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Die Literatur ist nicht allzureich an Fillen sog. diffuser Mark-
erkrankung des Zentralnervensystems und verschieden sind die Be-
zeichnungen, die die Autoren fiir ihre einzelnen Fille prigten. Wir
finden Namen wie Encephalitis periaxialis diffusa (ScrILDER), diffuse,
infiltrative Encephalomyelitis (JaxoB), disseminierte Encephalitis.
(HENNEBERG), SPIELMEYERs ,,Sklerosierende Entziindung des Hemi--
sphirenmarkes®, ferner familiire diffuse Sklerose (Scmorz), Leuko-
dystrophia cerebri progressiva (BiELscHowsKY und HENNEBERG),
diffuse Glioblastose (CassIRER urid LewY), denten nach Symptomato-
logie und Verlauf nicht nur verschieden gestaltete klinische Bilder-
zugrunde liegen, sondern die uns bereits zeigen, daB wir es auch anato-
misceh nicht mit einem einheitlichen ProzeB zu tun haben. Schon Ngvu-.
BURGER hat deshalb die Einteilung in entziindliche, degenerative und.
blastomatose Formen diffuser Erkrankungen des Hemisphirenmarkes.
getroffen. Die Problematik der blastomatdsen Formen fillt mit der
der hirneigenen Geschwiilste zusammen. Fiir die entziindlichen Formen
ist in #tiologischer Hinsicht bis heute nicht mehr als der allgemeine.
Hinweis auf eine infektiose Noxe erhiltlich gewesen. Bei den degenera-
tiven Formen hat sich seit den Untersuchungen von ScHorz, BIEL-
sCHOWSKY-HENNEBERG und ScHOLZ-vAN BoGAERT ein Teil als familidr
mit recessivem Erbgang und Beziehungen zur spastischen Spinalparalyse-
(s. auch CURTIUS) in fritheren Generationen erwiesen, womit in itio-
logischer Beziehung der klare Hinweis auf die Mitwirkung idiotypischer
Faktoren gegeben ist. Auch in pathogenetischer Hinsicht haben wir es.
béi den Leukodystrophien mit der interessantesten Gruppe der diffusen
Erkrankungen der Hemisphirenmarklager zu tun, nachdem ScHoLz es.
auf Grund der RegelmiiBigkeit, mit der dabei ein nur unvollstindiger-
Abbau der Zerfallstoffe in der Richtung der Neutralfette anzutreffen.
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ist, wahrscheinlich gemacht hat, daB eine glidse Stoffwechselinsuffizienz
in der Pathogenese dieser Erkrankungen eine maBgebliche Rolle spielt.

Dije Insuffizienz kann dabei soweit gehen, dafl die Zerfallsstoffe der
Markfasern eine Umsetzung in resorptionsfihige Lipoide iiberhaupt
nicht oder doch nur in Andeutungen erfahren und dabei nicht einmal
die gewohnlichen Abriumzellen- gebildet werden (Fall vAN BoGAERT-
Scrorz). In diesem Falle beschrinkte sich der Markfaserzerfall auch
nicht auf die Marklager der Gro8- und Kleinhirnhemisphiren, sondern
ergriff alle Markanteile des Zentralnervensystems bis ins Sacralmark
und auch die myelinhaltigen Strukturen in allen grauen Substanzen.
ScroLz und vAN BoGAERT haben diesen Fall trotz dieser Verschieden-
heit wegen den wenigstens grundsitzlich gleichartigen Stoffwechsel-
eigentiimlichkeiten den Fillen mit Beschrinkung der Zerfallsvorginge -
auf die Hemispharenmarklager zugeordnet. Da die Berechtigung dieser
Zuteilung auf Grund nur eines einzigen Falles immerhin zweifelhaft
bleiben kann, sei in Folgendem ein weiterer einschligiger Fall dar-
gestellt, der in marieher Hinsicht eine l\ﬁttelstelluhg zwischen diesen
beiden Gruppen einnimmt und die Frage in positivem Simme zu be-
antworten erlaubt.

Die Krankengeschichte ergibt kurz folgende Daten: Es handelt sich um ein
21/,jahriges Madchen, das bis zu seiner Aufnahme am 11.1.39 in die Oberbayerische
Heil- und Pflegeanstalt Egifing-Haar auBer einer Englischen Krankheit keine.
Kinderkrankheiten durchgemacht hatte. Die Aufnahme erfolgte auf dringendes
Anraten des Amtsarztes, nachdem dleser am 15. 12. 38 nachfolgendes Gutachten
abgegeben hatte:

,,Das Kind Ingeborg W., geb. 15. 6. 36 wurde von mir am 15. 12. 38 amts-
arztlich untersucht.

Die miterschienene Mutter gab an, daB das Kind normal zu laufen und zu
sprechen begonnen hiitte, dech seit einem halben Jahr habe sie bemerkt, daf3
das Kird viel geschrien und geweint habe, daB es mit der Zeit nicht mehr spreehen
und gehen konnte und schlaflos geworden sei. Zur Zeit kann es weder stehen noch
sitzen, auch ist die Nahrungsaufnahme wesentlich erschwert, es kann fast keme
feste Nahrung zu sich’ nehmen

Die objektive Untersuchung ergab, daB sich dag Kind in einem sehr schlechten
Ernahrungs- und Kriiftezustand befindet. Die Béine werden in straffer Streck-
stellung gehalten, bei passiven Bewegungen wird deutlich Widerstand geleistet, ‘
aktive Bewegungen wurden nicht gesehen. Die Patellarreflexe konnten nicht
ausgeldst werden (unruhiges Verhalten des Kindes). Der Babinski war beider-
seits stark positiv. Bauchdeckenreflexe schwach positiv. Die Pupillen waren
weit und reagierten trige. Auch die Arme sind deutlich -geschwicht und es
finden sich auch hier deutliche Anzeichen einer spastischen Lihmung. Das
Kind ist bei der geringsten Berithrung #uBerst schmerzempfindlich. Diagnose :
Fortschreitender HirnprozeB unklarer Atiologie!*

Nervenkrankheiten und dergleichen sind angeblich in der Familie der Mutter
und bei dieser selbst nie beobachtet worden. Uber den Kindsvater des auBer-

ehelichen Kindes konnte die Mutter nichts in dieser Hinisicht aussagen. KEr soll
trunksuchmg gewesen sein.

10*
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Der am 15.1.39 erhobene Status ergab: 87 cm lang (—2); 9,5 kg (—4).
Stark reduzierter Ernshrungszustand, bettligerig, kann nicht aufsitzen, liegt
meist auf dem Riicken; Beine in halber Beugekontraktur, Muskulatur atrophisch,
Knie wirken dadurch auffallend dick. Das Kind schreit bei jeder Beriihrung;
Bauch auffallend eingezogen, Kernig negativ. Schéidel nicht auffillig in der
Form nur etwas ballonartig vorstehende Stirne. Das Kind kann sehen,” verfolgt
leuchtende Gegenstiride mit den Augen. Kein Strabismus, kein Nystagmus
(soweit feststellbar). Pupillen meist etwas weit, reagieren etwas friige auf Licht.
VII ohne Differenz. Herz ohne grobere Auffilligkeit (?). Lungen: Dampfung
anscheinend re. hinten Mitte. Abdomen: Anscheinend etwas druckempfindlich
(Kind schreit). BDR. schwach ausléshar. Kniereflexe schwer ausldsbar (Span-
nung in beiden Beinen). Babinsky - (re. stérker als 1i.). Oppenheim nicht aus-
losbar. Hat einmal erbrochen. 23. 1. Immer wieder Fieber. Kopf nicht empfind-
licher als andere Korperteile. Kind spricht keinen Laut, schreit nur sehr viel;
befolgt nicht irgendwelche Aufforderung, kann nur mit fliissiger Nahrung ge-
fiittert werden, erbricht leicht. 30, 1. Aus dem re. Ohr erfolgt reichliche Ab-
sonderung von dickem Eiter. 13. 2. Sekretion aus dem Ohr hat fast aufgehort;
sonst korperlicher Befund gleich. Pat. lacht nie. 1. 3. Re. hinten tiber der oberen
Lungenhiilfte Dimpfung. (Tuberkuldse Pneumonie?) 13.3. Schreit viel bei Be-
rithrung, auch beim Baden, niemals einwandfreier Opisthotonus, kein Kernig,
aber Bauch immer kahnférmig eingezogen. Stuhl geformt. Die Sekretion aus
dem Ohr hat aufgehdrt. Abmagerung immer stirker. Puls beschleunigt, llein,
aber regelmiBig. 3. 4. Der Zustand ist seit vorigem Monat wieder etwas besser.
Das Kind fixiert, schaut einen eine Zeitlang starr an, 6ffnet dann den Mund
zu einem kliglichen Geschrei. 18.4. Nahrungsaufnahme wechselnd, meist recht
sparlich, schluckt oft schlecht. 26.4. Pupillen reagieren auf Licht trige, keine
Augenmuskellihmung, fixiert aber nicht immer. Babinski beiderseits positiv,
die Beine werden jetzt in schwacher Beugekontraktur an den Leib gezogen.
Chronische Bronchitis, Bronchiolitis. 2.5. Teilnahmslos. Nie Krimpfe oder
Zuckungen. Kein Erbrechen. 8. 5. Seit Tagen agonal, keine psychische Reaktion
mehr auBer Schreien beim Umwenden oder Aufheben; Augen offen, aber nicht
fixierend. Bronchiolitis, aber seit vorgestern Untertemperatur. Abends 214 Uhr
Exitus, . ‘

Diagnose: Fortschreitende organische Hirnerkrankung (laut Sektion
wahrscheinlieh diffuse Sklerose). Bronchitis, Bronchiolitis, terminal

Lobulirpiieumonie.

Zusammenfassung des klinischen Befundes.

Ein 2!/,jshriges- Kind, das nach Angabe der Mutter normal
zu laufen und zu sprechen begann, zeigt seit seinem zweiten Lebensjahr
psychische Verinderungen in Form von Weinen und Schreien, sowie
schwere koérperliche Behinderung, die soweit fiihren, daB das Kind
schlieBlich weder stehen noch sitzen kann. Es stellt sich &duBerste
Berithrangsempfindlichkeit ein und eine spastische Léhmung aller Ex-
tremititen mit Kontrakturen entwickelt sich. Das Sehvermdgen ver-
schiechtert sich mehr und mebr, das Schlucken ist sehr erschwert.
Das psychische Bild gestaltet sich schlieBlich zu einer volligen Teil-
nahms- und Reaktionslosigkeit, das Gewicht nimmt stindig ab. Der
Tod tritt 11 Monate nach den ersten Krankheitserscheinungen ein.
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Der anatomische Befund bei der am 9. 3. 1939 erfolgten Sektion
{(Dr. ScHRODER) ergibt:

Katarrhalisch - eitrige Tracheobronchitis und Bronchiolitis, beiderseitige
Schwellung der tracheobronchialen Lymphknoten. Neben schwerer Abmagerung
und Austrocknung eine allgemeine Animie. Grofie Schilddriise (20 g), Schleim-
hautblutungen des Magens. Gallertartige Atrophie des Femurknochenmarks.
Kontrakturstellung der Arme und Beine. Eitrige Otitis media beiderseits.

Das Gehirn wiegt 960 g. Sein Gewebe erscheint bei Betrachtung von auflen
ausgesprochen blutreich. Seine beiden Halften sind ungefihr gleich groff. Furchen
und Windungen iiberall deutlich ausgebildet. Krankhafte Verinderungen sind bei
Betrachtung von auflen nicit zu erkennen. Das Gehirn zeigt beim Betasten eine
gleichmiBige, auffallend feste Konsislenz, dagegen keine herdformigen Verhartun-
gen. Nur im Bereiche der Occipitallappen erscheint diese Konsistenzvermehrung
etwas geringer. Sie betrifft das Kleinhirn fast im gleichen Mafie wie das GroB-
hirn. Auf den Schnittflichen bietet sich ein sehr auffallendes Bild. Die weile
Substanz der Marklager des Grofhirns und des Balkens ist von einer auffallend
gleichmafig hellen, geradezu kalkweiflen Farbe und gegen die Rinde tiberall schart
abgesetzt; auBerdem zeigh sie eine auffallend derbe, feste, fast knorpelartige Be-
schaffenheit und ganz glatte Schnittflichen. Demgegeniiber ist die Rinde sehr
blutreich, von ausgesprochen grauroter Farbe und weicher Beschaffenheit und
sinlct gegen das Mark iitberall deutlich ab. Thalamus und Pallidum sind auf-
fallend blaB, von ganz heller, rosaweiller Farbe und heben sich gegen die weifle
Substanz wenig ab. Demgegeniiber zeigt das iibrige Grau der Schnittfliche die
gleiche blutreiche, grau-rote, weiche Beschaffenheit wie die Rinde. Das Putamen
erscheint beiderseits ganz besonders dunkel, von dunkelbriunlichroter Farbe.
Im Bereiche des Claustrum ist das Gewebe gegeniiber der umgebenden weifien
Substanz so stark gesunken, dafl man zunichst fast den Eindruck einer Exrweichung
gewinnt. Das Gewebe des Marklagers erscheint auf dem Schnitt zietlich trocken.
Unterhalb der Rinde zieht sich iiberall ein schmaler, meist ziemlich gut abgrenz-
barer Streifen hin, der vielleicht von noch leuchtenderem WeiB ist, als das tibrige
Marklager und stellenweise durch einen ganz feinen, leicht eingesunkenen, hell-
grauweillen Streifen gegen dasselbe abgegrenzt ist.

Auf den Schnittflichen des Kleinhirns zeigt das Mark ebenfalls- bis in die
feinsten Veristelungen der Rinde hinein eine auffallend weille Farbe sowie feste
Konsistenz. Im Bereiche der Briicke sind die Verénderungen nicht so ausge-
sprochen, doch li8t sich im Bereiche des BriickenfuBes ebenfalls eine gewisse
Konsistenzvermehrung tasten. Stirker ausgesprochen ist dieselbe wieder im Be-
reiche des verlingerten Markes, besonders der ventralen Abschnitte desselben,
im Bereiche der Pyramidenbahnen, sowie ganz besonders im Bereiche der Oliven,
die sich geradezu knorpelhaft anfithlen. Die weiBe Substanz auch dieser Abschnitte
zeigt die gleiche auffallend kalkweile Farbe, wie die der Marklager.

Die Hirnhohlen sind durchweg deutlich erweitert, glattwandig und enthalten
klaren Liquor. Adergeflechte und GefaBSplatten zart, grau-rot.

Die Hypophyse 148t krankhafte Verinderungen nicht erkennen. Das Mlttel-
ohr ist beiderseits angefilllt mit dimnfliissigem, griinlichgelbem Eiter.

Keilbeinhéhlen und Stirnhshlen nicht entwickelt.

Riickenmark Innenfliche der Dura glatt, grauweil und glinzend. Gefifle
der weichen Hiute gut blutgefiillt. Das Riickenmark ist in seiner ganzen Linge
von aquffallend fester, gleichmdfiger Konsistenz. Die Schnittflichen sind ganz
glatt und zeigen in allen Hohen im Bereiche der Bahnen die gleiche auffallend
helle, weille Fiarbung wie die weifle” Substanz des GroB- und des Kleinhirns.
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Schon der Sektionsbefund unseres Falles 148t vermuten, da die hauptsich-
lichen -Verdnderungen in den markhaltigen Teilen des Zentralnervensystems
liegen. Die histologische Untersuchung 1Bt einen ausgedehnten Zerfall der mark-
haltigen Nervenfasern sowohl in der weiflen wie in der grauen Substanz erkennen,
wobei der Zerfall sowohl Markscheiden als auch Achsencylinder betrifft. Nur
wenige Teile des Gehirns sind mehr oder weniger verschont, so ein kleiner ven-
traler Bezirk des Thalamus und die Bindearme im Bereich des Kleinhirns. Auf-
fallend markreich ist der Tractus opticus. Wir sehen den Zerfall in der tangen-
tialen Faserung der Hirnrinde wie in den Markradien; er hat die Radifirfaserung
des Striatums gelichtet wie auch die pallidiren Faserziige. Im Riickenmark,
das der Untersuchung bis in-die untersten Abschnitte zur Verfiigung steht, ist

Abb. 1. Markscheidenfarbung. Aus der grauen Substanz des Halsmarkes. :
Myelinzerfallsfiguren und Veranderungen an den noch vorhandenen Markscheiden,

der ZerfallsprozeBl ebenfalls iiberall in weiller und grauer Substanz sichtbar
(Abb. 1), besonders betont ‘in den langen Stringen. Die Pyramidenbahnen
zeigen iiberdies eine starke Aufhellung als Ausdruck sekundirer Degeneration.

Ubereinstimmend mit dem Sektionsbefund ist der Zerfallsvorgang im Mark-
scheidenpriparat in den weillen Massen des GroB- und Kleinhims am meisten
ausgesprochen und fortgeschritten. Aber auch dort, wo wie z. B. in der Medulla
oblongata mit blofem Auge an Markscheidenpriparaten der Prozef nur an einer
leichten Lichtung zu erkennen ist, finden wir unter dem Mikroskop iiberall
frischen Markscheidenzerfall. Das Hemisphirenmark ist iibersit mit Myelin-
zerfallsfiguren und ‘Achsencylinderfragmenten und oft verdeckt ein Detritus aus
Mydlintriimmern in Form von Kugeln und Trauben, Achsencylinderresten usw.
Einzelheiten. An den durch die Lichtung in Markscheidenpriparaten sichtbar
gewordenen einzelnen Nervenfasern sicht man zahlreiche Veriinderungen, wis
knollige und kugelige Auftreibungen und Austropfen von Myelin.

Die Marklager zeigen im groben eine erhebliche Aufheilung, die in den tiefen
Teilen stirker ist als im gryalen Mark. Eine Aussparung der MEYNERTschen
U-Fasern ist nur im Bereich der Fissura calcarina deutlich. Sehr markant sind
Aufhellungen an den MarkgefiBen, die nach auBen hin durch einen konzentrischen,
besonders dunklen Ring begrenzt sind (Abb. 2 und 3). :
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In SererMEYER-Priparaten findet diese Erscheinung ihre Erklirung darin,
<daf die aus den Zerfallsgebieten in Richtung der GefiBle wandernden Kornchen-

Abb. 2. Frontalschnitt durch die linke GroBhirnhemisphire parietal. Markscheiden-
farbung. Besonders in den tiefen Teilen der weilen Substanz betonte Entmarkung.

Abb. 3. Frpntalsahnitt durch die lirike Grthirnhemisphare oceipital. Auffallig ist
die an den GefdaBen der weiBen Substanz anscheinend besonders ausgesprochene
Entmarkung, die nach auBen hin von einem dunklen Ring begrenzt ist.

zellen vollgepackt mit himatoxylinfirbbaren Zerfallsstoffen im Gebiet der dunk-
len Ringe dicht aneinander gelagert sind, in der unmittelbaren Umgebung der
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GefiBle aber etwas lichter liegen und ihr Inhalt die Hamatoxylinfirbbarkeit
bereits teilweise verloren hat, bzw. durch Stoffabgabe bereits eine Auflockerung
dieser Kornchenzellmassen stattgefunden hat. Im Verhaltnis zu diesen schweren
Markfaserausfillen ist der Ganglienzellbestand annihernd normal. Im Klein-
hirn ist die Kornerschicht weitgehend entmarkt und auch die Zahl der Kérner-
zellen vermindert, wihrend die Mehrzahl der PurkingEe-Zellen erhalten ist. Die
Ganglienzellen des wenig verdnderten Nucleus dentatus eritnern mit ihrem fein
retikulierten Plasma, sonst gut erhaltener Kernstruktur und ihrem Inhalt von
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Abb. 4. Fettfirbung nach ROMEIs. Aus der weiflen Substanz des Occipitalmarkes.

Mit Sudan leuchtend rot gefarbte lipoide Substanzen finden sich nur in den Viremow-

RoBinschen Raumen der GefiBe, wibrend die dicht im Marklager verstreuten gliogenen

Koérnchenzellen nur mattrosa getonte lipoide Substanzen (hier durch grauve Tonung:
gekennzeichnet) enthalten.

prilipoiden Substanzen etwas an die Verhiltnisse bei der amaurotischen Idiotie.
Die Vircmow-Rosinschen Riume der Markgefifie sind mit Kornchenzellen:
dicht vollgepackt. Infiltrate mit Lymphocyten oder Plasmazellen, die es er-
lauben wiirden, den Gedanken einer primir entziindlichen Natur des Prozesses
in Frage zu ziehen, sind weder in den weillen noch in den grauen Substanzen
vorhanden.

Bei Fettfirbung nach Romris und HerxHEIMER findet man im Mark allerorts
zahlreiche Kornchenzellen, deren Imhalt sich aber nur im Tone der Markscheiden.
matterosa angefirbt hat. Leuchtend rotgefirbte Fettsubstanzen sieht mannirgends
in ihnen, sie erscheinen erst im Bereich des mesodermalen Gewebes der Gefile
(Abb. 4). Dementsprechend nimmt der Inbalt der Kornchenzellen in Mark-
scheidenpraparaten auch fast durchweg die Farbe des Myelins an; sie erscheinen
hierbei diffus rauchgrau und enthalten grofienteils mehr oder weniger grob
disperse schwarze Partikel. Im Nilblausulfatpriparat wechselt die Farbe von
dunkelblan zu lichtblau; ein rétlicher Farbumschlag ist hier nirgends zu
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entdecken. Bei der Achsencylinderdarstellung nach BIELSCEOWSKY nehmen sie
einen schmutzig rosa Farbton an. Diese Abbau- und Abraumverhiltnisse sind an
allen untersuchten Stellen vollig gleichartig. Bemerkenswert ist hinsichtlich
der letzteren schlieBlich die Langsamkeit des Tempos; denn obgleich die ProzeB-
dauver 1 Jahr betrigt und der Zerfall doch verhiltnisméBig zgernd erfolgt,
findet sich das ganze betroffene (Gebiet mit Kérnchenzellen dicht und fast gleich-
miBig vollgepackt. Nur an den Gefdlen finden sich die obenerwihnten ring-
formigen Verdichtungen und Auflockerungen. Beim Vergleich mit ghnlichen
Zerfallsprozessen miilite man ein stirkeres Mafl von Abraumung erwarten.

Die Defektdeckung erfolgt allerorts durch glidses Gewebe. In der weilen Sub-
stanz besteht fast allerorts eine dichte oft kernarme Fasergliose (Abb. 5), nur
in dem Bereich des Claustrums, der bei der Obduktion einer Erweichung dhnelte,
ist die Gliose von lockerspongidser Struktur,
die von groBen Faserbildnern geformt ist. Eive
Beteiligung des Mesenchyms fehlt auch hier
vollkommen. Die im Mark zahlreichen und
mannigfaltig geformten Astrocyten reichen bis
in die tiefen Rindenschichten hinein und sind als
Ersatzwucherung fiir die zugrunde gegangenen
myelinhaltigen Strukturen aufzufassen. In den
tieferen Marklagern ist die Gliose dicht und
relativ zellarm. Von den grauen Substanzen
weist der Thalamus eine Gliose auf, desgleichen
das Pallidum. Diese ist zum Teil primé&r durch
priméren Markfaseruntergang, zum Teil sekun-
dir durch die Unterbrechung der Verbindungen
dieser Teile mit der Hirnrinde zu erkliren. Im
Striatum haben wir besonders in der Gegend ADPb. 5. Gliafaserfirbung npach
der dichten Markstrahlen pat‘;holnogische Glia- Mi?é:;‘;‘ aﬁfﬁ%kzﬁfﬁfﬁ ;n(;er
faserbildner als Bestitigung dafir, daf auch weniger dichte Fasagliose.
hier ein Markfaserzerfall stattgefunden hat. Im
Riickenmark ist die Gliose iber den ganzen Querschnitt ausgebreltet mit besonderer
Betonung der Pyramidenbahnen, die ja von oben her noch sekundir veridndert
sind; auch das Riickenmarksgrau enthilt zahlreiche pathologische Faserbildner.

Fassen wir nun die Verdnderungen noch einmal ganz kurz zusammen:
Die duflere Konfiguration des Gehirns ist erhalten, im Mark beider
Hemisphiren ist jedoch schon autoptisch ein umfangreicher diffuser
ProzeB zu erkennen, der, wie die mikroskopische Untersuchung zeigh,
die gesamte weille Substanz des Zentralnervensystems bis ins Lumbal-
mark ergreift und auch vor den myelinhaltigen Strukturen in den grauen
Substanzen nicht Halt macht. In allen diesen Partien, sowohl in der
grauen wie in der weiBen Substanz ist ein groBer Teil der myelinhaltigen
Nervenfasern bereits zugrunde gegangen und noch im Zerfall begriffen,
wobei die Defekideckung durch faseriges Gliagewebe erfolgt; eine Be-
teiligong des Gefifmesenchyms ist.nirgends erkennbar, die Zahl der
GefiBwandelemente ist wohl hier und da vermehrt, sie haben jedoch
nirgends den GefiBlbereich verlassen. Ein Ausfall an Nervenzellen hat
mit Ausnahme der entmarkten Kérnerschicht des Kleinhirns nirgends
in nennenswertemn MaBe stattgefunden. Die Intensitit des Prozesses
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zeigt ortliche Verschiedenheiten, jedoch-fehlt ihm der herdférmige
Charakter der multiplen Sklerose mit ihrem mehr oder weniger scharfen
Abschneiden erkrankten gegen gesundes Gewebe. Eine Besonderheit
des Prozesses bildet das Versagen des gliosen Gewebes beim Abbau
und der Umsetzung der Zerfallsstoffe in der Richtung resorptionsfihiger
scharlachlipoider Stoffe, in dem die glivsen Kornchenzellen sich auBier-
stande erweisen, diese Stoffe zu bilden. Sie treten vielmehr erst in Er-
scheinung, wenn das Zerfallsmaterial auf dem Abtransport den Bereich
des mesodermalen GefiaBgewebes erreicht.

Epikritische, pathogenetische und nosologische Erwigungen. Kl’amsch
haben wir es nach Symptomatologie (spastische Tetraplegie, Erloschen
der Sinnesfunktion’ und psychischen Leistungen) und nach Verlauf,
der eine glelchmaﬁlge Progredienz zeigt, wahrscheinlich mit einer
diffusen Markerkrankung zu tun, wobei die Linge des Verlaufes und
das Fehlen meningitischer Symptome eine groBere Wahrscheinlichkeit
fiir eine degenerative Form gibt. Ein sicherer Hinweis etwa in Form
nachweisbarer. Hereditét ist freilich nicht vorhanden: Auﬁergewohnhch
ist das Fehlen der Opticusatrophie, das zwar klinisch nicht konstatiert
werden konnte, aber nach dem anatomischen Befurd anzunehmen ist.
Ungewdhnlich ist auch das frithe Erkrankungsalter, wobei uns aller-
dings KrABBE bei der Untersuchung seiner infantilen Fille &hnliches
beschreibt.

Anatomisch ist der’ Vorhegende Fall ohne Zweifel in die Gruppe
der diffusen Markerkrankungen degenerativer Prigung einzureihen.
Die Betrachtung 'der Gruppe der familiiren diffusen Sklerosen von
KrABEE, SCHOLZ, BIELSCHOWSKY -HENNEBERG, SYMONDS und FERRARO,
der Fille von vAN BoGAERT-SCHOLZ, VAN BOGAERT-BERTRAND und
WickR 148t ohne weiteres die enge Verwandtschaft der hier beschriebe-
nen Krankheit mit jenen Krankheitsbildern erkennen. BIELSCHOWSKY
und HENNEBERG haben dafiir die Bezeichnung ,,Leukodystrophia® i
Vorschlag gebracht. Hier wie dort ist der ProzeB charakterisiert durch
“den ausgedehnten Untergang von Nervenfasern ohne stirkere Beteiligung
der celluliren Elemente. Weitere sehr wichtige Berithrungspunkte sind
in den Besonderheiten der glitsen Begleiterscheinungen, insbesondere
der Abbauverhiltnisse gegeben. Scmorz hat bereits 1925 zum erstenmal
auf solche Anomalien der Abbauvorginge hingewiesen und diese mangel-
hafte Umsetzung der beim Nervenfaserzerfall entstehenden Produkte
in der Richtung auf die gewdhnlich zu beobachtenden scharlachfirb-
baren Lipoide in den gliogenen Abriumzellen als eine Insuffizienz der
Glia in ihren Stoffwechselfunktionen bei Erhaltensein ihrer sonstigen
Funktionen aufgefat. Er wies dabei dieser gliosen Stoffwechselinsuffi-
zienz eine wichtige Rolle bei der. Krankheitsentstehung zu. Die ge-
wonnenen scharlachfdrbbaren Lipoide sind dabei erst innerhalb des
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Mesenchymbereiches anzutreffen. Die gleiche Auffassung vertraten
spiter BimLscHowsky und HENNEBERG, die dariiber hinausgehend
hinsichtlich des Stoffwechsels der markhaltigen Nervenfasern von einer
,,Insuffizienz des gesamten Aufbauapparates, des vasculiren und des
glivsen‘* sprachen. Die Fille von SymoxNDs, FErRrRARO und der familidre
‘Fall von vaN BocAERT und BERTRAND und die Félle von WICKE zeigen
-eine in gleicher Richtung gelegene Storung im Abbau der Zerfalls-
produkte, wobei der letztgenannte diese Anomalie in ganz reiner Form
aufweist. Wir konnen danach unseren Befund ohne Zwang den oben-
genannten anreihen. Wie die Mehrzahl der Fille erreicht er nicht den
Grad wie in den von vAN BocagrT-ScHoLZ und zum Teil auch dem
von FERRARO publizierten Féllen. Bei diesen beiden findet sich ndm-
lich eine weit tiber die gewohnlichen Abbauanomalien bei den Leuko-
dystrophien hinausgehende Stérung, indem erstens auch im Mesen-
chymbereich so gut wie gar keine Neigung zur Umsetzung in Richtung
der Scharlachlipoide erkennbar ist und zweitens fast keine Abriumung
der Zerfallsmassen erfolgt, da nicht einmal die hierfiir in Frage kommen-
den Kornchenzellen gebildet werden. Wiahrend bei FErRrRARO zZWar doch
reichlich mobile Abrdumzellen vorhanden sind, zeigen sich bei van
BocaERT-ScHOLZ kaum Ansitze zu ihrer Differenzierung. Das durch
die ProzeBfortdauer vorhandene Bediirfnis nach solchen Zellen scheint
hierbei durchweg in der Weise befriedigt zu werden, dal astrocytére
Zellen einen Teil dieses Aufgabenkreises iibernehmen, sich durch amitoti-
sche Teilung vermehren und in' der Form gemésteter Gliazellen sich
in beschrinktem Umfange mit Zerfallsstoffen beladen. Andererseits
unterscheidet sich unser Fall von den Leukodystrophien mit Beschrin-
kurig des Prozesses auf die Hemisphirenmarklager durch das Befallen-
sein aller weiBen Substanzen bis in das Sacralmark einschlieBlich der
myelinhaltigen Strukturen in allen grauen Substanzen und gleicht
hierin véllig dem von vaN BogAERT und ScHOLZ beschriebenen familisiren
Fall R. Bei allen anderen bisher beschriebenen Fillen sind vornehm-
lich die Marklager der GroB- und Kleinhirnhemisphiren durch aus-
gedehnte, von der Ventrikelgegend nach der Peripherie zu fortschreitende
Herde betroffen, welche mehr oder minder scharf gegen gesundes Gewebe
abschneiden, spitestens aber an den U-Fasern Halt machen. Demgegen-
iiber greift der vorliegende Fall und der genannte Parallelfall ubiquitir
im Zentralnervensystem an. Sogar die faserigen Strukturen der grauen
Teile sind mit ergriffen. TFiir die vorliegende Erkrankung wire also
der Begriff der Leukodystrophie, der eine vorzugsweise Erkrankung
der groBen weiBen Massen des Gehirns zum Ausdruck bringt, nicht
erschopfend. Man konnte auch hier, wié es vax BogaErT und Scrorz
im Falle R. getan haben, von einer Dystrophia axonalis generalis
sprechen.
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Von anatomisch éhnlich gelagerten Féllen in der Literatur finden
wir die von WITTE, BARONCINI und KALTENBACH, bei welchen sich der
von KALTENBACH durch seine nachweisbare und zum Teil recht be-
trachtliche Abrdumstérung erheblich dem von VAN BoGARRT -ScHOLZ an-
gleicht. Der Fall WITTEs besitzt insofern eine besondere Bedeutung,
als sich metachromatische Stoffe nicht nur als Abbauprodukte im
Gehirn, sondern auch als Einlagerungen im Vorderlappen der Hypo-
physe, in den Parenchymzellen der Nieren, Hoden und der Leber finden.
Er deutet diese Einlagerungen in die Parenchymzellen der Kérper-
organe als eine Verschleppung der metachromatischen Abbaustotfe des
Gehirns. Spitere Theorien sehen in dem Nervenfaserzerfall der famili-
ren Fille das Ergebnis einer iber ‘das Zentralnervensystem hinaus-
gehenden allgemeinen Stoffwechselstorung, ein Ged:nke, der WICKE
zu einer Parallele mit der amaurotischen Idiotie veranlaSte. Unser
Fall, bei dem die histologische Untersuchung der Kérperorgane fehlt,
gibt in dieser Hinsicht keine neuen Gesichtspunkte. Lediglich die
infolge Einlagerung lipoider Substanzen erfolgte Aufblihung der Nerven-
zellen des Nucleus dentatus und die Lichtung der Schicht der Kérner-
zellen des Kleinhirns erinnern an die Verhiltnisse bei der amaurotischen
Idiotie. Er niimmt aber, trotzdem nichts Neues und bisher etwa Erst-
maliges an ihm beobachtet werden konnte, doch eine Sonderstellung
fiir sich in Anspruch. Wennich alle bisher bekannten Befunde degenera-
tiver und teils nachweislich familitirer diffuser Sklerose in zwei groBe
Gruppen einteilen darf, wobei ich auf die eine’ Seite die groBe Gruppe
der von K=grABBE, ScHOLZ, BIELSCHOWSKY-HENNEBERG, SYMONDS,
Ferraro und WickE beschriebenen Tille, auf die andere den Fall
R. (van BogaErT und Scro1rz) stellen méchte, so nimmt unser Befund
eine Zwischenstellung ein. Einerseits zeigt er mit seinem Markfaser-
zerfall in grauer und weifler Substanz bei orilicher Intensititsschwan-
kung sowie der fehlenden Respektierung der U-Fasern eine fast vollige
Ubereinstimmung mit dem letztgenannten, andererseits aber weicht er
durch seinen weitergehenden Abbau- und Abriumprozeff von diesem ab
und deckt sich durch das Auftreten von massenhaft, teils atypischen
Kornchenzellen und dem Sichtbarwerden der Neutralfette im Mesen-
chymbereich mit den charakteristischen Kennzeichen der groen Gruppe
der familitren diffusen Sklerose mit ProzeBbeschrénkung auf die weiBe
Substanz der Hemisphiiren.

Durch diese Stellung als Bmdeglwd zwischen den beiden Gruppen
gewinnt er insofern pathogenetische und nosologische Bedeutung, als
er der Auffasssung von Scuorz als Stiitze dient, daBl beide Gruppen
trotz der Verschiedenartigkeit der ProzeBausbreitung auf Grund von
Wesensgleichheiten im ProzeBablauf nosologiseh zusammengehoren.
Von beiden Gruppen trigt er typische Merkmale und wenn im Falle
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vAN BoGAERT-ScHOLZ an dem gleichartigen Charakter der Abbau:
und Abriumstérung hitte gezweifelt werden konnen, so muBten diese
Zweifel durch die absolute Ubereinstimmung in unserem Falle be-
seitigt werden. - '

Allgemein ergibt sich demnach, daB die Fille degenerativer diffuser
Markerkrankung mit ProzeBbeschrinkung auf die weiBe Substanz der
Hemisphiren und die mit einer Ausbreitung des Zerfallsprozesses auf
die Gesamtheit der myelinhaltigen Strukturen des Zentralnervensystems
auf Grund der volligen Wesensgleichheit der dabei immer in charak-
teristischer Form wiederkehrenden Anomalien im Abbau und Abtrans-
port der Zerfallsstoffe als einer das Wesen dieser Krankheit charak-
terisierenden glibsen Stoffwechselstorung eine nosologische Einheit
bilden.
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