etwa 13 Tage) sahen wir anatomisch im Hemisphgrenmark 
viele unseharf begrenzte perivaseulgre encephalomyelitisehe Herde; 
Gliawallbildung kommt in einem jungen Herd des ,,Wetterwinkels" 
ebenfalls vor. Im Fall 2 (Tetraplegie mit spastisehen und bulp/~ren 
Symptomen; Krankheitsdauer 17 Tage) war im obersten cerviealen Ab- 
sehnitt und in der gesehlossenen Oblongata eine grol~e seharfbegrenzte 
frisehe Entmarkung nachweisbar. Im Fall 3 wandelte sieh die spastische 
Paraparese pl6tzlieh in eine sehlaffe L~hmung um; in den Rfiekenmarks- 
vorderh6rnern haben wir scharfbegrenzte, symmetrische, in ihrer zentralen 
Partie eingeschmolzene Herde angetroffen. 

2. Als gemeinsame grundlegende Merkmale des akuten histologisehen 
Geschehens konnten wir auch eine perivascul&re oder vom Liquorraum 
abhgngige Gliaherdbildung mit Bevorzugung der weiSen Substanz (oder 
wenisgtens relativem Verschontbleiben der Ganglienzellen) feststellen. Es 
bestehen in morphologiseher Hinsieht zweifellos innige Beziehungen zur 
Encephalomyelitis disseminata. Besonders bezeiehnend ist aber die rasche 
Waehstumtendenz der tIerde, so da$ sich derProze$ nicht auf die Umgebung 
der Gef/il~e besehr/~nkt, sondern tiefer in das Parenehym eindringt. Ferner 
sind es die bald folgende scharfe Angrenzung und die sehwere Entzfindung, 
die zusammen der akuten Phase der m.S. t in spezielles Gepr~ge verleihen 
(herdfSrmige Entziindung, Spatz). 

3. Wenn wir diese Eigensehaften als Kriterien der akuten Phase an- 
wenden und mangels ~tiologiseher Anhaltspunkte vom rein morphologi- 
schen Standpunkt aus die als ,,Encephalomyelitis disseminata" be- 
sehriebenen F/~lle iiberblicken, so erscheint uns als wahrseheinlich, dab 
es eine zum Formenkreis der m.S. gehSrige Gattung gibt, die a]s besondere 
maligne Art der m.S. zu betrachten ist. Andererseits sind aber aueh zwei- 
fellos Fi~lle bekannt, die mit der m.S. nichts zu tun haben seheinen und in 
ihrem Prozel~aufbau den parainfektiSsen Eneephalomyelitiden (perivenSse 
Entziindung Spatz) nahe stehen. 

4. In der Pathogenese wird die entzfindliche, yon den Gef~Sen und 
yon den Liquorri~umen abh~ngige iNTatur der m.S. wieder hervorgehoben. 
Den neuerdings mitgeteilten Ansichten yon Putnam, nach denen das 
Wesentliche des Vorganges aus Thrombosierungen der Venen und folgen- 
den ZirkulationsstSrungen besteht und Gliawucherung, Infiltration nnr 
sekund~re Erscheinungen sind, kSnnen wir uns - -  da wir weder einwand- 
freie Thrombosen sahen, noch der Proze8 ausschlieSlich rings um Venen 
begann - -  nicht anschliel~en. 
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