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E i n  b e s o n d e r e r  F a l l  de r  A n s t a l t  J o h a n n i s t a l  g ib t  AnlaB zu  se iner  

Da r s t e l l ung .  

Krankengeschichte. Am 31.10. 33 wird die am 2. 11.13 unehelieh geborene 
Elisabeth Sehw. in die Prov.-Iteil- und Pflegeanstalt Johannistal aufgenommen. 
Die Einweisung erfolgt unter der Diagnose: Littlesche Krankheit  (genuine Epi- 
lepsie ?) wegen n~eh~lieher Unruhe und b6sartigen Verhaltens. Zur Vorgesehiehte 
erfahren wit  folgendes: Der Vater des Kindes kann nicht benannt werden. (Von 
Beruf sei er Monteur gewesen.) Die Mutter selbst war immer gesund. Die Sehwan- 
gerschaft und die Geburt der Patientin verliefen normal. Das Kind soll zu regel- 
rechter ZeR Laufen und Sprechen gelernt haben. Kr/~mpfe, Kinderkrankheiten 
sind nieht erinnerlieh. Die ersten Krankheitssymptome maehten sieh im Alter 
yon 3- -4  Jahren am linken Bein bemerkbar. Der Umgebung fiel auf, dab das Kind 
im Gang unsieher wurde, insbesondere wurde das linke Bein geschont. 1916 oder 
1917 wurde die Patientin am linken Bein operiert. Danaeh habe das Kind wieder 
far 1 Jahr  besser laufen kSrmen. In  den ersten Schuljahren sei E. allein zur Sehule 
gehumpelt, sparer babe man sie fahren mtissen. Anf/~nglich lernte sie gut, sei abet 
sp/iter sehleehter mitgekommen, und zwar nut  deshalb, weft sie sehr h/~ufig gefehlt 
babe. Sitzengeblieben ist die Kranke nieht. Sie besuehte die Sehule bis zum 
14. Lebensjahr und wurde aus der obersten Klasse entlassen. W~hrend und naeh 
den Schuljahren half die Patientin naeh M6gliehkeit im Haushalte der M u t t e r .  
Sie babe sieh dabei sehr anstellig gezeigt und sieh, da sie nieht mehr gehen konnte, 
krieehend fortbewegt, um sieh darm an Sttihlen, Tisehen usw. selbst~ndig auf- 
zurichten. Auf einer Photographie, die im Alter yon 16 Jahren aufgenommen 
wurde, lehnt die Kranke, gerade aufgeriehtet, an der ttausttir. Die Gesiehtszfige 
muten durehaus intelligent an. Seit ungefahr dieser Zeit wurde ihr Betragen ein 
anderes. War sie friiher gehorsam und artig, so wurde sie jetzt  ausfallend und b6s- 
willig, sehlug und waft gelegentlieh mit  allen nur erreichbaren Gegenst~nden. Seh- 
st6rungen wurden zu IIause nie beobaehtet. Die Kranke las bis zu ihrem 19. Lebens- 
jahr t~glich die Zeitung und nahm his zu diesem Zeitpunkte auch Teil an dem Ge- 
sehehen der Umwelt. Die Schreibfahigkeit verlor sie im I~ufe  der Jahre,  mit  
19 Jahren konnte sie nur noeh ihren Namen niederlegen. Spraehst6rungen sind 
weder der Mutter noeh den Hausbewohnern aufgefallen. Im 19. Lebensjahre 
setzten Anfalle ein, die wie folgt besehrieben werden: Die Kranke stiirzt zu Boden, 
bleibt dann ftir einige Sekunden verkrampft  liegen. Dieser Krampf wird yon 
Zuekungen abgel6st, an denen sich s/~mtliehe Extremitaten beteiligen. Naeh un- 
gef/~hr 1 Min. h6ren die Krampfe auf, ein tiefer Sehlaf yon weehselnder Dauer 
sehliegt sieh an. Naeh dem Anfall sei die Kranke benommen gewesen. In  der ersten 
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Zeit sind die Anf~lle w6chen~lieh, sp/~ter alle 2--3  Monate aufgetre~en. In der an- 
fallsfreien Zeit wechselten Zust~nde yon triebhaftem Umherkrieehen mit sinn- 
losem Laehen und Sehreien mit Zustanden ab, we die Kranke ~eilnahmslos in einer 
Eeke hoekte und nicht anspreehbar war. Da in letzter Zeit auch in der !N'acht der- 
artige Erregungszustiinde auftraten, wurde die Einweisung in eine Heil- und Pflege- 
anstalt erforderlich. Menstruiert hat  die Kranke nicht. Die Un~ersuchung dort 
ergab : 

Somatis~h. Gewicht: 44 kg, GrS/3e: 1,50 m, KSrper: grazil. Sc~?idel: grobsym- 
metriseh, sehm~l. Gaumen: etwas steil. Gebi#: kr/iftig. Haare: blond, lang, dieht. 
Zunge: feueht, zittert  im Gewebe, ZungenbiBnarben. Gesicht: grobsymmetrisch, 
zarte Zfige, sehmal, frische Farbe. Haeialisinnervation: R. = L .  Zuekungen beim 
Spreehen im Mundast. In~ngen: perk. und ausk. ohne Besonderheiten. Herz: 
Grenzen nieht verbreitert, T6ne rein, Aktion regelm/~Big. Abdomen: o. B .  Reflexe: 
An den Armen sind alle Reflexe sehr lebhaft. Bauchdeckenreflexe: in allen 3 Etagen 
sehr lebhaft auslSsbar, R. = L. Die Reflexe an der unteren Extremit~t  sind vor- 
erst dureh das Verha]ten der Patientin nicht sieher prfifbar. Bei Naohuntersu- 
ehungen ergibt sioh: PateUar- und Achillessehnenreflexe: sehr lebhaft, Oppenheim: 
links ausl6sbar. 

Romberg: nicht prfifbar. 
Gang: sl~astiseh-ataktiseh. 
Sensibilit~it: nicht zu priifen. 
Spraehe: langsam, quakend und stot~ernd. 

Verletzungen: Operationsnarbe am linken Untersehenkel (Sehnenverpflanzung), 
HohlfuBbildung. 

Status psyehicus und Krankheitsverlau]. 2.11.33.  Vielfaeh, besonders naehts, 
sehr unruhig. L~Bt sich aus dem Bette fallen, kriecht unter den Betten herum, 
sucht andere Kranke z u  reizen. Zeigt auf Vorhalten ein albernes L~che]n, ohne 
yon ihrem Tun abzulassen. Hat  offenbar diebische Freude daran, andere zu &rgern. 
Gibt ihren ~Namen und ihr Alter richtig an, weiB aber ihr Geburtsdamm nieht. 
ZeitHeh und 6rtlich nicht orientiert. Beantwortet fast alle Fragen mit:  ,,WeiB ich 
nicht." ReehenvermOgen gleich Null. Additionsaufgaben und SubtraktionsauL 
gaben mit  einste]ligen Zahlen werden fast alle falsch beantwortet. Fragen naeh 
dem Allgemeinwissen und Urteilsfahigkeit werden nioht beantwortet. Bei der 
Untersuchung zeigt die Kranke ein iiberaus 1/~ppisches Wesen. Perseveriert h/~ufig 
in ihren Antworten. 

8.11.33. Noch immer sehr-unruhig. Manehmal bSsartig und aggressiv. Ver. 
suchte, mit Blument6pfen ZU werfen, ist nachts trotz Arznei sehr stSrend. Ver- 
gangene Nacht erster epileptiseher Anfall. Der Anfall wurde mit  einem lauten 
Sehrei eingeleitet, ein kurz dauernder Starrkrampf folgte, danaeh traten Zuckungen 
an Armen und Beinen auf, wobei die rechte Seite deutlieh starker beteiligt war. 
Die Pupillen reugierten nieht auf Lichteinfall. Abgang yon Stuhl und Urin erfolgte 
nichK iNach dem Anfall sehnarchte die Patientin einige Zeit sehr laut, schlief dann 
ruhig weiter. Sie wuBte am n~ehsten Tage nieht, dab sie einen Anfall erlitten 
hatte. 

15.11.33. Wa.R. im Blur negativ. 
Vorl~iufige Diagnose: Epilepsie mit  hoehgradiger Demenz naeh eerebraler 

Kinderl/~hmung. 
17.2.34. Wird immer st6render und lauter. Es gelang ihr, mit einem Blumen- 

topf zu werfen. I-Iatte im Jahre  1933 seit der Aufnahme 2 Anf~lle. 21.6.34.  Gestern 
w~hrend des Tages besonders unruhig. Abends schlug die Kranke gegen die Schei- 
ben. Gibt auf Befragen an: ,,Da konnte ich nieht fiir." Ist  oft recht ungezogen, 
spuekt, tri t t ,  wirft denKaffee durch den Saal. StSrt dutch sinnloses lautes Schreien. 
22. 10. 34. Zeitweise wilde Erregung mit  lautem, sinnlosem Schreien und Kreisehen. 
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4. 1.35. Bei 0,2 Luminal im vergangenen Jahre 9 Anfalle und l Ansto~. 6.3.35. 
Status epilepticus, der nach Luminalinjektion sistierte. 5.7.35. Heute 5 An- 
fMle. 6.7. 35. Heute 13 Anfalle. ll. 7.35. Seit einigen Tagen Temperatursteige- 
rung. Otitis media mit starker Eiterabsonderung. Ausflu~ riecht nach Knochen- 
eiterung. 11 Uhr. Exitus letalis. Todesursache: Herzschwache bei Otitis media, 
Decubitus. 

Die wesentlichsten Daten der Krankheitsgeschichte waren folgende: 
Das einzige Kind erkrankt  nnter dem Bflde eines Hirnprozesses, der 
unaufhaltsam stetig bis zum Tode verlauft. Es ist anzunehmen, dab der 
Prozel~ nicht angeboren war, sondern urn das 3. Lebensjahr entstand. 
Die ersten Krankhei tssymptome machten sich am linken Bein bemerkbar.  
Eine Operation schafft hier angeblich voriibergehend Besserung. Vom 
8. Lebensjahr an ist die Kranke nicht mehr in der Lage, ohne fremde 
Hilfe gerade aufgericl~tet zn gehen. Sie kann sich nur kriechend fort- 
bewegen. I m  2. Schuljahre kann die Kranke dem Unterricht nicht mehr 
richtig folgen, vielleicht zum Tell bedingt durch das haufige Fehlen. In  
ihren geistigen Leistungen bleibt sie aber nicht derartig zuriick, dab sie 
zurfickgesetzt oder gar in eine Hilfsschule umgeschnlt werden mfiBte. 
Mit 18 Jahren kann sie noch die Zeitung lesen, ihre Schreibfahigkeit ist 
zu diesem Zeitpunkte auf minimale Reste geschwunden. Eine Wesens- 
veranderung beginnt im 16. Lebensjahr, sic wird frech, b5sartig. Mit 
19 Jahren setzen epileptiforme Anfalle ein, die im letzten Lebensjahre 
gehifuft auftreten. Es scheint, dab mit  dem Einsetzen der Anf/ille der 
KrankheitsprozeB intensiver verlauft. Apathische und stumpfe Zu- 
stande wechseln mit  wilden Erregungszusti[nden ab. Bei der Anfnahme 
in die Anstalt bietet die Kranke folgendes Bild: Alle physiologisahen 
1%eflexe sind sehr lebhaft, Oppenheim links positiv. Unter Ffihrung ist 
der Gang spastisch-ataktisch. Die Pupillen sind rund, rechts ~ links, 
reagieren prompt  auf Licht und Konvergenz. Der Augenhintergrnnd 
konnte infolge der Bewegungsunruhe der Patientin nicht untersucht 
werden. Feststeht, dal~ die Patientin bis zu ihrem Lebensende gesehen 
hat. Intellektuell war die Kranke bei ihrer Aufnahme schwer gesch~digt, 
sie konnte nur noch ihren Namen und Vornamen angeben. Rechen- 
vermSgen, Urteilsf~higkeit, Allgemeinwissen gleich Null. Die Sprache 
wird langsam, quakend, stotternd. Die letzten Lebensmonate verlebt die 
Kranke in tiefster VerblSdung; Erregungszust~nde mit  lautem, sinnlosem 
Schreien, Kreischen und Umherkriechen. Todesnrsache ist eine 0tit is 
media mit  anschlieBender Herzschw~che. Die Menarche ist nicht ein- 
getreten. Die Kranke erreiehte ein Lebensalter yon fast 22 Jahren. 

Die LeichenS]/nung (Oberarzt Dr. Polstor//, Sfichteln) 1 ergab: 
Sch~ideldavh und gehirn. Schadeldach: grobsymmetrisch, diploereich. Zwisehen 

Dura und Schadeldach bestehen in der Kranznaht bindegewebige Verwachsungen. 
Dura der Konvexita.t gespannt, derb, Innenflache feucht, spiegelnd. Langsblut- 
]eiter: ohne Besonderheiten. Eintrittsstellen des HSrnerven beiderseits ohne 

1 Fiir die Anregung zur A~'beit und Uberlassung des Materials bin ich Herrn 
Oberarzt Dr. Polstor[[, Siichteln, zu Dank verpflichtet. 
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Besonderheiten. Die Freilegung des Mittel- und Innenohres ergibt, dab das linke 
Felsenbein in den ~ul?eren zwei Dritteln seiner L~inge in eine zerklfiftete Zerfalls- 
hShle umgewandelt ist, die mit brgmnlieh-grfinlicher, stinkender Flfissigkeit an- 
geftillt ist. Das reehte Felsenbein zeigt makroskopiseh keinen krankhaften Be- 
fund. Das Gehim wieg~ unerSffnet: 1390 g. Es wird naeh ErSffnung des 3. Ven- 
trikels in 10% Formalin eingeh~ngt. Die weiehen H~ute sind an der Konvexit~t 

Abb. 1. Scbnttt dutch das formolfixierte Gehirn. Parietalgegend. Das Bild zeigt die 
Verfmderung mtt I~6hlenbfldnng in mehreren Markkegeln, die sich yon den It6hlen mark- 
warts in streifen- nnd flgchenartiger Verbreitmag - -  anmhh]ieh fester werdend - -  erstreckt. 

Die u sind bilateral, aber nicht streng symmetriseh. 

und Basis zart, auBer einem Bezirk, der die Fossa interpeduncularis umfaBt. Hier 
zeigt die Araehnoidea das Aussehen yon bestaubten Spinnweben. Allenthalben 
liegen in den weiehen H~uten fl~ehenhafte, etwa zweimarkstfiekgroge Blutungen. 

Dilatatio eordis, Verfettung des Nyokards. Pleuraverwaehsungen reehts. 
ItyI~ergmie der Lungen. Septiseher Milzbefund. ParenchymatSse Degeneration 

der inneren Organe. Cystisehe Ent- 
~rtung des linken Eierstoeks. Otitis 
media (ehroniseh). Deeubitus. 

Selction des /ormol/ixierten Ge- 
hirns: Weiche Hgu te  an der Kon-  
vexi t s  und  Basis nirgends wesent- 
lieh verdiekt .  Es hat  denAnschein ,  
als ob die Windungen  der beiden 
Tempora lwindungen p lump ws 

Abb. 2. Schnitt dutch das formolfixierte Ge- Uber  dem linken Fron ta l l appen  
him. Stirngegend. Die Ver~.nderungen sind 

hier  besonelers hochgradig ' ,  ist die Hirnoberf l~che in e twa 
zweimarkstfiekgrol3er Ausdehnung 

eingesunken.  ])as Windungsrel ief  ist hier  v611ig erhalten.  A~f Sehni t t -  
l ls  f inden sieh bilateral,  aber  n ieht  s treng symmetr isch im Mark 
Herde,  deren Konsis tenz  gal ler tar t ig  bis breiig ist. An vielen Stellen 
flieBt der Brei  yon der Sehnit t f ls  ab, so dab Hohl rs  ents tehen.  
Besonders oft f indet  sieh dieses Verhal ten  in den Markkegeln der Win- 
dungen  (Abb. 1 und 2). 
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Die Markver s  "sind abe r  n ieh t  immer  yon glasig-gal ler t iger  
Besehaffenhei t ,  sondern  auch yon einer  graur6t l ich,  festeren.  

Die Veri~nderungen l inden  sich im ganzen  Gehirn,  am meis ten  in den 
3/[arkkegeln, aber  aueh im Zen t rum semiovale.  Soweit  makroskop iseh  
s ichtbar ,  is t  die R inde  yon  diesem Prozel3 n icht  ergriffen: Die Ver~nde- 
rungen  b ie ten  ein mehr  diffusses a n d  ke in  get iger tes  Bild~ 

A n  der  besehr iebenen Einde l lung  ist  die Erweichung im da run te r -  
] iegenden Marklager  besonders  s tark ,  und  die Markkegel  der  Windungen  
sind ausgehShlt .  A n  beiden Tempora lpo len  re ieht  der  Prozeg  u n m i t t e l b a r  
his an  die Pole der  Unte rh6rne r  heran.  Es b le ib t  ungekl/ i r t ,  ob Cysten 
mi t  den Unte rhSrnern  kommuniz ie ren  oder  ob ein Hydrocepha lu s  de r  

A b b .  3. iVIa rksehe idenb i ld  i n  n a t t t r l i e h e r  
G r 6 g e  arts d e m  Tempora l l a !open .  Die  R i n d e  
e n t h ~ l t  M a r k f a s e r n .  Das  M a r k  i s t  b i s  a u f  
e i n e n  s u b e o r t i e M e n  S t r e i f e n  e n t m a r k t  n n d  

a u s g e h O h l t .  

A b b .  4. M a r k s c h e i d e n b i l d  in  n a t t i r l i c h e r  
Gr613e ( P a r i e t a h v i n d u n g e n ) .  I m  l i n k e n  M a r k -  
kege l  I15hle ,  y o n  t ier  s i ch  - -  m a r k w ~ r t s  
z i e h e n 4  - -  v e r s c h i e d e n e  G r a d e  t ier  E n t -  
ma rk~mgze igen .  Die M a r k f a s e r u n g  in  t ier  

R i n d e  i s t  d a r g e s t e l l t .  

Un te rh6rne r  vorl iegt .  I m  fibrigen sind die Vent r ike l  n icht  erwei ter t .  
Das E p e n d y m  ist  zar t ,  g la t t .  N u r  in den Tempora lpo len  durehziehen den 
, ,Hydrocepha lus"  feine Gewebsfasern.  ])as  Cavum sept i  pel lneidi  klaff t .  

Kle inhi rn ,  Pons  nnd  Medul la  ob longa ta  s ind makroskop iseh  ohne 
Besonderhei ten .  

Histologis&e Untersuchung: Es lag zur histologisehen Untersuehung nur For- 
molmaterial des Gehirns und I~tickenmarks vor. 

Die lJbersichtsmarkseheidenbilder zeigen am besten die auBerordentliehe St~rke 
der Markver~nderungen, und zwar - -  dies muB ausdriieklieh betont werden - -  nur 
des Markes (zabb. 3 und 4). Die t~inde weist einen gut erhMtenen Markfasergehalt 
auf, sie zeigt - -  auch fiber sehwer ver~ndertem Mark und ausgesproehenen tIShlen - -  
radi~tre Fasern, supraradi&res Fleehtwerk und sogar Tangentialfaserung. Die 
Markseheidenbilder zeigen, ebenso wie die makreskopisehe Betraehtung des un- 
gefi~rbten Gehirns, dab die Art der Markveranderung stufenweise yon Verfliissi- 
gungen in Markkegeln fortschreitet zu weehselnden Liehtungen im Mark in lang- 
samem IJbergang. Die Markseheidenbilder lassen weiterhin erkennen, dab die 
Veriinderungen vor dem Erreiehen der Rinde aufhSren und aueh um H6hlen herum 
einen subeortiealen Marksaum (U-Fasern) stehen lassen (Abb. 5). 

Die Zellbilder (Zellli~rbung mit Thionin) zeigen, dab die weiehen H/~ute aueh 
mikroskopiseh dfinn und ganz ohne infiltrative und ohne wesentliehe fibrSse 
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Vergnderung sind. Die Zellbilder weisen in der Hirm'inde keine anff~lligen Verimde- 
rungen der Architektonik auf, der Schichtentypus ist tiberall deutlich erkennbar.  
Die kernfreie ~andzone  ~5ber der  ]Yloleku]arsch~eht ist  nu r  an wenigen SteI~en in 
der Windungstiefe verdiekt.  

Die Ganglienzellen bieten bei der Zellf&rbung keins eharakterist isehe Ver- 
/~nderung (betont  wird, dal3 die Zellf&rbung an al tem Formolmaterial  durehgsfi ihrt  
werden mnBte). Sie lassen insbesondere Bl~hungs~ und  Abrundungserseheinnngen 
vermissen, Saekbildung oder Auftreibungen der Forts~tze, wie sie zum Bilde der 
amanrot isehen Idiotie gehSren. Die gellbilder zeigen weiterhin in der Rinde keinen 

besondsren Reiehtum ~n Cdi~- 
kernen der mit  dieser F&rbung 
darstellbaren Gliazellformen. 

DieGefgl3e der weiehen t Igute  
und  der Rinds  sind nieht  ver- 
mehrt .  Sie zeigen in ihren Wan- 
dungen keine Eraeheinungsn yon 
Infi l trat ion,  proliferativen oder 
degenerativen Vorg&ngen. Die 
adventit iel len Seheiden enthal- 
ten  aueh keineswegs bemerkens- 
wsrte Mengsn vonAbr&umzellen. 

Die Zellfgrbungen zeigen im 
Mark Vergndsrungen in ent- 
spreehendsr Verteilmlg zu den 
sehon makroskopiseh siehtbaren,  
n&mlieh: wo H6hlen sind, sind 
diese im Zellpr~parat ohns In- 
hal t ;  ihr  Rand  besteht  aus einer 
so diehten Lage yon Gliafasern, 
dM3 diese wie eine Wand ersehei- 

Abb. 5. 2~Iarkseheidenbild. Vergr. 2areal. Eine Eeke nsn. An anderen Stsllen der 
tier in Abb, 3 siehtbaren I-IShle. Die HShle ( x ) grenzt 
an einen ganz entmarkten KegeL 3gin s~beort~caler gleichen HOhle ist die ~ a n d -  

lV[arkstreif ist erhalten, abgrenzung kein diehter Gli~- 
faserwalt, sondern ein aufge- 

lockertes Gewebe yon Gliazellen, die mit  plasmatischen nnd  Faserforts~tzen in die 
H6hle hsreinreiehen. In  der weiteren Umgebung dieser st~rksten Ver&nderung finder 
sieh ganz versehieden starke Vermehrung yon Gli~zellen v s n  tells kleinen Glia- 
kernen ohne erkennbare Plasma- und Faser/~nderung, teils yon groBen Gliakernen 
mit  gem~tstetem Plasma and  Fgssrn. Eigentl iche K6rnshenzsllen,  abgsrundete  
Abr&umzellen, sind nur  sp~rlieh vorhanden.  

An Stellen, an  denen eine Verfliissigung nieht  eingetreten ist, ist das vergnderts  
Mark unmi t te lbar  unter  der Rinds  augerordentl ieh kernreich teils mi t  kleinen, 
tells mi t  groBen plasma- nnd  faserreiehen Gliazellen untermiseht .  Vereinzelte 
K6rfiehenzsllen kommen vers t reut  ode r  in kleinen Gruppen vor. 

Die Gef~ge im Mark zeigen ebenso wie die der Rinde wenig infi l trative Ersehei- 
nnngen. An einigsn Stellen erseheinen die, Gef~flwandzellen etw~s proliferisrt, 
/m ~ndsren Stellen verdichtet.  Die Adventi t iatr~ume enth~l ten an einzetnen Stellen 
eins beseheidene Menge von Abrs 

Die Glia[~irbung nach Holzer zeigt Gligverh&ltnisse im Mark, wie sie sieh be- 
reits in den Zellpr&paraten mit  Thionin andeuten,  ~a~mlieh: groge Streifen im Mark 
haben  in verschiedener Diehtigkeit  eine auBerordentliehe Gliavermehrung. Diese 
Gliavermehrung besteht  stellenweise und streifenweise aus siner Vermehrung 
kleinerer Gliazellen, an  anderen Stellen gus kleinen und  groBen Gliazellen mi t  
s tarker  F~serbildung. }[0hlen, wie sis der a,uif~l]igste Beiur~d unssres F~lles sind, 
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werden umgeben yon einer sehr viel stgrkeren Glia, die teils einen dichten glia- 
kernarmen Wall bildet, teils eine lockere, zellreichere Gliawandung, aus der - -  zum 
Tell frei in die HSh]e h i n e i n -  
Fasern ragen. An ganz verein- 
zd ten  Ste]len der grSBeren 
HShlen sieht man an der Wand 
Tropfen und wurzelfSrmige For- 
mationen (wahrscheinlieh Reste 
des ga]]ertigen Inhalts). Die 
HShlen sind zum Teil yon 
Briicken gliSser Formationen 
durehzogen. Die subcortical ge- 
legenen HShlen er~cheinen als 
Ausgang solchergliask]erotischer 
SLreifen. Auch ira tieferen Mark 
linden sich GewebslichLungen, 
fast immer yon einem beson- 
deren Gliawall mngeben. Ver- 
einzelL siehL man in diesen Glia- 
hShlen ~ einen merkwiirdig ho- 
mogen angefgrbten Stoff in 
tropfenartig zusammenhgngen- 
der Form, der sich aus der Glia- 

~bb. 6. Gliaf~irbung naeh Holzer. Vergr. 55real. 
wandung in einer nicht ngher I~leirm l:i6hle in einem grolaen Herd mit starke~ 
definierbaren Art herausdr/~ngL Gliavermehrung. Die H6hle selbst ist yon einem 
(Abb. 6 und 7). verdickten Faser~ilz umgeben. An einem Rande der 

DieFettpriiparate rail Schar- H6hle sind aus dem Gewebe heraus laden- ~nd 
lachrot ]assen in der l~inde an tropfenartige Gebilde zur Darstellung gekommen. 

Ganglienzellen und Gliazellen 
nur feinste FettLr6pfchen er- 
kennen. Im Mark ist das FELL- 
vorkommen in Form yon KSrn- 
chenzellen sowohl im Gewebe 
wie in den adventitialen Schei- 
den reiehlieher; es steht aber 
in keinem VerhglLnis zu dem 
Grade der ZerstSrung des Mar- 
kes. Um HShlen vermiBt man 
eine Vermehrung des Fettes.  

Die van Gieson-Fg&bung liiBL 
wie alle anderen Fgrbungen im 
Mark alle {)berggnge yon gliSsen 
Narben und It6hlen erkennen, 
ohne dab yon dem Stoff in den 
HShlen etwas gefgrbt wiirde. 

MiL Eosin liel3en sieh die 
Substanzen ebensowenig anfgr- 
ben. Fibrinfgrbung ]~tBL ebenso 
im Stich. 

Abb. 7. Glia*grbung nach Holzer. Vergr. 480m~1. 
D e r  Fa l l  ze ig t  ~Iso e t w a s  Stgrkere vergrslaerung yon Abb. 6. 

g a n z  B e s o n d e r e s ,  n g m l i c h :  

e ine  g a l l e r ~ i g e V e r g n d e r u n g  i m  M a r k  be ide r  G r o l ~ h i r n h e m i s p h g r e n ,  u n d  z w a r  

i m  b e s o n d e r e n  in  d e n  Markkegeln der Windungen unmittelbar unter der 
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Rinde, die zum Teil so weit geht, daft das gallertig-ver[li~ssigte Mark aus den 
Marklcegeln der Windungen ausflie[3t und H6hlen entstehen. Von diesen 
hoehgradigen gallertigen Ver]liissigungen linden sieh gradweise Abstu[ungen 
iiber nur wenig gallertige Veriinderungen bis zu solchen Stellen, in denen 
das Marls gar nieht verfliissigt, sondern [ester und graur6tlieh erseheint. 

Ein solaher ]~efund yon Markver~nderung ist etwas ganz Besonderes 
land anscheinend Seltenes. 

Beim Suehen in der Literatur  fanden wir ~hnliches zuns bei der 
famili~ren ama~rotischen Idiotie (Ostertag, Bielschowsky, Globus, Brod- 
mann, Scha[]er, Savini, Naville ~. a.). Vergleicht man die Abbildungen 
dieser FMle mit  den unseren, so glaubt rnan die gleiche Ver~tnderung 
vor sich zn haben. Demnaeh gingen unsere Gedanken zuns obne 
weiteres in der Riehtung, dab es sieh bei diesem FM]e urn eine amau- 
rotische Idiotic handeln kSnne. Es fehlt abet in unserern FMle das 
Ganglienzellbi]d der arnaurotischen Idiotie, wie es bei den genannten 
F/~llen yon gMlertiger Markerweichung vorhanden ist. 

Wir muBten daher yon der erstgefM~ten ~einung zuriiektreten und 
iiberlegen, ob Ver~ndernngen der yon uns gefundenen Art bei anderen 
Erkrankungen bekannt  sind. Wir fanden abet keine anderen Krankheiten,  
bei denen unsere - -  sit venia verbi - -  Spitzenver~nderung, n~rnlieh die 
gMlertige Erweichung des Markes, beschrieben ist. 

Von Markerkrankungen, bei welehen man einen s Befund 
erwarten kSnnte, komrnen in Frage: die multiple Sklerose, die diffuse 
Sklerose und die Pelizaeus-Merzbachersche Krankbeit .  

Die multiple SkIerose, die verbrei~etste der 3/[arklagererkrankungen, 
kSnnen wir schnell ausschliel3en. Die Ver/inderungen unseres FMles sind 
schon in der Verteilung yon denen der multiplen Sklerose zu trennen, 
weil ihm das herdfSrmig, disserninierte fehlt. Die ausgedehnte Ver~nde- 
rung besteht nieht aus disseminierten Einzelherden, sondern betrifft grol~e 
zusarnrnenh~ngende Gebiete des Markes, wenn anch keineswegs des 
ganzen Markes. Die multiple Sklerose beschrs sieh weiterhin nieht 
wie bei unserern J?Mle auf das Marklager des Grol~hirns, sondern l~l~t 
~uch t terde in Kleinhirn und Medulla erkennen. Wir kennen auch ferner 
keine multiple Sklerose ohne infiltrative Erseheinungen und ohne urn- 
fangreiehe K6rnchen- und Fettzellenbildung nnd schlieBlieh kennen wir 
keine multiple Sklerose, bei der das Zugrundegehen der Achsenzylinder 
bis zur t{6hlenbildung fiihrt wie bei unserern :FMle. Weiterhin versehont 
die multiple Sklerose die I~inde nicht v6llig, sondern ihre I terde sehneiden 
in die Rinde ein. 

Als Gegenpol kam die eigentiimliehe, in nur ganz wenigen Fgllen 
bekannte Pelizaeus-Merzbachersehe Krankheit in Frage, die nach Biel- 
schowsky als eine familigre ehronisehe diffuse Sklerose anfzufassen ist. 
Zwar ist ihr klassisehes Bild des getigerten Maikes in nnserem FMle nicht 
gegeben, aber die Seltenheit der Erkrankung zwang uns dazu, sie rnit 
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in Erw~tgung zu ziehen. Hier wie dort  finden sich groBe symmetrische 
En tmarkungen  in beiden Hemisphgren, die bei der Pelizaeus-Merzbacher- 
schen Krankhe i t  durch das Erhaltenbleiben yon Markinseln ein charak- 
teristisch getigertes Aussehen haben. Als gemeinsame klinische Merk- 
male unseres FaNes mit  den F~llen yon Merzbacher und Bostroem sind 
hervorzuheben:  sp~stische P~resen der Beine, gesteigerte Patellarsehnen- 
reflexe, spastische l~eflexe, SprschstOrungen, Abnahme  der geistigen 
Fahigkeiten. Der Beginn der Erk rankung  liegt allerdings bei unserem 
Falle nicht  schon in den ersten Lebensmonaten wie bei den F~llen yon 
Merzbacher und Bostroem, sondern im 3. Lebensjahr.  Die Pelizaeus-Merz- 
bachersche Krankhei t  verl/s bis znm 6. Lebensjahr  rasch, um sich d~nn 
langsamer zu entwickeln; in unserem Falle ist der Verlanf bis zum 
18. Lebensjahr  ein langsamer, um dann  - -  mit  dem Einsetzen von epi- 
leptiformen Anf/~llen - -  rascher fortznschreiten. Bei unserem Falle 
fehlten : Nystagmus,  Paresen der Bauch-,  Riicken- und Beckenmuskulatur ,  
trophische StSrnngen. Die klinische Symptomatologie  der Pelizaeus- 
Merzbacherschen Krankhei t  ist als typisch zu bezeichnen. Alle F/~lle 
verlaufen mit  photographiseher  Genauigkeit. Unser Fall zeigt, wie oben 
angefiihrt,  Abweichungen und kann  klinisch der Pelizaeus-Merzbacher- 
schen K r a n k h e i t  nicht  zugerechnet werden. Als wesentlicher patho- 
logisch-anatomischer Untersehied unseres Falles gegeniiber den Pelizaeus- 
Merzbacherschen F/illen ist zu betonen:  die Entmarkungsherde  haben 
bei der Pelizaeus-Merzbacherschen Krankhei t  ein tigerfellartiges Ans- 
sehen dutch das Erhaltenbleiben yon Markinseln; unser Fall zeigt ein 
diffuses Entmarkungsbi ld ;  die Konsistenz der En tmarkungen  wird bei 
der Pelizaeus-Merzbacherschen Krankhei t  als normal  beschrieben und 
nieht als glasig-gallertig. Grol]e Xhnlichkeit zeigt unser Fall in folgenden 
Punk ten :  grol~e, fast vol lkommen symmetrisehe Degenerat ion im Mark, 
das Erhaltenbleiben der U-Fasern des Grol~hirns und der Markfaserung 
der Rinde, mehr  oder weniger zellaime Ersatzgliawucherung,  Fehlen 
yon jeglichen Entziindungserscheinungen,  m/il~iger Fet tabbau.  Bisher 
kamen nnr  2 F~lle der Pelizaeus-Merzbacherschen Krankhei t  zur ana- 
tomischen Untersuchung,  eine Tatsache, die zur endg(iltigen Aufstellung 
pathologisch-anatomischer Charakterist ika - -  such bei der aul~erordent- 
lichen Seltenheit der E rk rankung  - -  sicher nicht  geniigt. Unseren Fall 
der Pelizaeus-Merzbacherschen Erkrankung pathologisch-anatomisch hinzu- 
zurechnen, ist zur Zeit nicht m6glich 1. 

1 Die Pelizaeus-Merzbachersehe Krankheit erh~lt ihren besonderen Charakter 
noch dadurch, dab es sich urn ein exquisit heredit/ir-famili/~res Leiden handelt, 
das sich bereits in der 4. Generation ausbreitet. Die Stammb/~ume yon Pelizaeus- 
Merzbacher und Bostroem sprechen fiir einen recessiv-geschlechtsgebundenen Erb- 
gang; das Leiden wird yon meist ph/inotypisch gesunden Frauen auf einen Tell 
der SShne fibertragen; yon 14 Kranken der Originalfamilien waren nur 2 weib- 
lichen Geschlech~s, in Bostroems Familie fanden sich tiberhaupt nut kranke M/~nner. 
In unserem Falle erkrankte die Mutter an einem rasch fortschreitenden Gehirnleiden. 
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Es blieb schlieBlich die Frage fibrig; ob die Ver~ndernngen des yon 
uns beobac~teten Krankheitsbildes zur di//usen Slclerose geh~ren kSnne. 

Wenn aueh nach der uns zug~nglichen Literatur  bei keiner der diffnsen 
Sklerose die gMlertige Erweichung beschrieben ist, so sind immerhin 
F~ille bei dieser Krankheitsgruppe bekannt, bei denen die IIerde, wenn 
nicht ~usgesprochen gMlertig, so doch verfifissigt erscheinen, wenn es 
auch nieht zum Ausfliel~en und zur H/~hlenbildung kommt.  Nach 
Schilder, Neubi~rger, Scholz, Guttmann u. a. hat  sich der heute vertretene 
Standpunkt  Geltung verschafft, nach dem die F~lle yon diffuser Sklerose 
in 2 Gruppen eingeteilt werden kfnnen:  in eine exogen-entzfindliehe 
und eine endogen-degenerative. Die Aufstellung der letzten Gruppe 
erh~tlt durch den Naehweis famili/~rer F~lle ihren besonderen Charakter. 
Eine entzfindliche Form der diffusen Sklerose kommt  in unserem Fall 
nicht in Frage. Ein wesentliches MerkmM dieses Krankheitsprozesses 
bilden die mesodermMen Gewebsver~tnderungen; an den Gef~f~w~nden 
finden sich durchweg - -  oft in ungeheurer Ausbreitung und Intensifier - -  
Infiltrate, die sich besonders an den Stellen des Fortschreitens des Krank-  
heitsprozesses nachweisen lessen, oft fiber diese hinaus auf des noch 
nicht entmarkte  Gewebe und anch gelegentlich auf die Rinde und die 
Meningen fibergreifen. Auch yon klinischen Gesiehtspunkten heraus l~l~t 
sieh unser Fall aus dieser Krankheitsgruppe leicht herausheben, verl~tuft 
doch die entzfindliche diffuse Sklerose Ms eine rasch progrediente Hirn- 
erkrankung, die Krankheitsdauer betr~gt durchweg ein hMbes Jahr ,  
w~hrend unser Fall mit  einer Dauer yon 19 Jahren Zeichen einer langsam 
fortschreitenden Gehirnerkrankung aufweist. Es war nun die Frage der 
Zugehfrigkeit oder die Verwandtschaft oder die NichtzugehSrigkeit 
unseres FMles zur endogen-degenerativen Hirnsklerose zu priifen. Bei 
der endogen-degenerat.iven Hirnsklerose steht die auffMlend erhfhte  
Konsistenz der I-Iirnsubstanz ira Vordergiund, die yon den verschiedenen 
Autoren Ms l ederartig, gummiartig, derb, elastiseh, knorpelhart  gesehildert 
wird. Die Rinde erscheint oft, aber nieht immer, in gleichem Mafte be- 
troffen wie die Marksubstanz. Die betroffene Hirnsubstanz selbst hat ein 
blesses his grau-gelbliches Aussehen. Einige wenige F~lle der endogen- 
degenerati~-en Sklerose zeigen aber neben einer Konsistenzvermehrung 
auch eine Konsistenzverminderung (bei F~llen yon Schilder, Scholz, 
Stau//enberg u.a . ) .  Die Erweiehungen werden aber nicht Ms glasig- 
gMlertig, sondern Ms weiah oder weicher Ms normal beschrieben. Schilder 
sprieht yon einer weiehen, schwammigen Umwandlung, Scholz yon einer 
grauen, ziemliah stark flfissigkeitshMtigen Masse. Von Verfliissigung 
his zum AusflieBen und zur Hfhlenbildung wird nicht berichtet. Aueh 
bei der endogen-degenerativen Sklerose finden sich Entmarkungen,  die, 
symmetrisoh angeordnet, nur die Grofthirnhemisph~ren betreffen und die 
U-Fasern des GroBhirns verschonen. In  den entmarkten Part ien besteht 
eine ~usgedehnte Ersatzgliawucherung, die bei der endogen-degenera- 
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tiven Sklerose wie bei unserem Falle im Zentrum der Her@ gewShnlich 
dfinnfaserig und zellarm ist, w~hrend in den Randpartien Wucherungs- 
v;orgs an der Glia, sowohl an der plasmatischen wie an der faserigen, 
zu linden sind. Die Cytoarchitektonik ist in keinem Falle gestSrt. Infil- 
trative Erscheinungen bei der endogen-degenerativen Sklerose werden 
als symptomatisehe nnd nicht als eehtentzfindliche gedeutet. - -  Biel- 
schowsky hat nach Verlauf und Dauer eine akute (infantile) und eine 
subakute (juvenile) Form unterschieden. Die infantile Form beginnt 
ziemlich akut im 4.--6. Monet. ])as Hauptkennzeichen ist eine sich 
rasch steigernde a]]gemeine Rigidit~t, besonders der unteren Extremi- 
ts es treten tonische, dutch ~uBere Reize leieht provozierbare 
Kr~mpfe hinzu. Eine Sehnervenerkrankung fehlt selten. Der Tod tr i t t  
gegen Ende des 1. Lebensjahres ein. Unser Fall zeichnet sich dagegen 
durch Beginn im 2. und Tod im 22. Lebensjahr aus, also durch einen 
langen Verlauf. Die juvenile Form beginnt bei fri iher gesunden Kindern 
im 8. oder 9, Lebensjahr. Sie setzt mit Abnahme der Sehkraft und des 
HSrvermSgens ein. Sie ist im weiteren durch spastisehe Paresen, stetiges 
Fortschreiten, epileptiforme Anf~]le und Verbl5dung charakterisiert. Die 
Scholzschen Fs haben eine Krankheitsdauer yon etwa 5 Jahren, die 
yon Symonds eine l~ngere. 'Unser Fall zeigt Xhnliches : Spastisehe Paresen, 
epileptiforme Anfi~lle, stetiges Fortschreiten, Verb]Sdung. 

Wichtiger als die klinische Symptomatologie erscheinen uns die erb- 
biologischen Verh~ltnisse bei der endogenen Form der diffusen Sklerose. 
Familis Vorkommen wurde yon Bielschowsky-Henneberg, Haber]eld- 
Spieler, Krabbe, Scholz, Symonds und van Bogaert besehrieben. Es handelt  
sieh dabei stets um Geschwisterbeobachtungen, nur im Falle Scholz ist 
auBer zwei Briidern noch ein Vetter zweiten Grades erk~ankt gewesen. 
Scholz fund, dab die von ihm beschriebenen Geschwister mtitterlicherseits 
einen GroSvater hatten, der des Krankheitsbild einer spastischen Spinal- 
paralyse bot. In gleieher Weise war ein Bruder des Gro~vaters erkrankt. 
Die Mutter dieser beiden Kranken war gesund, ebenso wie die Mutter 
der beiden Kranken mit diffuser Sklerose. Die ];amilie yon Bielschowsky- 
Henneberg, die yon Curtius dann genau untersucht wurde, fSrderte in 
der Aszendenz 6 Fs spastischen Spinalsyndroms zutage. Diese Familie 
war weiter mit versehiedensten degenerativen Zust~nden des Nerven- 
systems belastet. Die Eltern der erkrankten Kinder mit diffuser Sklerose 
waren gesund. Curtius u. a. sehlieBen daraus, dal~ in der Deszendenz der 
Fs yon famili~rer spastiseher Spinalparalyse diffuse Sklerose vor- 
komme. Es scheine, dab im allgemeinen manifest gesunde Mfitter die 
Krankheit  an die ms Nachkommen weitergeben. (Von ins- 
gesamt 19 Personen, die an famili/~rer, diffuser Sklerose erkrankt sind, 
handelte es sich 12mal nm m~nnliehe, 7mal um weibliche Personen.) 
Der Erbgang sei wahrseheinlieh reeessiv. 

Unser Fall zeigt in der Aszendenz ein eigenartiges Krankheitsbfld. 
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Die Mutter der Probandin, Mathilde Schw., geboren 1881, war 2mal 
in den St/idtischen K r a n k e n a n s t a l t e n  zu Krefeld in  Behandlung,  u n d  
zwar in  den J ah ren  1934 und  1935 ffir je 4 Wochen. Bei der ersten Auf- 
nahme wurde die Diagnose: mult iple  Sklerose, gestellt, bei der zweiten 
Aufnahme:  Vermischung yon Paralysis  ag i t ans -Symptomen  mi t  der a l ten 
bestehenden mul t ip len  Sklerose. Folgende Anamnese  wurde damals er- 
hoben:  Frfiher nie ernstl ieh k r ank  gewesen, die jetzige K r a nkhe i t  begann 
ungef/~hr mi t  40 Jah ren ;  die Kranke  bemerkte  zunehmend  Unsicherhei t  
beim Gehen u n d  Zi t t e rn  am ganzen K6rper ,  so dab sie zuletzt  kaum noeh 
ihre Arbei t  verr ichten konnte .  Die Unte r suehung  des Liquors ergab bei 
der Normalmas t ix -Reak t ion  eine Lues cerebri-Kurve.  Wa.R.  in  Blur  
und  Liquor waren negativ,  warden  auch trotz Provozierens mi t  Neo-S. 
nieht  positiv. 

Wir besuchten die Kranke mehrmals, zuletzt im August 1937 und September 
1938. Sie ist fast v611ig hilflos, sie muB gewaschen, gekimmt, angezogen, gefiittert 
werden usw. Im Vordergrunde ihres Krankheitsbildes steht das Zittern, das in der 
Ruhe nicht fehlt und sieh bei willkiirlichen Bewegungen verstarkt. Dabei ist der 
Tremor auf der rechten Seite deutlieh starker ausgeprigt als auf der linken. Der 
Charakter des Zitterns in der Ruhe ist feinschli~gig. Es betrifft vor allem die tt/~nde. 
Das Hi~ndezittern nimmt bei Erregung zu. Pillendreherbewegungen kamen nieht 
zur Beobachtung. L~tgt man die Patientin naeh einem Gegenstand greifen, kann 
dieser mit der linken Hand noch eben ergriffen und tiberreieht werden. Mit der 
rechten Hand is~ ein derartiger Auftrag nicht ausfiihrbar. :Die Bewegungen werden 
bier dann augerordentlieh rasch und ansfahrend, so dab alle Gegenst~nde vom 
Tisch gefegt werden. Die Kranke kann nur unter Fiihrung gehen. Es bietet sieh 
dann folgendes Bild: Die Beine werden gespreizt gehalten, die FtiBe fahren beim 
Aufwirtsheben seitlich aus und werden stampfend niedergesetzt. Die Muskulatur 
der unteren Extremit~tcn ist gespannt, eine Beugung der Kniegelenke finder in 
nut geringem Umfange start. Die Patientin hat dabei die Neigung, immer nach 
rechts yon der Fiihrungslinie abzuweiehen. Der Oberk6rper wird vorntibergebeugt 
und beim Gehen vor- und riiekw/trts geschiittelt. %)as Gesicht ist maskenartig start. 

Die neurologische Untersuchung ergibt: 
Augen: Bewegungen frei, beim Bliek lateralwirts Nystagmus, der an Intensiti t  

mit der Steigerung der Bewegung zunimmt. Vertikaler und rotatoriseher Nystag- 
mus ist nieht ausl6sbar. Die Pupillen sind mittelweit, die rechte Pupille ist etwas 
gr613er als die linke und am unteren Umfange eingebuchtet. :Die Reaktion auf Lieht 
und Konvergenz erfolgt beiderseits prompt und ausgiehig. Der Augenhintergrund 
bietet normale Verhiltnisse. Facialis: Der Facialis ist im linken Mundast ge- 
schwieht, die linke NasolabiaIfalte ist verstrichen. :Der Gesichtsausdruek ist starr. 
Zunge: :Die Zunge wird gerade vorgestreekt, sie zittert im Gewebe. 1Reflexe der 
oberen Extremititen: Sehnen- und Periostreflexe beiderseits lebhaft, dabei rechts 
deutlich starker als links. Mayer, L6ri pos., I~lipsreflex neg. Reflexe der unteren 
Extremit~ten: :Die Patellarreflexe sind beiderseits gesteigert, sowohl in der Reflex- 
erzeugungs- wie in der Erfolgszone. Die Aehillessehnenreflexe sind beiderseits 
lebhaft, rechts ergiebiger als links. Babinski beiderseits pos., Gordon und Oppen- 
helm reehts deutlich, links angedeutet. Rossolimo und Mendel-Bechterew reehts 
wie links nicht ausl6sbar. Kloni konnten nieht hervorgerufen werden, da die un- 
teren Extremit~ten sieh in einem zu starken Kontraktionszustand befanden. 
Bauchdeckenreflexe: Die Bauchdeckenreflexe sind erloschen. Finger-Nase-Ver- 
such: nicht ausfiihrbar. Knie-I{acken.Versueh: nicht ausfiihrbar. Die grobe 
Kraft ist links herabgesetzt, rechts erhalten. Bei Priifung der freien ]~eweg- 
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lichkeit Rigor. Die Sensibilit~t ist ungestSrt. StSrungen von seiten des Mast- 
darms und der Blase bestehen nicht. Es besteht AmenorrhSe, angeblieh seit 
dem 45. Lebensjahr. Die Spraehe ist verlangsamt, skandierend. Die Silben 
werden abgehackt und explosiv hervorgestol~en. - -  In ihrem psychischen Verhalten 
bietet die Kranke das Bild progressiver Demenz. Zwangsweinen und Zwangslachen 
weehseln miteinander ab. - -  Ein Bruder der Mutter ist im Kriege an den Folgen 
eines Bauehschusses gestorben. - -  Ein zweiter Bruder ]eider an Asthma bron- 
chiale. Er is~ Kellner yon Beruf, verheiratet und als ,,Luftikus" bekannt. - -  Ein 
dritter Bruder ist gallensteinleidend, verheiratet und hat 8 gesunde Kinder im 
Alter yon 7--23 Jahren. Seine Frau hat eine Fehlgeburt durchgemacht, fiir Lues 
hat sich kein Anhaltspunkt ergeben. - -  Eine Schwester der Mutter war mehrere 
Jahre vor ihrer Heirat als Verk/~uferin in einem Warenhaus t/s Sic wird als 
lebhaft, frei, sprachgewandt geschildert. Sie ist heute verheiratet, hat eine Fehl- 
geburt hinter sich, 2 Kinder starben in den ersten Lebenswochen, 2 Kinder im 
Alter yon 13 und 24 Jahren leben und sind gesund. Auch hier land sich kein An- 
haltspunkt fiir Lues. Sic ist seit einigen Jahren gallensteinleidend. - -  Die Mutters- 
mutter starb im Alter yon 51 Jahren. Sie war nieren-und gallensteinleidend und 
hatte in den ]etzten Lebensjahren Sehlecht gesehen. Seit ihrem 45. Lebensjahr 
war sie auf der rechten Seite gel/ihmt, als Todesursaehe gill Sehlaganfall. - -  Der 
Muttersvater starb mit 70 Jahren an den Folgen einer Operation, die wegen Nieren- 
bluten vorgenommen wurde. Er litt an Asthma bronchiale nnd hat in den letzten 
Jahren schleeht gesehen. Nach Aussagen der noch lebenden Verwandten sei er 
starkrank gewesen. - -  Der Vater der Muttersmutter ist alt gestorben, Erbkrank- 
heiten sind nicht bekannt. 

Zusammenfassung. 
Es wird klinisch das Krankhe i t sb i ld  eines irn Alter  yon 22 J ah ren  

vers torbenen M/~dehens b~schrieben, welches im Alter  yon  3 J a h r e n  rnit  
Gangs tSrnngen am l inken Bein erkrankte .  Vom 8. Lebensjahre  an  ist 
die Kranke  n icht  mehr  in  der Lage, ohne fremde t{ilfe gerade anfgerichtet  
zu gehen. Infolge des Leidens k a n n  die Sehule nu r  unregelm/iBig besucht 
werden;  in ihren geistigen Leisfungen bleibt  sie aber nieht  derar t ig  zurfick, 
dab sie zuriickgesetzt oder in  eine Hilfsschule umgeschul t  wird. Mit 
19 J a h r e n  setzen epileptifo~rne Anf/~lle ein, d i e  irn le tz ten Lebensjahre  
geh/~uft auftreten.  Mit dern Einsetzen der Anf/~lle verl/~uft der K_rank- 
heitsprozeB intensiver ,  wilde Erregungszust / inde weehseln rnit sturnpf- 
apathisehen ab. Die letzten L e b e n s m o n a t e v e r l e b t  die Kranke  in  tiefster 
VerblSdung. 

1Vfakroskopiseh l and  sich eine rnerkwfirdige Markver/~nderung, die yon 
leiehter  Lichtung fiber vSllige E n t r n a r k u n g  bis zur HShlenbi ldung stufen- 
weise fortsehreitet.  Die Ver~nderung bleibt  auf das Mark beschr/~nkt 
nn t e r  E rha l tung  eines subeort icalen Markstreifens (Fibrae arcuatae).  

Mikroskopiseh handel t  es sich urn eine mit  En t r na r kung  einhergehende 
Slderose ohne inf i l t ra t ive Ersche inungen  a n d  ohne st/~rkeren F e t t a b b a u  
rnit ~ b e r g a n g  zur galler~igen Erweichung a n d  HShlenbi ldung,  wie sie 
bei der difYusen Sklerose sonst n icht  beschrieben ist. 

Wir  kamen  zn de m SehluB, dab wir es t rotzdern in  unserern vor- 
l iegenden Falle rnit einer diffusen Sklerose, n n d  zwar mi t  der endogen- 
degenerat iven Fo rm zu t u n  haben.  
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Wir  miissen es uns  versagen, auf Grund  eines einzigen Falles l~ber- 
legungen anzustellen,  ob letzten Endes  zwischen dem E n t m a r k u n g s -  
prozeB der diffusen Sklerose und  dem eigentfimlichen Ganglienzellbild 
der amaurot i sehen Idiotie, bei welcher derart ige Verflfissigungen vor- 
kommen,  irgendwelche Beziehungen bestehen kSnnen,  sondern mfissen 
uns mi t  der deskript iven Dars te l lung unseres Falles begnfigen. 

Unser  Fal l  reiht  sich auch klinisch und  erbbiologisch in das Krank -  
heitsbild der diffusen Sklerose ,ein. Die Mut ter  der P r oba nd i n  e rkrankte  
im Alter  von 40 J a h r e n  un te r  zunehmender  Unsicherhei t  beim Gehen 
und  Zi t t e rn  am ganzen KSrper.  Heute  bietet  die 57j/~hrige F r a u  folgendes 
Krankhe i t sb i ld :  Starker  Tremor des ganzen KSrpers, und  zwar rechts 
deutl icher als links, spastisch-ataktiseher Gang, starre Mimik, Nystagmus,  
Facialisparese links, Fehlen  der Bauchdeokenreflexe, spastische l~eflexe, 
progressive Demenz, Zwangsweinen und  Zwangslachen. Die ersten 
Diagnosen lau te ten :  , ,multiple Sklerose" oder , ,multiple Sklerose mi t  
Parkinsonzi igen".  Heute,  nach der Feststel lung,  dab die K r a nkhe i t  
der Toehter  dutch  die anatomische Unte r suchung  der diffusen Sklerose, 
und  zwar der n ichtentz t indl ichen Art,  zuzurechnen ist, miissen wir bei 
der Krankhe i t  der Mut ter  ebenfalls an  diffuse Sklerose denken.  

Das Erkrankungsa l t e r  der niehtentzf indl ichen Fo rm der diffusen 
Sklerose wird in  der Li te ra tur  mi t  8 - - 9  J ah ren  u n d  die Krankhe i t s -  
dauer  mi t  5 J a h r e n  angegeben. I n  der uns zug/ingliehen Li te ra tu r  s ind 
aber aus dem ausl~ndisehen Schrif t tum F/~lle zitiert,  die ein hSheres 
Erkrankungsa l t e r  und  eine l~ngere Krankhe i t sdauer  haben.  E in  Er- 
k rankungsa l t e r  yon etwa 40 J ah ren  scheint aber  noch n icht  beobaehtet  
zu sein. Die Krankhe i t sdauer  der yon uns  klinisch und  anatomiseh 
un te r such ten  Pa t i en t in  betr/igt 19 J ah re ,  die Krankhe i t sdauer  der 
Mutter  bisher 17 Jah re ;  die E r k r a n k u n g  der Toehter  begann  eher als die 
der Mutter .  Un te r  der Voraussetzung, dab der SehluB, dab die Er- 
k r ankung  der Mutter  eine endogen-degenerat ive diffuse Sklerose ist, 
r iehtig ist, ist die Anteposi t ion  in  der n~chsten Generat ion besonders 
bemerkenswert .  
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