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Beitrag zur Kenntnis der diffusen Sklerose
(kliniseh, anatomisch-histologisch, erbbiologisch).

Von
Wolfgang Junker.

Mit 7 Textabbildungen.
(Eingegangen am 11. Mdrz 1939.)

Ein besonderer Fall der Anstalt Johannistal gibt Anlaf zu seiner
Darstellung.

Krankengeschichie. Am 31.10.33 wird die am 2. 11. 13 unehelich geborene
Elisabeth Schw. in die Prov.-Heil- und Pflegeanstalt Johannistal aufgenommen.
Die Einweisung erfolgt unter der Diagnose: Littlesche Krankheit (genuine Epi-
lepsie ?) wegen niichtlicher Unruhe und bésartigen Verhaltens. Zur Vorgeschichte
erfahren wir folgendes: Der Vater des Kindes kann nicht benannt werden. (Von
Beruf sei er Monteur gewesen.) Die Mutter selbst war immer gesund. Die Schwan-
gerschaft und die Geburt der Patientin verliefen normal. Das Kind soll zu regel-
rechter Zeit Laufen und Sprechen gelernt haben. Krampfe, Kinderkrankheiten
sind nicht erinnerlich. Die ersten Krankheitssymptome machten sich im Alter
von 3—4 Jahren am linken Bein bemerkbar. Der Umgebung fiel auf, daf das Kind
im Gang unsicher wurde, insbesondere wurde das linke Bein geschont. 1916 oder

1917 wurde die Patientin am linken Bein operiert. Danach habe das Kind wieder
fir 1 Jahr besser laufen kénnen. In den ersten Schuljabren sei E. allein zur Schule
gehumpelt, spiter habe man sie fahren miissen. Anfanglich lernte sie gut, sei aber
spiter schlechter mitgekommen, und zwar nur deshalb, weil sie sebr héiufig gefehlt
habe. Sitzengeblieben ist die Kranke nicht. Sie besuchte die Schule bis zum
14. Lebensjahr und wurde aus der obersten Klasse entlassen. Wiahrend und nach
den Schuljahren half die Patientin nach Moglichkeit im Haushalte der Mutter. .
Sie habe sich dabei sehr anstellig gezeigt und sich, da sie nicht mehr gehen konnte,
kriechend fortbewegt, um sich dann an Stiihlen, Tischen usw. selbstindig auf-
zurichten. Auf einer Photographie, die im Alter von 16 Jahren aufgenommen
wurde, lehnt die Kranke, gerade aufgerichtet, an der Haustiir. Die Gesichtsziige
muten durchaus intelligent an. Seit ungefihr dieser Zeit wurde ihr Betragen ein
anderes. War sie frither gehorsam und artig, so wurde sie jetzt ausfallend und bos-
willig, schlug und warf gelegentlich mit allen nur erreichbaren Gegenstinden. Seh-
storungen wurden zu Hause nie beobachtet. Die Kranke las bis zu ihrem 19. Lebens-
jahr taglich die Zeitung und nahm bis zu diesem Zeitpunkte auch Teil an dem Ge-
schehen der Umwelt. Die Schreibfahigkeit verlor sie im Laufe der Jahre, mit
19 Jahren konnte sie nur noch ihren Namen niederlegen. Sprachstérungen sind
weder der Mutter noch den Hausbewohnern aufgefallen. Im 19. Lebensjahre
setzten Anfille ein, die wie folgt beschrieben werden: Die Kranke stiirzt zu Boden,
bleibt dann fiir einige Sekunden verkrampft liegen. Dieser Krampf wird von
Zuckungen abgeltst, an denen sich samtliche Extremititen beteiligen. Nach un-
gefahr 1 Min, horen die Krimpfe auf, ein tiefer Schlaf von wechselnder Dauer
schlieBt sich an. Nach dem Anfall sei die Kranke benommen gewesen. In der ersten
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Zeit sind die Anfille wochentlich, spater alle 2—3 Monate aufgetreten. In der an-
fallsfreien Zeit wechselten Zustdnde von triebhaftem Umherkriechen mit sinn-
losem Lachen und Schreien mit Zustinden ab, wo die Kranke teilnahmslos in einer
Ecke hockte und nicht ansprechbar war. Da in letzter Zeit auch in der Nacht der-
artige Erregungszustinde auftraten, wurde die Einweisung in eine Heil- und Pflege-
anstalt erforderlich. Menstruiert hat die Kranke nicht. Die Untersuchung dort
ergab:

Somatisch. Gewicht: 44 kg, Grofe: 1,50 m, Kirper: grazil. Schddel: grobsym-
metrisch, schmal. Gaumen.: etwas steil. Gebif: kraftig. Haare: blond, lang, dicht.
Zunge: feucht, zittert im Gewebe, ZungenbiBnarben. Gesicht: grobsymmetrisch,
zarte Zuge, schmal, frische Farbe. Facialisinnervation: R.=L. Zuckungen beim
Sprechen im Mundast. Lungen: perk. und ausk. ohne Besonderheiten. Herz:
Grenzen nicht verbreitert, Téne rein, Aktion regelmaBig. Abdomen: o. B. Reflexe:
An den Armen sind alle Reflexe sehr lebhaft. Bauchdeckenreflexe: in allen 3 Etagen
sehr lebhaft auslésbar, R.=L. Die Reflexe an der unteren Extremitit sind vor-
erst durch das Verhalten der Patientin nicht sicher priifbar. Bei Nachuntersu-
chungen ergibt sich: Patellar- und Achillessehnenreflexe: sehr lebhaft, Oppenheim:
links auslésbar.

Romberg: nicht prufbar.

Gang: spastisch-ataktisch.

Sensibilitdt: nicht zu priifen.

Sprache: langsam, quakend und stotternd.

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

Status psychicus und Krankheitsverlauf. 2.11.33. Vielfach, besonders nachts,
sehr unruhig. LaBt sich aus dem Bette fallen, kriecht unter den Betten herum,
sucht andere Kranke zu reizen. Zeigt auf Vorhalten ein albernes Lécheln, ohne
von ihrem Tun abzulassen. Hat offenbar diebische Freude daran, andere zu érgern.
Gibt ihren Namen und ihr Alter richtig an, weiB aber ihr Geburtsdatum nicht.
Zeitlich und 6rtlich nicht orientiert. Beantwortet fast alle Fragen mit: ,,Weil} ich
nicht.“ Rechenvermdégen gleich Null. Additionsaufgaben und Subtraktionsauf-
gaben mit einstelligen Zahlen werden fast alle falsch beantwortet. Fragen nach
dem Allgemeinwissen und Urteilsfahigkeit werden nicht beantwortet. Bei der
Untersuchung zeigt die Kranke ein iiberaus lippisches Wesen. Perseveriert haufig
in ihren Antworten.

8.11.33. Noch immer sehr~unruhig. Manchmal bésartig und aggressiv. Ver-
suchte, mit Blumentoplen zu werfen, ist nachts trotz Arznei sehr stérend. Ver-
gangene Nacht erster epileptischer Anfall. Der Anfall wurde mit einem lauten
Schrei eingeleitet, ein kurz dauernder Starrkrampf folgte, danach traten Zuckungen
an Armen und Beinen auf, wobei die rechte Seite deutlich stirker beteiligt war.
Die Pupillen reagierten nicht auf Lichteinfall. Abgang von Stuhl und Urin erfolgte
nicht. Nach dem Anfall schnarchte die Patientin einige Zeit sehr laut, schlief dann
ruhig weiter. Sie wuBte am nichsten Tage nicht, daB sie einen Anfall erlitten
hatte.

15.11. 33. Wa.R. im Blut negativ.

Vorldgufige Diagnose: FEpilepsie mit hochgradiger Demenz nach cerebraler
Kinderlahmung.

17. 2. 34. Wird immer stérender und lauter. Es gelang ihr, mit einem Blumen-
topf zu werfen. Hatte im Jahre 1933 seit der Aufnahme 2 Anfille. 21. 6. 34. Gestern
wihrend des Tages besonders unruhig. Abends schlug die Kranke gegen die Schei-
ben. Gibt auf Befragen an: ,,Da konnte ich nicht fiir.“ Ist oft recht ungezogen,
spuckt; tritt, wirft den Kaffee durch den Saal. Stért durch sinnloses lautes Schreien.
22. 10. 34. Zeitweise wilde Erregung mit lautem, sinnlosem Schreien und Kreischen.
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4.1.35. Bei 0,2 Luminal im vergangenen Jahre 9 Anfille und 1 AnstoB. 6. 3. 35.
Status epilepticus, der nach Luminalinjektion sistierte. 5.7.35. Heute 5 An-
fille. 6.7.35. Heute 13 Anfalle. 11.7.35. Seit einigen Tagen Temperatursteige-
rung. Otitis media mit starker Eiterabsonderung. Ausflu riecht nach Knochen-
eiterung. 11 Uhr. Exitus letalis. Todesursache: Herzschwiche bei Otitis media,
Decubitus.

Die wesentlichsten Daten der Krankheitsgeschichte wéren folgende:
Das einzige Kind erkrankt unter dem Bilde eines Hirnprozesses, der
unaufhaltsam stetig bis zum Tode verlduft. Es ist anzunehmen, daf} der
ProzeBl nicht angeboren war, sondern um das 3. Lebensjahr entstand.
Die ersten Krankheitssymptome 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 aufgerichtet zu gehen. Sie kann sich nur kriechend fort-
bewegen. Im 2. Schuljahre kann die Kranke dem Unterricht nicht mehr
richtig folgen, vielleicht zum Teil bedingt durch das hiufige Fehlen. In
ihren geistigen Leistungen bleibt sie aber nicht derartig zuriick, daf sie
zuriickgesetzt oder gar in eine Hilfsschule umgeschult werden miiite.
Mit 18 Jahren kann sie noch die Zeitung lesen, ihre Schreibfiahigkeit ist
zu diesem Zeitpunkte auf minimale Reste geschwunden. Eine Wesens-
verdnderung beginnt im 16. Lebensjahr, sie wird frech, bosartig. Mit
19 Jahren setzen epileptiforme Anfille ein, die im letzten Lebensjahre
gebduft auftreten. Es scheint, dal mit dem Einsetzen der Anfille der
KrankheitsprozeB intensiver verliduft. Apathische und stumpfe Zu-
stinde wechseln mit wilden Erregungszustinden ab. Bei der Aufnahme
in die Anstalt bietet die Kranke folgendes Bild: Alle physiologischen
Reflexe sind sehr lebhaft, Oppenheim links positiv. Unter Fithrung ist
der Gang spastisch-ataktisch. Die Pupillen sind rund, rechts = links,
reagieren prompt auf Licht und Konvergenz. Der Augenhintergrund
konnte infolge der Bewegungsunruhe der Patientin nicht untersucht
werden. Feststeht, daf die Patientin -bis zu ihrem Lebensende gesehen
hat. Intellektuell war die Kranke bei ihrer Aufnahme schwer geschidigt,
sie konnte nur noch ihren Namen und Vornamen angeben. Rechen-
vermogen, Urteilsfahigkeit, Allgemeinwissen gleich Null. Die Sprache
wird langsam, quakend, stotternd. Die letzten Lebensmonate verlebt die
Kranke in tiefster Verblodung; Erregungszustéinde mit lautem, sinnlosem
Schreien, Kreischen und Umbherkriechen. Todesursache ist eine Otitis
media mit anschlieBender Herzschwiche. Die Menarche ist nicht ein-
getreten. Die Kranke erreichte ein Lebensalter von fast 22 Jahren.

Die Leichenoffnung (Oberarzt Dr. Polstorff, Siichteln)! ergab:

Schideldach und Gehirn. Schideldach: grobsymmetrisch, diploereich. Zwischen
Dura und Schideldach bestehen in der Kranznaht bindegewebige Verwachsungen.
Dura der Konvexitit gespannt, derb, Innenfliche feucht, spiegelnd. Lingsblut-
leiter : ohne Besonderheiten. Eintrittsstellen des Hornerven beiderseits ohne

1 Fiir die Anregung zur Arbeit und Uberlassung des Materials bin ich Herrn
Oberarzt Dr. Polstorff, Siichteln, zu Dank verpflichtet.

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 111. 8a
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Besonderheiten. Die Freilegung des Mittel- und Innenohres ergibt, daB das linke
Felsenbein in den duBeren zwei Dritteln seiner Lange in eine zerkliiftete Zerfalls-
héhle umgewandelt ist, die mit braunlich-grimlicher, stinkender Fliissigkeit an-
gefiillt ist. Das rechte Felsenbein zeigt makroskopisch keinen krankhaften Be-
fund. Das Gehirn wiegt uneroffnet: 1390 g. Es wird nach Eréffnung des 3. Ven-
trikels in 10% Formalin eingehangt. Die weichen Haute sind an der Konvexitit

Abb. 1. Schunitt durch das formolfixierte Gehirn. Parietalgegend. Das Bild zeigt die

Verdnderung mit X éhlenbildung in mehreren Markkegeln, die sich von den Hdéhlen mark-

wirts in streifen- und flichenartiger Verbreitung — allmahlich fester werdend — erstreckt.
Die Veranderungen sind bilateral, aber nicht streng symmetrisch.

und Basis zart, auBler einem Bezirk, der die Fossa interpeduncularis umfa@t. Hier
zeigt die Arachnoidea das Aussehen von bestaubten Spinnweben. Allenthalben
liegen in den weichen Hauten flichenhafte, etwa zweimarkstiickgrole Blutungen.
Dilatatio cordis, Verfettung des Myokards. Pleuraverwachsungen rechts.
Hyperimie der Lungen. Septischer Milzbefund. Parenchymatdse Degeneration
der inneren Organe. Cystische Ent-
artung des linken Hierstocks. Oftitis
media (chronisch). Decubitus.
Seltion des formolfixierten Ge-
hirns: Weiche Héaute an der Kon-
vexitit und Basis nirgends wesent-
lich verdickt. Es hat den Anschein,
als ob die Windungen der beiden
- : Temporalwindungen plump wéren.
A S gt o otz G (berom linken. Frontalappon
hier besonders hochgradig. ist die Hirnoberfliche in etwa
zweimarkstiickgrofer Ausdehnung
eingesunken. Das Windungsrelief ist hier véllig erhalten. Auf Schnitt-
flichen finden sich bilateral, aber nicht streng symmetrisch im Mark
Herde, deren Konsistenz gallertartig bis breiig ist. An vielen Stellen
flieBt der Brei von der Schnittfliche ab, so dafl Hohlrdume entstehen.
Besonders oft findet sich dieses Verhalten in den Markkegeln der Win-
dungen (Abb.1 und 2).

- =y
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Die Markverinderungen sind aber nicht immer von glasig-gallertiger
Beschaffenheit, sondern auch von einer graurdtlich, festeren.

Die Verinderungen finden sich im ganzen Gehirn, am meisten in den
Markkegeln, aber auch im Zentrum semiovale. Soweit makroskopisch
sichtbar, ist die Rinde von diesem Prozel nieht ergriffen. Die Verdnde-
rungen bieten ein mehr diffusses und kein getigertes Bild.

An der beschriebenen Eindellung ist die Erweichung im darunter-
liegenden Marklager besonders stark, und die Markkegel der Windungen
sind ausgehdShlt. An beiden Temporalpolen reicht der Prozell unmittelbar
bis an die Pole der Unterhérner heran. Es bleibt ungeklirt, ob Cysten
mit den Unterhérnern kommunizieren oder ob ein Hydrocephalus der

Abb. 3. Markscheidenbild in natiirlicher Abb. 4. Markscheidenbild in natiirlicher

Griéfe aus dem Temporallapren. Die Rinde

enthalt Markfasern. Das Mark ist bis auf

einen subcorticalen Streifen entmarkt und
ausgehohlt.

GriBe (Parietalwindungen). Im linken Mark-
kegel Hohle, von der sich — markwirts
ziehend — verschiedene Grade der Ent-
markungzeigen, Die Markfaserung in der

Rinde ist dargestellt.

Unterhérner vorliegt. Im iibrigen sind die Ventrikel nicht erweitert.
Das Ependym ist zart, glatt. Nur in den Temporalpolen durchziehen den
s, Hydrocephalus® feine Gewebsfasern. Das Cavam septi pellucidi klafft,

Kleinhirn, Pons und Medulla oblongata sind makroskopisch ohne
Besonderheiten.

Histologische Untersuchung: Es lag zur histologischen Untersuchung nur For-
molmaterial des Gehirns und Riickenmarks vor.

Die Ubersichtsmarkscheidenbilder zeigen am besten die auBerordentliche Starke
der Markverdnderungen, und zwar — dies muB ausdriicklich betont werden — nur
des Markes (4bb. 3 und 4). Die Rinde weist einen gut erhaltenen Markfasergehalt
auf, sie zeigt — auch iiber schwer verindertem Mark und ausgesprochenen Hohlen —
radiire Fasern, supraradiires Flechtwerk und sogar Tangentialfaserung. Die
Markscheidenbilder zeigen, ebenso wie die makroskopische Betrachtung des un-
gefirbten Gehirns, daf die Art der Markverinderung stufenweise von Verfliissi-
gungen in Markkegeln fortschreitet zu wechselnden Lichtungen im Mark in lang-
samem Ubergang. Die Markscheidenbilder lassen weiterhin erkennen, da8 die
Veranderungen vor dem Erreichen der Rinde aufhéren und auch um Héhlen herum
einen subcorticalen Marksaum (U-Fasern) stehen lassen (Abb. 5).

Die Zellbilder (Zellfarbung mit Thionin) zeigen, daf die weichen Haute auch
mikroskopisch diinn und ganz ohne infiltrative und ohne wesentliche fibrése
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Veranderung sind. Die Zellbilder weisen in der Hirnrinde keine auffalligen Verande-
rungen der Architektonik auf, der Schichtentypus ist tiberall deutlich erkennbar.
Die kernireie Randzone tiber der Molekularschicht ist nur an wenigen Stellen in
der Windungstiefe verdickt.

Die Ganglienzellen bieten bei der Zellfarbung keine charakteristische Ver-
dnderung (betont wird, dafi die Zellfarbung an altemn Formolmaterial durchgefithrt
werden mufBte). Sie lassen insbesondere Bliahungs- und Abrundungserscheinungen
vermissen, Sackbildung oder Auftreibungen der Fortsitze, wie sie zum Bilde der
amaurotischen Idiotie gehdren. Die Zellbilder zeigen weiterhin in der Rinde keinen
besonderen Reichtum an Glia-
kernen der mit dieser Farbung
darstellbaren Gliazellformen.

DieGefifie der weichen Haute
und der Rinde sind nicht ver-
mehrt, Sie zeigen in ihren Wan-
dungen keine Erscheinungen von
Infiltration, proliferativen oder
degenerativen Vorgangen. Die
adventitiellen Scheiden enthal-
ten auch keineswegs bemerkens-
werte Mengen vonAbraumszellen.

Die Zellfarbungen zeigen im
Mark Verdnderungen in ent-
sprechender Verteilung zu den
schon makroskopischsichtbaren,
namlich: wo Hohlen sind, sind
diese im Zellpraparat ohne In-
halt; ihr Rand besteht aus einer
so dichten Lage von Gliafasern,

Abb. 5. Markscheidenbild. Vergr.23mal. Eine Beke daB diese wie eine Wand erschei.
deor i Abb. 3 Sichtharen Hohle, Die Hohle ( x ) grengt ~ 1eN- An anderen Stellen der
an einen ganz entmarkten Kegel. Bin subcorticaler glexehen Hohle ist die Rand.
Markstreif ist erhalten. abgrenzung kein dichter Glia-
faserwall, sondern ein aufge-
lockertes Gewebe von Gliazellen, die mit plasmatischen und Faserfortsitzen in die
Hohle hereinreichen. In der weiteren Umgebung dieser stirksten Verinderung findet
sich ganz verschieden starke Vermehrung von Gliazellen von teils kleinen Glia-
kernen ohne erkennbare Plasma- und Faserinderung, teils von groflen Gliakernen
mit gernisteters Plagma und Fasern. Eigentliche Kérnchenzellen, abhgerundete
Abraumzellen, sind nur sparlich vorhanden.

An Stellen, an denen eine Verflitssigung nicht eingetreten ist, ist das verdnderte
Mark unmittelbar unter der Rinde auBerordentlich kernreich teils mit kleinen,
teils mit grofen plasma- und faserreichen Gliazellen untermischt. Vereinzelte
Kornchenzellen kommen verstreut oder-in kleinen Gruppen vor. :

Die GefaBe im Mark zeigen ebenso wie die der Rinde wenig infiltrative Erschei-
nungen. An einigen Stellen erscheinen die, GefaBwandzellen etwas praliferiert,
an anderen Stellen verdichtet. Die Adventitialraume enthalten an einzeinen Stellen
eine bescheidene Menge von Abraunmzellen. ,

Die Gliafirbung nach Holzer zeigt Gliaverhaltnisse im Mark, wie sie sich be-
reits in den Zellpraparaten mit Thionin andeuten, ndmlich: grofle Streifen im Mark
haben in verschiedener Dichtigkeit eine auBerordentliche Gliavermehrung. Diese
Gliavermehrung besteht stellenweise und streifenweise aus einer Vermehrung
Kleinerer Gliazellen, an anderen Stellen aus kleinen und groBen Gliazellen mit
starker Faserbildung. Hohlen, wie sie der auffalligste Befund unseres Falles sind,
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werden umgeben von einer sehr vje] stirkeren Glia, die teils einen dichten glia-
kernarmen Wall bildet, teils eine jgckere, zellreichere Gliawandung, aus der — zum

Teil frei in die Hohle hinein —
Fasgern ragen. An ganz verein-
zelten Stellen der groBeren
Hohlen sieht man an der Wand
Tropfen und wurzelférmige For-
mationen (wahrscheinlich Reste
des gallertigen Inhalts). Die
Hohlen sind zum Teil von
Briicken. gliéser Formationen
durchzogen. Die subcortical ge-
legenen Hohlen ergcheinen als
Ausgang solchergliasklerotischer
Streifen. Auch im tieferen Mark
finden sich Gewebslichtungen,
fast immer von einem beson-
deren Gliawall umgeben. Ver-
einzelt sieht man in diesen Glia-
héhlen: einen merkwiirdig ho-
mogen angefirbten Stoff in
tropfenartig zusammenhingen-
der Form, der sich aus der Glia-
wandung in einer nicht naher
definierbaren Art herausdringt
(Abb. 6 und 7).

Die Fettpriparate mit Schar-
lachrot lassen in der Rinde an
Ganglienzellen und Gliazellen
nur feinste Fetttropfchen er-
kennen. Im Mark ist das Fett-
vorkommen in Form von Kérn-
chenzellen sowohl im Gewebe
wie in den adventitialen Schei-
den reichlicher; es steht aber
in keinem Verhiltnis zu dem
Grade der Zerstorung des Mar-
kes. Um Hohlen vermifit man
eine Vermehrung des Fettes.

Die van Gieson-Firbung 148t
wie alle anderen Farbungen im
Mark alle Ubergéinge von gliosen
Narben und Héhlen erkennen,
ohne daBl von dem Stoff in den
Hohlen etwas gefirbt wiirde.

Mit Eosin lieBen sich die
Substanzen ebensowenig anfar-
ben. Fibrinfirbung 148t ebenso
im Stich.

Der Fall zeigt also etwas
ganz Besonderes, ndmlich:

Gliafarbung nach Holzer. I
Kleine Hohle in einem grofen Herd mit starker
Gliavermehrung. Die Hohle selbst ist von einem
verdickten Faserfilz umgeben. An einem Rande der
Hoéhle sind aus dem Gewebe heraus faden- und
tropfenartige Gebilde zur Darstellung gekommen.

Abb. 6. Vergr., 55mal,
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Abb. 7. Gliatarbung nach Holzer. Vergr. 480mal.

Starkere Vergréferung von Abb. 6.

eine gallertige Veranderung im Mark beider Grofhirnhemisphédren, und zwar
im besonderen in den Markkegeln der Windungen unmittelbar unter der
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Rinde, die zum Teil so weit geht, daf das gallertig-verfliissigte Mark aus den
Markkegeln der Windungen ausfliefft und Hohlen entstehen. Von diesen
hochgradigen gallertigen Verfliissigungen finden sich gradweise Abstufungen
iiber nur wenig gallertige Verdnderungen bis zu solchen Stellen, in denen
das Mark gar nicht verfliissigt, sondern fester und grawrdtlich erscheint.

Ein solcher Befund von Markverdnderung ist etwas ganz Besonderes
und anscheinend Seltenes.

Beim Suchen in der Literatur fanden wir Ahnliches zunéchst bei der
familidren amaurotischen Idiotie (Ostertag, Bielschowsky, Globus, Brod-
mann, Schaffer, Savini, Naoville u. a.). Vergleicht man die Abbildungen
dieser Félle mit den unseren, so glaubt man die gleiche Verdnderung
vor sich zu haben. Demnach gingen unsere Gedanken zunichst chne
weiteres in der Richtung, daB es sich bei diesemx Falle um eine amau-
rotische Idiotie handeln konne. Es fehlt aber in unserem Falle das
Ganglienzellbild der amaurotischen Idiotie, wie es bei den genannten
Fallen von gallertiger Markerweichung vorhanden ist.

Wir muBten daher von der erstgefaften Meinung zuriicktreten und
iiberlegen, ob Verdnderungen der von uns gefundenen Art bei anderen
Erkrankungen bekannt sind. Wir fanden aber keine anderen Krankheiten,
bei denen unsere — git venia verbi — Spitzenverdnderung, namlich die
gallertige Erweichung des Markes, beschrieben ist.

Von Markerkrankungen, bei welchen man einen &hnlichen Befund
erwarten konnte, kommen in Frage: die multiple Sklerose, die diffuse
Sklerose und die Pelizaeus-Merzbachersche Krankheit.

Die multiple Sklerose, die verbreitetste der Marklagererkrankungen,
konnen wir schnell ausschlieBen. Die Veréinderungen unseres Falles sind
schon in der Verteilung von denen der multiplen Sklerose zu trennen,
weil ithm das herdférmig, disseminierte fehlt. Die ausgedehnte Verdnde-
Tung besteht nicht aus disseminierten Einzelherden, sondern betrifft grofle
zusammenhingende Gebiete des Markes, wenn auch keineswegs des
ganzen Markes. Die multiple Sklerose beschrinkt sich weiterhin nicht
wie bei unserem Falle auf das Marklager des GrofBhirns, sondern laBt
auch Herde in Kleinhirn und Medulla erkennen. Wir kennen auch ferner
keine multiple Sklerose ohne infiltrative Erscheinungen und ohne um-
fangreiche Kornchen- und Fettzellenbildung und schlieflich kennen wir
keine multiple Sklerose, bei der das Zugrundegehen der Achsenzylinder
bis zur Héhlenbildung fithrt wie bei unserem Falle. Weiterhin verschont
die multiple Sklerose die Rinde nicht véllig, sondern ihre Herde schneiden
in die Rinde ein.

Als Gegenpol kam die eigentiimliche, in nur ganz wenigen Fillen
bekannte Pelizaeus-Merzbachersche Krankheit in Frage, die nach Biel-
schowsky als eine familidre chronische diffuse Sklerose aufzufassen ist.
Zwar ist ihr klassisches Bild des getigerten Markes in unserem Falle nicht
gegeben, aber die Seltenheit der Erkrankung zwang uns dazu, sie mit
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in Frwigung zu ziehen. Hier wie dort finden sich grofle symmetrische
Entmarkungen in beiden Hemisphéren, die bei der Pelizaeus-Merzbacher-
schen Krankheit durch das Erhaltenbleiben von Markinseln ein charak-
teristisch getigertes Aussehen haben. Als gemeinsame klinische Merk-
male unseres Falles mit den Féllen von Merzbacher und Bostroem sind
hervorzuheben: spastische Paresen der Beine, gesteigerte Patellarsehnen-
reflexe, spastische Reflexe, Sprachstérungen, Abnahme der geistigen
Fahigkeiten. Der Beginn der Erkrankung liegt allerdings bei unserem
Falle nicht schon in den ersten Lebensmonaten wie bei den Fillen von
Merzbacher und Bostroem, sondern im 3. Lebensjahr. Die Pelizaeus- Merz-
bachersche Krankheit verlauft bis zum 6. Lebensjahr rasch, um sich dann
langsamer zu entwickeln; in unserem Falle ist der Verlauf bis zum
18. Lebensjahr ein langsamer, um dann -— mit dem Einsetzen von epi-
leptiformen Anfidllen — rascher fortzuschreiten. Bei unserem Falle
fehlten : Nystagmus, Paresen der Bauch-, Riicken- und Beckenmuskulatur,
trophische Stérungen. Die klinische Symptomatologie der Pelizaeus-
Merzbacherschen Krankheit ist als typisch zu bezeichnen. Alle Fille
verlaufen mit photographischer Genauigkeit. Unser Fall zeigt, wie oben
angefithrt, Abweichungen und kann klinisch der Pelizaeus-Merzbacher-
schen Krankheit nicht zugerechnet werden. Als wesentlicher patho-
logisch-anatomischer Unterschied unseres Falles gegeniiber den Pelizaeus-
Merzbacherschen Fillen ist zu betonen: die Entmarkungsherde haben
bei der Pelizacus-Merzbacherschen Krankheit ein tigerfellartiges Aus-
sehen durch das Krhaltenbleiben von Markinseln; unser Fall zeigt ein
diffuses Entmarkungsbild; die Konsistenz der Entmarkungen wird bei
der Pelizaeus-Merzbacherschen Krankheit als normal beschrieben und
nicht als glasig-gallertig. GroBe Ahnlichkeit zeigt unser Fall in folgenden
Punkten: grofle, fast vollkommen symmetrische Degeneration im Mark,
das Erhaltenbleiben der U-Fasern des GroBhirns und der Markfaserung
der Rinde, mehr oder weniger zellarme FErsatzgliawucherung, Fehlen
von jeglichen Entziindungserscheinungen, miBiger Fettabbau. Bisher
kamen nur 2 Fille der Pelizacus-Merzbacherschen Krankheit zur ana-
tomischen Untersuchung, eine Tatsache, die zur endgiiltigen Aufstellung
pathologisch-anatomischer Charakteristika — auch bei der auBerordent-
lichen Seltenheit der Erkrankung — sicher nicht geniigt. Unseren Fall
der Pelizaeus-Merzbacherschen Erkrankung pathologisch-anatomisch hinzu-
zurechnen, ist zur Zeit nicht moglich?.

! Die Pelizaeus-Merzbachersche Krankheit erhalt ihren besonderen Charakter
noch dadurch, daB es sich um ein exquisit hereditir-familidres Leiden handelt,
das sich bereits in der 4. Generation ausbreitet. Die Stammb3ume von Pelizaeus-
Merzbacher und Bostroem sprechen fiir einen recessiv-geschlechtsgebundenen Erb-
gang; das Leiden wird von meist phanotypisch gesunden Frauen auf einen Teil
der Sthne ibertragen; von 14 Kranken der Originalfamilien waren nur 2 weib-
lichen Geschlechts, in Bostroems Familie fanden sich iiberhaupt nur kranke Manner.
In unserem Falle erkrankte die Mutter an einem rasch fortschreitenden Gehirnleiden.
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Es blieb schliefilich die Frage iibrig; ob die Verinderungen des von
uns beobachteten Krankheitsbhildes zur diffusen Sklerose gehdren konne.

Wenn auch nach der uns zugénglichen Literatur bei keiner der diffusen
Sklerose die gallertige Erweichung beschrieben ist, so sind immerhin
Fille bei dieser Krankheitsgruppe bekannt, bei denen die Herde, wenn
nicht ausgesprochen gallertig, so doch verfliissigt erscheinen, wenn es
auch nicht zum AusflieBen und zur Hoéhlenbildung kommt. Nach
Sehalder, Neubiirger, Scholz, Guitmann u. a. hat sich der heute vertretene
Standpunkt Geltung verschafft, nach dem die Falle von diffuser Sklerose
in 2 Gruppen eingeteilt werden konnen: in eine exogen-entziindliche
und eine endogen-degenerative. Die Aufstellung der letzten Gruppe
erhalt durch den Nachweis familidrer Félle ihren besonderen Charakter.
Eine entzindliche Form der diffusen Sklerose kommt in unserem Fall
nicht in Frage. Ein wesentliches Merkmal dieses Krankheitsprozesses
bilden die mesodermalen Gewebsverdnderungen; an den GefaBwinden
finden sich durchweg — oft in ungeheurer Ausbreitung und Intensitét —
Infiltrate, die sich besonders an den Stellen des Fortschreitens des Krank-
heitsprozesses nachweisen lassen, oft iiber diese hinaus auf das noch
nicht entmarkte Gewebe und auch gelegentlich auf die Rinde und die
Meningen iibergreifen. Auch von klinischen Gesichtspunkten heraus 158t
sich unser Fall aus dieser Krankheitsgruppe leicht herausheben, verliuft
doch die entziindliche diffuse Sklerose als eine rasch progrediente Hirn-
erkrankung, die Krankheitsdauer betrigt durchweg ein halbes Jahr,
wahrend unser Fall mit einer Dauer von 19 Jahren Zeichen einer langsam
fortschreitenden Gehirnerkrankung aufweist. Es war nun die Frage der
Zugehérigkeit oder die Verwandtschaft oder die Nichtzugehorigkeit
unseres Falles zur endogen-degenerativen Hirnsklerose zu priifen. Bei
der endogen-degenerativen Hirnsklerose steht die aunffallend erhShte
Konsistenz der Hirnsubstanz im Vordergrund, die von den verschiedenen
Autoren als lederartig, gummiartig, derb, elastisch, knorpelhart geschildert
wird. Die Rinde erscheint oft, aber nicht immer, in gleichem MafBe be-
troffen wie die Marksubstanz. Die betroffene Hirnsubstanz selbst hat ein
blasses bis gran-gelbliches Aussehen. Einige wenige Félle der endogen-
degenerativen Sklerose zeigen aber neben einer Konsistenzvermehrung
auch eine Konsistenzverminderung (bei ¥iéllen von Schilder, Scholz,
Stauffenberg u. a.). Die Erweichungen werden aber nicht als glasig-
gallertig, sondern als weich oder weicher als normal beschrieben. Schilder
spricht von einer weichen, schwammigen Umwandlung, Scholz von einer
grauen, ziemlich stark fliissigkeitshaltigen Masse. Von Verfliissigung
bis zum AusflieBen und zur Hohlenhildung wird nicht berichtet. Auch
bei der endogen-degenerativen Sklerose finden sich Entmarkungen, die,
symmetrisch angeordnet, nur die GroBhirnhemispharen betreffen und die
U-Fasern des GroBhirns verschonen. In den entmarkten Partien besteht
eine ausgedehnte Ersatzgliawucherung, die bei der endogen-degenera-
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tiven Sklerose wie bei unserem Falle im Zentrum der Herde gewdhnlich
diinnfaserig und zellarm ist, wihrend in den Randpartien Wucherungs-
vorgénge an der Glia, sowohl an der plasmatischen wie an der faserigen,
zu finden sind. Die Cytoarchitektonik ist in keinem Falle gestért. Infil-
trative Erscheinungen bei der endogen-degenerativen Sklerose werden
als symptomatische und nicht als echtentziindliche 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. Monat. Das Hauptkennzeichen ist eine sich
rasch steigernde allgemeine Rigiditét, besonders der unteren Extremi-
titen; es treten tonische, durch #duflere Reize leicht provozierbare
Krémpfe hinzu. Eine Sehnervenerkrankung fehlt selten. Der Tod tritt
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 frither gesunden Kindern
im 8. oder 9. Lebensjahr. Sie setzt mit Abnahme der Sehkraft und des
Hoérvermdgens ein. Sie ist im weiteren durch spastische Paresen, stetiges
Fortschreiten, epileptiforme Anfille und Verblédung charakterisiert. Die
Scholzschen Fille haben eine Krankheitsdauer von etwa 5 Jahren, die
von Symonds eine lingere. ‘Unser Fall zeigt Ahnliches: Spastische Paresen,
epileptiforme Anfille, stetiges Fortschreiten, Verblédung.

Wichtiger als die klinische Symptomatologie erscheinen uns die erb-
biologischen Verhaltnisse bei der endogenen Form der diffusen Sklerose.
Familidres Vorkommen wurde von Bielschowsky-Henneberg, Haberfeld-
Spieler, Krabbe, Scholz, Symonds und van Bogaert beschrieben. Es handelt
sich dabei stets um Geschwisterbeobachtungen, nur im Falle Scholz ist
auller zwei Briidern noch ein Vetter zweiten Grades erkrankt gewesen.
Scholz fand, daf die von ihm beschriebenen Geschwister miitterlicherseits
einen Grofivater hatten, der das Krankheitshild einer spastischen Spinal-
paralyse bot. In gleicher Weise war ein Bruder des GroBvaters erkrankt.
Die Mutter dieser beiden Kranken war gesund, ebenso wie die Mutter
der beiden Kranken mit diffuser Sklerose. Die Familie von Bielschowsky-
Henneberg, die von Curfius dann genau untersucht wurde, forderte in
der Aszendenz 6 Falle spastischen Spinalsyndroms zutage. Diese Familie
war weiter mit verschiedensten degenerativen Zustdnden des Nerven-
systems belastet. Die Eltern der erkrankten Kinder mit diffuser Sklerose
waren gesund. Curtius u. a. schlielen daraus, dafl in der Deszendenz der
Fille von familiirer spastischer Spinalparalyse diffuse Sklerose vor-
komme. Es scheine, daB im allgemeinen manifest gesunde Miitter die
Krankheit an die ménnlichen Nachkommen weitergeben. (Von ins-
gesamt 19 Personen, die an familidrer, diffuser Sklerose erkrankt sind,
handelte es sich 12mal um ménnliche, 7Tmal um weibliche Personen.)
Der Erbgang sei wahrscheinlich recessiv,

Unser Fall zeigt in der Aszendenz ein eigenartiges Krankheitsbild.
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Die Mutter der Probandin, Mathilde Schw., geboren 1881, war 2mal
in den Stadtischen Krankenanstalten zu Krefeld in Behandlung, und
zwar in den Jahren 1934 und 1935 fiir je 4 Wochen. Bei der ersten Auf-
nahme wurde die Diagnose: multiple Sklerose, gestellt, bei der zweiten
Aufnahme: Vermischung von Paralysis agitans-Symptomen mit der alten
bestehenden multiplen Sklerose. Folgende Anamnese wurde damals er-
hoben: Frither nie ernstlich krank gewesen, die jetzige Krankheit begann
ungefahr mit 40 Jahren; die Kranke bemerkte zunehmend Unsicherheit
bsim Gehen und Zittern am ganzen Kdrper, so dal} sie zuletzt kaum noch
ihre Arbeit verrichten konnte. Die Untersuchung des Liquors ergab bei
der Normalmastix-Reaktion eine Lues cerebri-Kurve. Wa.R. in Blut
und Liquor waren negativ, wurden auch trotz Provozierens mit Neo-S.
nicht positiv.

Wir besuchten die Kranke mehrmals, zuletzt im August 1937 und September
1938. Sie ist fast vollig hilflos, sie muB gewaschen, gekdmmt, angezogen, gefiittert
werden usw. Im Vordergrunde ihres Krankheitsbildes steht das Zittern, das in der
Ruhe nicht fehlt und sich bei willkiirlichen Bewegungen verstdrkt. Dabei ist der
Tremor auf der rechten Seite deutlich stirker ausgeprigt als auf der linken. Der
Charakter des Zitterns in der Ruhe ist feinschligig. Es betrifft vor allem die Hande.
Das Hiandezittern nimmt bei Erregung zu. Pillendreherbewegungen kamen nicht
zur Beobachtung. LBt man die Patientin nach einem Gegenstand greifen, kann
dieser mit der linken Hand noch eben ergriffen und tberreicht werden. Mit der
rechten Hand ist ein derartiger Auftrag nicht ausfiihrbar. Die Bewegungen werden
hier dann auBerordentlich rasch und ausfabrend, so daB alle Gegenstinde vom
Tisch gefegt werden. Die Kranke kann nur unter Fithrung gehen. Hs bietet sich
dann folgendes Bild: Die Beine werden gespreizt gehalten, die Fifle fahren beim
Aufwartsheben seitlich aus und werden stampfend niedergesetzt. Die Muskulatur
der unteren Extremititen ist gespannt, eine Beugung der Kniegelenke findet in
nur geringem Umfange statt. Die Patientin hat dabei die Neigung, immer nach
rechts von der Fithrungslinie abzuweichen. Der Oberkorper wird vorniibergebeugt
und beim Gehen vor- und riickwirts geschiittelt. Das Gesicht ist maskenartig starr.

Die neurologische Untersuchung ergibt: '

Augen: Bewegungen frei, beim Blick lateralwirts Nystagmus, der an Intensitat
mit der Steigerung der Bewegung zunimmt. Vertikaler und rotatorischer Nystag-
mus ist nicht auslésbar. Die Pupillen sind mittelweit, die rechte Pupille ist etwas
groBer als die linke und am unteren Umfange eingebuchtet. Die Reaktion auf Licht
und Konvergenz erfolgt beiderseits prompt und ausgiebig. Der Augenhintergrund
bietet normale Verhiltnisse. Facialis: Der Facialis ist im linken Mundast ge-
schwicht, die linke Nasolabialfalte ist verstrichen., Der Gesichtsausdruck ist starr.
Zunge: Die Zunge wird gerade vorgestreckt, sie zittert im Gewebe. Reflexe der
oberen Extremitiaten: Sehnen- und Periostreflexe beiderseits lebhaft, dabei rechts
deutlich stirker als links. Mayer, Léri pos., Knipsreflex neg. Reflexe der unteren
Extremititen: Die Patellarreflexe sind beiderseits gesteigert, sowohl in der Reflex-
erzeugungs- wie in der Erfolgszone. Die Achillessehnenreflexe sind beiderseits
lebhaft, rechts ergiebiger als links. Babinski beiderseits pos., Gordon und Oppen-
heim rechts deutlich, links angedeutet. Rossolimo und Mendel-Bechterew rechts
wie links nicht auslésbar. Kloni konnten nicht hervorgerufen werden, da die un-
teren Extremitaten sich in einem zu starken Kontraktionszustand befanden.
Bauchdeckenreflexe: Die Bauchdeckenreflexe sind erloschen. Finger-Nasge-Ver-
such : nicht ausfithrbar. Knie-Hacken -Versuch: nicht ausfithrbar. Die grobe
Kraft ist links herabgesetzt, rechts erhalten. Bei Priifung der freien Beweg-
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lichkeit Rigor. Die Sensibilitit ist ungestort. Storungen von seiten des Mast-
darms und der Blase bestehen nicht. Es besteht Amenorrhée, angeblich seit
dem 45. Lebensjahr. Die Sprache ist verlangsamt, skandierend. Die Silben
werden abgehackt und explosiv hervorgestofen. — In ihrem psychischen Verhalten
bietet die Kranke das Bild progressiver Demenz. Zwangsweinen und Zwangslachen
wechseln miteinander ab. — Ein Bruder der Mutter ist im Kriege an den Folgen
eines Bauchschusses gestorben. — Ein zweiter Bruder leidet an Asthma bron-
chiale. Er ist Kellner von Beruf, verheiratet und als ,,Luftikus‘ bekannt. — Ein
dritter Bruder ist gallensteinleidend, verheiratet und hat 8 gesunde Kinder im
Alter von 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 Verkduferin in einem Warenhaus tétig. Sie 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 von 13 und 24 Jahren leben und sind gesund. Auch hier fand sich kein An-
haltspunkt fiir Liues. Sie ist seit einigen Jahren gallensteinleidend. — Die Mutters-
mutter starb im Alter von 51 Jahren. Sie war nieren- und gallensteinleidend und
hatte in den letzten Lebensjahren schlecht gesehen. Seit ihrem 45. Lebensjahr
war sie auf der rechten Seite gelahmt, als Todesursache gilt Schlaganfall. — Der
Muttersvater starb mit 70 Jahren an den Folgen einer Operation, die wegen Nieren-
bluten vorgenommen wurde. Er litt an ‘Asthma bronchiale und hat in den letzten
Jahren schlecht 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 Krankheitsbild eines im Alter von 22 Jahren
verstorbenen Madchens bsschrieben, welches im Alter von 3 Jahren mit
Gangstorungen am linken Bein erkrankte. Vom 8. Lebensjahre an ist
die Kranke nicht mehr in der Lage, ohne fremde Hilfe gerade aufgerichtet
zu gehen. Infolge des Leidens kann die Schule nur unregelmiBig besucht
werden; in ihren geistigen Leistungen bleibt sie aber nicht derartig zuriick,
dafl sie zuriickgesetzt oder in eine Hilfsschule umgeschult wird. Mit
19 Jahren setzen epileptiforme Anfélle ein, die im letzten Lebensjahre
gehduft auftreten. Mit dem Einsetzen der Anfille verlduft der Krank-
heitsprozell intensiver, wilde Erregungszustdnde wechseln mit stumpf-
apathischen ab. Die letzten Lebensmonate verlebt die Kranke in tiefster
Verblodung.

Makroskopisch fand sich eine merkwiirdige Markverinderung, die von
leichter Lichtung iiber véllige Entmarkung bis zur Hohlenbildung stufen-
weise fortschreitet. Die Verdnderung bleibt auf das Mark beschrinkt
unter Erhaltung eines subcorticalen Markstreifens (Fibrae arcuatae).

Mikroskopisch handelt es sich um eine mit Entmarkung einhergehende
Sklerose ohne infiltrative Erscheinungen und ohne stirkeren Fettabbau
mit Ubergang zur gallertigen Erweichung und Héhlenbildung, wie sie
bei der diffusen Sklerose sonst nicht beschrieben ist.

Wir kamen zu dem Schlufl, daB8 wir es trotzdem in unserem vor-
liegenden Falle mit einer diffusen Sklerose, und zwar mit der endogen-
degenerativen Form zu tun haben.
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Wir miissen es uns versagen, auf Grund eines einzigen Falles Uber-
legungen anzustellen, ob letzten Endes zwischen dem Entmarkungs-
prozel der diffusen Sklerose und dem eigentiimlichen Ganglienzellbild
der amaurotischen Idiotie, bei welcher derartige Verfliissigungen vor-
kommen, irgendwelche Beziehungen bestehen koénnen, sondern miissen
uns mit der deskriptiven Darstellung unseres Falles begniigen.

Unser Fall reiht sich auch klinisch und erbbiologisch in das Krank-
heitsbild der diffusen Sklerose -ein. Die Mutter der Probandin erkrankte
im Alter von 40 Jahren unter zunehmender Unsicherheit beim Gehen
und Zittern am ganzen Korper. Heute bietet die 57jahrige Frau folgendes
Krankheitshild: Starker Tremor des ganzen Korpers, und zwar rechts
deutlicher als links, spastisch-ataktischer Gang, starre Mimik, Nystagmus,
Facialisparese links, Fehlen der Bauchdeckenreflexe, spastische Reflexe,
progressive Demenz, Zwangsweinen und Zwangslachen. Die ersten
Diagnosen lauteten: ,,multiple Sklerose’ oder ,multiple Sklerose mit
Parkinsonziigen“. Heute, nach der Feststellung, dafl die Krankheit
der Tochter durch die anatomische Untersuchung der diffusen Sklerose,
und zwar der nichtentziindlichen Art, zuzurechnen ist, miissen wir bei
der Krankheit der Mutter ebenfalls an diffuse Sklerose denken.

Das Erkrankungsalter der nichtentziindlichen Form der diffusen
Sklerose wird in der Literatur mit 8—9 Jahren und die Krankheits-
dauer mit 5 Jahren angegeben. In der uns zuginglichen Literatur sind
aber aus dem auslindischen Schrifttum Fille zitiert, die ein hoheres
Erkrankungsalter und eine lingere Krankheitsdauer haben. Ein Er-
krankungsalter von etwa 40 Jahren scheint aber noch nicht beobachtet
zu sein. Die Krankheitsdauer der von uns klinisch und anatomisch
untersuchten Patientin betrigt 19 Jahre, die Krankheitsdauer der
Mutter bisher 17 Jahre; die Erkrankung der Tochter begann eher als die
der Mutter. Unter der Voraussetzung, daf der SchluB, daf die Er-
krankung der Mutter eine endogen-degenerative diffuse Sklerose ist,
richtig ist, ist die Anteposition in der nichsten Generation besonders
bemerkenswert.
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