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Die Literatur ist nicht allzureich an F~illen sog. diffuser Mark- 
erkrankung des Zentralnervensystems und verschieden sind die Be- 
zeichnungen, die die Autoren fiir ihre einzelnen F~ille prggten. Wir 
linden Namen wie Encephalitis periaxialis diffusa (SCHILD~R), diffuse, 
infiltrative Encephalomyelitis (JAKoB), disseminierte Encephalitis 
(HENNEBERG), SPIELMEYERs ,,Sklerosierende Entztindung des t temi- 
sphgrenmarkes", ferner famili~re diffuse Sklerose (ScHoLz), Leuko- 
dystrophia cerebri progressiva (BIELSCHOWSKY und ttENNEBEI~),. 
diffuse Glioblastose (CAssIRS~R und LmvY), defien nach Symptomato- 
logie und Verlauf nicht nur verschieden gestaltete l~linische Bilder- 
zugrunde liegen, sondern die uns bereits zeigen, dab wir es auch anato- 
misch nicht mit einem einheitlichen ProzeB zu tun haben. Schon NEU- 
BORGER hat deshalb die Einteilung in entziindliche, degenerative und 
blastomatSse Formen diffuser Erkrankt/ngen des Hemisphgrenmarkes 
getroffen. Die Problematik der blastomatSsen Formen fitllt mit der 
der hirneigenen Geschwti!ste zusammen. Fiir die.entzfindliehen Formen 
ist in ittiologischer Hinsicht bis heute nicht mehr als der a!lgemeine, 
Hinweis auf eine infektiSse ~Noxe erhgltlich gewesen. Bei den degenera- 
tiven Formen hat sich seit den Untersuchungen yon SC~IOLZ, BIEL- 
SCtIOWSKY-]-IENNEBERG und SCYfOLZ-u BOOA:ERT ein Teil als familiar 
mit recessivem Erbgang und Beziehungen zur spastischen Spinalparalyse= 
(s. auch C(;RTIUS) in friiheren Generationen erwiesen, womit in ~tio- 
logischer Beziehung der klare Hinweis auf die Mitwirkung idiotypischer 
Faktoren gegeben ist. Auch in pathogenetischer ttinsicht: haben wir es. 
b~i den Leukodystrophien mit der interessantesten Gruppe der diffusen 
Erkrankungen der Hemisphgrenmarklager zu tun, nachdem Sc~toLz es 
auf Grund der RegelmSl~igkeit, mit der dabei ein nur unvollstSndiger- 
Abbau der Zerfallstoffe in der Richtung der Neutra]fette anzutreffen. 
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ist, wahrscheinlich gemacht  hat, dab eine gliSse Stoffwoehselinsuffizienz 
in der Pathogeneso dieser Erkrankungen eine maggebliche Rolle spielt. 
Die Insuffizienz kann dabei soweit gehen ,  dab die Zerfallsstoffe der 
Markfasern eine Umsetzung in resorptionsfahige JApoide iiberhaup~ 
nicht odor doeh nut  in Andeutungen erfahren und dabei nieht einm~l 
die gowShnlichen Abr~umzellen gebildet werden (Fall VAN BOGAE~T- 
SCI~OLZ). In  diesem FMle beschr~nkte sich dot Markfaserzerfa]] aueh 
nicht auf die Marklager der Grog- und Kleinhirnhemisph~ren, sondern 
ergriff alle Markanteile des Zentralnervensystems bis ins Sacralmark 
und aueh d ie  myelinhaltigen Struk~uren in allen grauen Substanzen. 

G Sc~oLz und v a n  Bo AE~T haben diesen Fall trotz dieser Verschieden- 
heir wegen den wenigstens grunds~tzlich gloichartigen Stoffwechsel- 
eigenLiimlichkeiten den Fgllon mit  Beschr~nkung der Zerfallsvorg/~ngo 
auf die I-Iemisph~renmark]ager zugeordne t .  Da die Bereehtigung dieser 
Zuteilung auf Grund nur eines einzigen Falles immerhin zweifelhafg 
bleiben kann, sei in Folgendem ein weiterer einsehl/~giger Fail dar-  
gestellt, der in maffehor Hinsicht eine Mittelstellung zwischen diesen 
beiden Gruppen eiimimm~ und die Frago in posit ivem Sinne zu be- 
antwor~en erlaub~. 

Die Krankengeschichte ergib~ kurz fo]gende Daten: Es handelt sich um ein 
21/2jAta'iges M~dehen,das bis zu seiner Aufnahme am 11.1.39 in die Oberbayerische 
I-Ieil- und Pflegeanstalt Eglfing-tIaar auger einer Englischen K.rankheit keine 
Kinderkrankheiten durchgemacht hatte. Die Aufnahme erfolgte auf dringendes 
Anraten des Amtsarztes, naehdem dieser am 15. 12. 38 nachfolgendes Gntaehten 
abgegeben hatte: 

,,Das Kind Ingeborg W., geb. 15.6.36 wurde yon mir am 15, 12.38 amts- 
/irztlieh untersuckt. 

Die miterschienene Mutter gab an, dab das Kind normal zu laufen und zu 
spreehen begonnen h~t~e, doeh sei~ einem halben gahr habe sie bemerkt, d~B 
das Kind viel gesehrien und geweint habe, dag es mit der Zei~ nieht mehr spreehen 
und gehen konnte und sehlaflos geworden sei. Zur Zeit kann es weder stehen noeh 
sitzen, auch ist die Nahrungsaufnahme wesentlieh erschwert, es kann lass keine 
feste Nahrung zu sieh'nehmen. 

Die objektive UntersUehung ergab, dab sieh das Kind in einem sehr sehleehten 
]~rnghrungs- und Krgftezustand befindet. Die Beine werden in Straffer Streck- 
stellung gehalten, bei passiven Bewegungen wird deutlieh Widerstand geleistet, 
aktive Bewegungen wurden nicht gesehen. Die Patellarreflexe konnten nicht 
ausgelSst werden (unruhiges Verhalten des Kindes). Der Babinski war beider- 
seits stark positiv. Bauehdeckem'eflexe sehwack positiv. Die Pupillen waren 
wei~ and reagierten ~rgge. Auch die Arme sind deutlich gesehw/~cht und es 
linden sieh aueh hier deutliche Anzeiehen einer spastisehen Lghmung. Des 
Kind ist bei der geringsten Berfihrung ~uflerst schmerzempfindlich. Diagnose : 
Fortsehreitender ttirnprozefl unldarer Atiologie!" 

Nervenln~ankheiten und delgleichensind angeblieh in der. Familie der Mutter 
und bei dieser selbst nie beobaehtet worden. Uber den Kindsvater des auger- 
eheliehen Kindes konnte die Mutter niehts in dieser Hinsicht aussagen. Er soll 
Srunksiiehtig 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 Ernihrungszustand, bettligerig, kann nicht aufsitzen, liegt 
meist auf dem Rficken; Beine in halber Beugekontraktur, Muskulatur atrophisch, 
Knie wirken dadurch auffallend dick. ])as Kind schreit bei jeder Beriihrung; 
Bauch auffa]lend eingezogen, Kernig negativ. Sch~del nicht auffallig in der 
Form nur etwas ballonartig vorstehende Stirne. Das Kind k~ml sehen," verfolgt 
leuehtende Gegenstafide mit den Augen. Kein Strabismus, kein Nystagmus 
(soweit feststellbar). PupiUen meist etwas weir, reagieren etwas trage auf Licht. 
VII ohne Differenz. Herz ohne grobere Auff/~lligkeit (?). Lungen: D/~mpfung 
anseheinend re. hinten Mitte. Abdomen: Anscheinend etwas druckempfindlich 
(Kind schreit). BDR. sehwach ausl6sbar. Kniereflexe schwer auslSsbar (Span- 
hung in beiden Beinen). Babinsky d- (re. starker als li.). Oppenheim nicht aus- 
15sbar. t{at einmal erbrochen. 23.1. Immer wieder Fieber. Kopf nicht empfind- 
licher als andere K6rperteile. Kind spricht keinen Laut, schreit nut sehr viet; 
befo]g~ nieht irgendwelche Aufforderung, kaml nut mit flfissiger Nalu'ung ge- 
ffittert werden, erbricht leieht. 30.1. Aus dem re. Otu. erfo]gt reiehliehe Ab- 
sonderung yon diekem Eiter. 13.2. Sekretion aus dem Ohr hat fast aufgehSrt; 
sonst kSrperlieher Befund gleieh. Pat. laeht nie. 1.3. Re. hinten fiber der oberen 
Lungenhalfte D/~mpfung. (Tuberkul~e Pneumonie?) 15.3. Sehreit viel bei Be- 
rfihrtmg, aueh beim Baden, niemals einwandfreier Opisthotonus, kein Kernig, 
abet Baueh immer kahrd6rmig eingezogen. Stuhl geformt. Die Sel~*etion aus 
dem Oh.r hat aufgeh6rt. Abmagerung immer starker. Puls beschleunigt, l~lein, 
abet regelma2ig. 3.4. Der Zustand ist seit vorigem Monat wieder etwas besser. 
Das Kind fixiert, schaut einen eine Zeitlang starr an, 5ffnet dana den Mund 
zu einem ldagliehen Gesehrei. 18.4. Nahrungsaufnahme wechselnd, meist recht 
spirlich, sehluekt oft sehleeht. 26. 4. Pupillen reagieren auf Licht trige, keine 
Augenmuskellihmung, fixiert aber nieht immer. Babinski beiderseits positiv, 
die Beine werden jetzt in schwacher Beugekontraktur an den Leib gezogen. 
Chronisehe Bronchitis, Bronehiolitis. 2.5. Te]inahmslos. Nie Kr/impfe oder 
Zuclumgen. Kein Erbreehen. 8.5. Seit Tagen agonal, keine psychische Reaktion 
mehr auger Sehreien beim Umwenden oder Aufheben; Augen ellen, aber nieht 
fixierend. Bronehiolitis, abet seit vorgestern Untertemperatur. Abends 214~ Uhr 
Exitus. 

Diagnose: Fortschrei tende organische Hirner]~rankung (laut Sektion 
wahrseheinlieh diffuse Sklerose). Bronchitis, Bronehiolitis, terminal  
Lobul~rplieumonie. 

Zusammen]assung des klinischen Be]uncles. 
]~in 2~/2j~hr~ges ~Kind, das r/ach Angabe der Mut t e r  normal 

zu laufen und zu spreehen begann, zeig$ seit seinem Zweiten Lebensjahr 
psychische Ver~ndorungen in Form yon  Weinen und Schreien, sowio 
schwere kSrperliche Behinderung; die soweit r dab das Kind  
schlielllich weder stehen noch sitzen kann. Es stellt sich auBerste 
Beriihrungsempfindlichkeit ein und eine spastische Lahmufi'g aller Ex- 
t romita ten  mit  Kon t rak tu ren  entwickelt sieh. Das SehvermSgen ver- 
Schlechtert sich mehr  und mehr,  das Schlucken ist sehr erschwert. 
Das psyohische Bfld gestaltet  sich schlieBlich zu einer vSlligen Teil- 
nahms- und Reaktionslosigkeit,  das Gewieht n immt  standig ab. Der 
Ted  t r i t t  11 Monate nach den ersten Krankheitserschr ein. 
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Der anatomische Be]und bei  der  a m  9. 5. 1939 er fo lg ten  Sekt ion  

(Dr.  SC~RSDER) e r g i b t :  

Katarrhalisch- eitrige Tracheobronchitis und Bronehiolitis, beiderseitige 
Sehwellung der tracheobronchialen Lymphknoten. Neben sehwerer Abmagerung 
trod Austrocknung eine allgemeine An~mie. GreBe Schilddriise (20 g), Schleim- 
hautblutungen des Magens. Gallertartige Atrophie des Femurknochenmarks, 
Kontrakturste]lung der Arme nnd Beine. Eitrige Otitis media beiderseits. 

Das Gehirn wiegt 960 g. Sein Gewebe erscheint bei Betraehtung yon aul~en 
ausgesproehen blutreieh. Seine beiden tf/ilften sind ungef/~hr gleiell grol]. Furehen 
und Windungen iiberall deutlich ausgebildet. Krank]aafte Ver&nderungen sind bei 
]~etrachtung yon aul]en mc~t zu erkemlen. Das Gehirn zeigt beim Betasten eine 
gleiehmal~ige, au]]atlend ]este I~onsistenz, dagegen keine herdfSrmigen Verh~rtun- 
gen. Nut im Bereiche der Oecipitallappen erseheint diese Konsistenzvermehrtmg 
etwas geringer. Sie betrifft das Kleinhirn fast im 'gleichen Mal3e wie das Groin- 
him, Auf den Seknittfl/~ehen bietet sich ein sehr auffallendes Bild. Die wei/]e 
Substanz der Marklager des Gro]3hirns und des Ba~kens ist yon einer au]/aUenc~ 
gleichmii,qlg hellen, geradezu kalkwei[3enFarbe und gegen die Rinde iiberall schar~ 
abgesetzt; auf3erdem zeigt sie eine auffallend derbe, leste, last knorpehtrtige Be- 
scha]]enheit und ganz glatte Sehnittfl~chen. Demgegenfiber ist die Rinde sehr 
blutreieh, yon ausgesproehen grauroter Farbe and weicher Beschaffenheit und 
sinkt gegen das Mark fiberall deutlieh ab. Thalamus und Pallidum sind aaf- 
fal!end bla$, yon ganz he]ler, rosaweiter Farbe und heben sich gegen die weii3e 
Substanz wenig ab. Demgegeniiber zeigt das fibrige Grau der Schnittfl~che die 
gleiche blutreiche, grau-rote, weiche Beschaffenheit wie die Rinde. D~s Putamen 
erseheint beiderseits ganz besonders dunkel, yon dunkelbr~tun]ichroter Farbe. 
Im Bereiche des Claustrum ist das Gewebe gegenfiber der umgebenden weil~en 
Substanz so stark gesunken, da$ man zun/ichst fast deft Eindruek einer Erweichung 
gewinnt. Das Gewebe des Marklagers erscheint anf dem Schnitt ziefialich trocken. 
Unterhalb der Rinde zieht sieh fiberall ein sehmaler, meist ziemlieh gdt abgrenz- 
barer Streifen bin, der vielleicht yon noeh leuchtenderem Well3 ist, als das iibrige 
~arklager and stellenweise dnrch einen ganz feinen, leieht eingesunkenen, hell- 
grauweil~en Streifen gegen dasselbe abgegrenzt ist. 

Auf den Schnittfl/~chen des Kleinhirns zeigt das Mark ebenfalls bis in die 
feinsten Ver&stelungen der Rinde hinein eine auffallend weil~e Farbe sowie feste 
Konsistenz. Im Bereiehe der Briicke sind die V~r/inderungen nicht so ausge- 
sprochen, doeh li~l~t sich im Bereiehe des Bri~eken]u.Bes eben]aUs eine gewisse 
Konsistenzvermehrung fasten. St/irker ausgesproehen ist dieselbe wieder im Be- 
reiche des verl/~ngerten Markes, besonders der ventralen Abschnitte desselben, 
im Bereiehe der Pyramidenbahnen; sowie ganz besonders im Bereiche der Oliven, 
die sich geradezu knorpelhaft anfiihlen. Die weif~e Substanz auch dieser Absehnitte 
zeigt die gleiehe auffallend kalkweii]e Farbe, wie die der Marklager. 

Die ]=Ih'nhShlen sind durehweg deutlich erweitert, glattwandig und enthalten 
klaren Liquor. A~ergeflechte und Gef~Bplatten zart, grau-rot. 

Die Hypophyse 1/il~t krankhafte Veranderungen nicht erkennen. Das Mittel- 
ob~, ist beiderseits angefiillt mit diinnflfissigem, griinlichgelbem Eiter. 

KeilbeinhShlen und StirnhShlen nicht entwiekelt. 
Ri~ckenmark Innenfl~che der Dura glatt,  gmuweif~ und gl~nzend. Gef/~l]e 

der weichen l=f/iute gut blutgef/illt. ])as Riickenmark ist in seiner ganzen Li~nge 
yon au]/allend ]ester, gleiehmS]3iger Konsistenz. Die Sehnittfl~chen sind ganz 
glatt  und zeigen in allen HShen im Bereiet~e der Bahnen die gleiche auffallend 
helle, wei~e F~rbung wie die we i t e  Substanz des Groin- und des Kleinhirns, 
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Schon der Sektionsbefnnd Unseres Falles lgBt vermuten, da~ die h~upts~cb- 
lichen Vergnderungen in den markhaltigen Teilen des Zentralnervensystems 
liegen. Die histologische Untersuchung l~Bt einen ausgedehnten Zer]aU der mar~- 
haltlgen Nerven/asern sowoh~ in der wei]3en wie in der grauen Substanz erkennen, 
wobei der Zeffall sowohl Markscheiden als auch Achsencylinder betrifft. Nur 
wenige Teile des Gehirns sind meier oder weniger versehont, so ein tfleiner ven- 
traler Bezirk des Thalamus und die Bindearme im Bereich des Kleinhirns. Au/- 
Iallend markreich is t  der Tractus opticus. Wir sehen den Zerfall in der tangen. 
tialen Faserung der Hirnrinde wie in den Markradien; er hat die Radi~ffaserung 
des Stria~ums gelichtet Wie auch die pallid~ren Faserziige. Im Riickenmark, 
das der Untersuehung bis in die untersten Abschnitte zur Verfiigung steht, ist 

Abb: 1. 1Viarkscheidenf~rbung. Aus der grauen Suhstanz des t~alsmarkes. 
Myelinzerfallsfiguren und Ver~nderungen an den noch vorhandenen ~Iarkscheiden. 

tier Zerfallsprozel~ ebenfalls iiberall in weil3er und grauer Substanz sichtbar 
(Abb. 1), besonders betont 'in den langen Strangen. Die Pyramidenbahnen 
zeigen iiberd]es eine starke Aufhellung als Ausdruck sekundi~rer Degeneration 

~bereinstimmend mit dem Sektionsbefund is~ der Zeffallsvorgang im Mark- 
scheidenpr~parat in den weiBen Massen des Gro~- und Kleinhirns am meisten 
ausgesprochen und Iortgeschritten. Aber auch do~% we wie z. B. in der ~edull~ 
oblongata mit bloBem Auge an Markscheidenpr~paraten der ProzeB nur an ein~r 
leichten Lichtung zu erkennen ist, Iinden wit unter dem Mikroskop iiberall 
frischen Markscheidenzerfall, Das ttemisph~renmark ist iibers~t mit Myelhl- 
zeffallsfiguren und Achseneylindeffragmenten und oft verdeckt ein Detritus aus 
~r in Form yon Kugel~ und Trauben, Aehseneylinderresten usw 
Einzelheiten. An den durch die Lichtung in Markscheidenpraparaten siehtbar 
gewordenen einzelnen ~%rvenfasern sieht man zah]reiche Ver~nderungen , ~i~ 
knollige und kugelige Au/treibungen und Austropfen yon Myelin. 

Die Marklager zeigen im groben eine erhebliche Au/heilung, die in den tiefen 
Teilen starker ist als im gryalen Mark. Eine Aussparung der M~v~E~Tsehen 
U.Fasern ist nur im Bereich der Fissura calearina deutlich. Sehr markant sind 
Aufhellungen an den Markgef~Ben, die nach ~ul~en bin dureh einen konzen~rischen, 
besonders dunlflen Ring begrenzt sind (Abb. 2 n n d  3). 
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In  SPIELMEY~-Pr~p~raten finder diese Erscheinung ihre Erkl~rung darin,  
<tal~ die ~us den Zerfallsgebieten in Richtung der  Gefiil3e wandernden KSrnchen-  

Abb. 2. Fronta lschni t t  dutch die linke GroBhirnhemisph~re parietal. Markscheiden- 
farbung. Besonders in den tiefen Teilen der wei~en Substanz betonte Entmarkung. 

Abb. 3. Frontalgchnitt dutch die linke GroBhirnhemisph~re occipital. Auff~llig ist 
die an den Gef~en  der weiBen Substanz a nscheinend besonders ausgesprochene 

Entmarkung, die nach a~l~en hin yon einem dunklen Ring begrenzt ist. 

zellen voHgepackt mi t  h~matoxyl inf~rbbaren Zerfallsstoffen im Gebie~ der  dunk-  
len Ringe dicht  ane inander  gelagert s~nd, in der unmi t te lbaren  Umgebung der  
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Gef/iBe aber etwas lichter liegen und ihr Inhalt die H~matoxylinfirbbarkeiV 
bereits teilweise verloren hat, bzw. durch Stoffabgabe bereits eine Auflockerung 
dieser K6rnchenzellmassen stattgefunden ha~. Im Vel'h/~ltnis zu diesen schwerer~ 
Markfaserausfiillen ist der Ganglienzellbestand ann/~hernd normal. Im Klein- 
him is$ die K6rnerschicht weitgehend entmarkt mid auch die Zahl der K6rner- 
zellen vermindort, w~hrend die Mehrzahl der Pg~xI~J~-Zellen erhalton ist. Die 
Ganglienzellen des wenig ver~nderten Nucleus dentatus erinnern mit ihrem rein 
retikulierten Plasma, sonst gut erhaltener Kernstruktur und ihrem Inhal$ yon 

Abb. 4. Fettfirbung nach ROMEIS. :AUS der weiflen Substanz des Occipitalmarkes. 
Mi~ Sudan Ieuchtend rot gefi~rbte lipoide Substanzen linden sich nut" in d~n VIRr 
ROBINschen Ri~umen der GefaBe, wahrend die dicht im Marklager verstreuten gliogenen 
I76rnchenzellen nut mattrosa get6nte liPoide Substanzen (hier dutch graue T6nung" 

gekennzeichnet ) enthalten. 

prglipoiden Subs~anz~n etwas an die Verhgltnisse bei der amam'otischen Idio~ie. 
Die Vil~oHow-Ro]3INschen R/~ume der MarkgefgBe sind mit KSrnchenzellerr 
dicht vollgepackt. Infiltrate mit Lymphocyten oder Ptasmazellen, die es er- 
lauben wiirden, den Gedanken einer primer entziindlichen Natur des Prozesses 
in i~rage zu ziehen, sind weder in den weiBen noch in den grauen Substanzen 
vorhanden. 

Bei Eett]drbung nach l ~ o ~ I s  und H~RX~mM~g finde~ man im Mark allerorbs 
zahlreiche KSrnchenzeUen, deren Inhal~ sich abet nur im Tone der Markscheider~ 
matterosa angef/irbt hat. Leuchtendrotgefirbte Fettsubstanzen sieh~ mannirgends 
in ihnen, sie eraeheinen erst im Bereich des mesodermalen Gewebes der Gef~Be 
(Abb. 4). Dementsprechend nimmt der Irrbalt der K6rnchenzellen in Mark- 
soheidenpr~paraten auch fast durchweg die Farbe des Myelins an; sie erscheinen 
hierbei diffus rauchgrau und enthalten groBentefls mehr oder weniger grob 
disperse schw~rze Partikel. Im l~ilblausulfa~prip~rat wechsel~ die Farbo yon 
dunkelbl~u zu lichtblau; ein rStlicher Farbumschlag is~ hier nirgends zu 
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entdecken. Bei der Achsencylinderd~rstellung hack BISLSCHOWSXY nehmen sie 
einen schmutzig rosa Farbton an. Diese Abbau- und Abrgumverhgltnisse sind an 
allen untersuehten Stellen v611ig gleichartig. Bemerkenswert ist hinsichtlioh 
der letzteren schlie•lich die Langsamkeit des Tempos; denn obgleich die Prozel3- 
dauer 1 Jaln. betrggt und der Zeffall doch verhgltnismgfiig z6gernd erfolgt, 
finder sieh das ganze betroffene Gebiet mit KSrnchenzellen dieht und fast gleich- 
mgi3ig vollgepackt. Nsa. an den Gefg{~en linden sich die obenerw~hnten ring- 
f6rmigen Verdichtungen und Aufloekerungen. Beim Vergleieh mi~ ~hnliehen 
Zerfallsprozessen mfil~te man ein stgrkeres MaJ~ yon Abr~umung erwarten. 

Die De]sktdeckung effo]gt allerorts darch gligses Gewebe. I n  der weil~en Sub- 
stanz besteht fast allerorts eine dickte oft kernarme Fasergliose (Abb. 5), nu~ 
in dam Bereioh des Claus~rums, der bei der Obduk~ion einer Erweiehung ~hnelte, 
ist die Gliose yon loekerspongi6ser Struktur, 
die yon groi~en F~serbildnern geformt ist. Eine 
Betefligung des Mesenchyms fehlt auch bier 
vollkommen. Die im }[ark z~hh'eichen und 
mannigfaltig geformten Astrocyten reichen his 
in die tiefen Rindenschiehten hinein und sind als 
Srsatzwuckerung far die zugrunde gegangenen 
myelinhaltigen Strukturen aufzufassen. In den 
tieferen Marldagern ist die Gliose dicht und 
relativ zellarm. Von den grauen Substanzen 
weist der Tlmlamus eine Gliose auf, desgleichen 
das P~llidum. Diese ist zum Tefl primi~r durch 
primgren )/iarkfaseruntergang, zum Tell sekun- 
dgr durch die Unterbreehung der Verbindungen 
dieser Teile mit der Xirnrinde zu erkl~ren. Ira 
Striatum haben wir besonders in der Gegend Abb. 5. Gliafaseffi~rbung nach 
der diehten Markstrahlen pa~hologische Gl ia -  HOLZER. Defektdeckung im Marktager durch eine mehr oder 
faserbildner als Bestatigung dafiir, dal3 auch weniger 4iehte Fasagliose. 
bier ein Markfaserzerfall stattgefunden hat. Im 
.Ri~ckenmark ist die Gliose i~ber den ganzen Querschnitt ausgebrei~et, mit besonderer 
Betonung der Pyramidenbahnen, die ja yon oben her noeh sekund~r veri~ndert 
sind; aueh das Rfiekenmarksgrau entkalt zahh'eiehe pathologische Faserbildner. 

Fassen wit nun die Yeranderungen noch einmgl ganz kurz zusammen: 
Die ~u~ere Xonfiguration des Gehirns ist erhulten, im Mark beider 
Hemisphgren ist jedoeh schon autoptiseh ein umf~ngreicher diffuser 
Prozel~ zu erkennen, der, wie die mikroskopische Untersuehung zeigt ,  
die ges~mte weifie Substanz des Zentralnervensystems bis ins Lumb~l- 
mark ergteift und auch vet  den myelinh~ltigen Strukturen in den grauen 
Substanzen nicht Hal t  macht. In  ~llen diesen Partien, sowohl in der 
gr~uen wie in der weil~en Subs~anz is~ ein grol~er Teil der myelinh~ltigen 
~ervenfasern bereits zugrunde geg~ngen und noeh im Zerfa]l begriffen, 
wobei die Defektdeckung dutch faseriges Gliagewebe erfolgt; eine Be- 
teiligung des Gef~fimesenchyms ist,nirgends erkennbar, die Zahl der 
Gefi~]wandelemeh~e ist wohl bier und d~ vermehrt, sie haben jedoch 
nirgends den GefgBbereleh verl~ssen. Ein Ausfall gn Nervenzellen hat  
mi~ Ausn~hme der entm~rkten KOrnerschieht des Kleinhirns nirgends 
in nennenswertem Mal~e st~ttgefunden. Die Intensit~t des Prozesses 
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zeigt 5rtliohe Versehiedenheiten, jedoeh ~ fehlt ihm der herdfSrmige 
Charakter der multiplen Sklerose mit ihrem mehr oder weniger seharfen 
AbsehnMden erkra~kten gegen gesun~des Gewebe. Eine Besonderheit 
des Prozesses bildet das Versagen des gliSsen Gewebes beim Abbau 
und der Umsetzung der ZerfMlsstoffe in der l~iehtung resorptionsf/~higer 
seharlachlipoider Stoffe, in dora die gliSsen KSrnchenzellen sieh aul]or- 
stande erweisen, diese Stoffe zu bilden. Sie treten vie]mehr erst in Er- 
seheinung, wenn das ZerfMlsmateriM auf dem Abtransport den Bereich 
des mesodermMen Gof~I~gewebes erreicht. 

Epikritische, pathogenetische und nosoIogische Erwggungen. Klinisch 
haben w i r e s  nach Symptomatologie (spastische Tetraplegie, Erl5sehen 
der Sinnesfunktion" und psychisehen Leistungen) und n~eh Verlauf, 
der eine gleiehm~Bige Progredienz zeigt, wahrscheinlich mit einer 
diffusen Markerkrankung zu tun, wobei die L~nge des Verlaufes und 
das Fehlen meningitischer Symptome eine grSBere Wahrscheinliehkeit 
~iir eine degenerative Form gibt. Ein sicherer I-Iinweis etwa in Form 
nachweisbarer tteredit~t ist freilich nicht vorhanden. AuBergewShnlich 
ist das Fehlen der Opticusatrophie, das zwar klinisch nicht konst~tiert 
werden konnte, abet nach dem anatomischen Befund anzunehmen ist. 
Ungew6hnlich ist auch das frfihe ErkrankungsMter, wobei uns Mler- 
dings KRAB~V. bei der Untersuchung seiner infantilen F~lle ~hnliches 
beschreibt. 

Anatomisch ist der vorliegende Fall ohne Zweifel in die Gruppe 
der diffusen Markerkrankungen degenerativer Pragung einzureihen. 
Die Betrachtung der Gruppe der familiaren diffusen Sk]erosen yon 
~I~ABB:E, SCI{OLZ, ]~IELSCHOWSKY-HEIqlqEBERG, Su und FEgRARO, 
der Falle yon VA~q BOGAERT-SCHoLZ, VAN BOGAERT-BEI~TRAIqD und 
WICK~ l~Bt ohne weiteres die enge Verwa~dtschaft der hier beschriebe- 
hen Kr~nkheit mit jenen Krankheitsbildern erkennen. BI]~LSCHOWSKu 
und H~NEBERC h~ben daffir die Bezeichnung ,,Leukodystrophia" in 
�9 V~ gebracht. Hier wie dort ist der ProzeB charakterisiert durch 
den ausgedehntenUntergang yon l~ervenfasern ohne st~rkore Beteiligung 
der eellul~ren Elemente. Weitere sehr wiehtige Berfihrungspunkt e sind 
in den Besonderheiten der gliSsen Begleiterscheinungen, insbesondere 
der Abbauverh~ltnisse gegeben. SCHOLZ hat bereits 1925 zum erstenmM 
auf Solehe AnomMien der Abbauvorgange hingewiesen und diese mar/gel- 
h~fte Umsetzung der beim Nervenf~serzerfM1 entstehenden Produkte 
in der Richturig auf die gewShnlich z u  beobachtenden scharlachfgrb- 
baren Lipoide in den gliogenen Ahr/~umzellen als eine Insuffizienz der 
Glia in ihren Stoffwechselfur~ktionen bei ErhMtensein ihrer sonstigen 
Funktionen aufgefaBt. Er wies d~bei dieser gliSsen Stoffwechselinsuffi- 
zienz eine wichtige l~olle bei der. Krankhei~sentstehung zu. Die ge- 
wonnefien scharlachfarbbaren Lipoide sind dabei e rs t  imierhMb des 
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~Vfesenchymbereiches anzutreffen. Die gleiche Auffassung vertraten 
sp/~ter BI~LSC~OWSKY und H~N~C~BERr die dariiber hinausgehend 
hin:siehtlieh des Stoffweehsels der markhaltigen Nervenfasern vofi einer 
,,Insuffizienz des gesamten Aufbauapparates, des vascul/~ren und des 
gliSsen" sprachen. Die Falle yon S:~ONDS, F ~ A ~ o  und der famili/~re 
Fall yon VXN BOGA~RT und B~TRAND und die F~lle von WICK~ zeigen 
,eine in gleieher Richtung gelegene StSrung im Abbau der Zerfalls- 
produkte, wobei der letztgenannte diese Anomalie in ganz reiner Form 
aufweist: Wir kSnnen danaeh unseren Befund ohne Zwang den oben- 
genann~en anreihen. Wie die Mehrzahl der F~lle erreieht er nieht den 
Grad wie in den von VAN BOGAE~T-ScHoLz und zum Tell auch dem 
yon FE~RA~O pubtizier~en Fallen. Bei diesen beiden findet sich n~m- 
lich eine weit iiber die gewShnlichen Abbauanomalien bei den Leuko- 
dystrophien hinausgehende StSrung, indem erstens auch im Mesen- 
chymbereieh so gut wie gar keine Neignng zur Umsetzung in Richtung 
der Seharlaehhpoide erkennbar ist Und zweitens fast keine Abr~umung 
der Zerfallsmassen erfolgt, da nicht einmal die hierffir in Frage kommen- 
den KSrnehenzellen gebildet werden. Wahrend bei FER~ARO zwar doeh 
reichlich mobile Abr/~umzellen vorhanden sind, zeigen sieh bei VAN 
BOGAE~T-SCrfOLZ kaum Ansatze zu ihrer Differenzierung. Das durch 
die Proze~fortdauer vorhandene Bed/irfnis naeh solehen Zellen scheint 
hierbei durchweg in der Weise befriedigt zu werden, da~ astroeytare 
Zellen ein'en Teil dieses Aufgabenkreises fibernehmen, sieh dutch amitoti- 
sehe Teilung vermehren and in der Form gem~steter Gliazellen sich 
in beschr~nktem Umfange mit Zerfallsstoffen beladen. Andererseits 
un~erseheidet sich unser Fall yon den Leukodystrophien mit Beschr/~n- 
kurlg des Prozesses auf die Hemisph~renmarklager durch das Befallen- 
sein aller weiSen Substanzen bis in das Saeralmark einschlieBlich der 
myelinhaltigen Strukturen in allen grauen Substanzen and gleieht 
hierin v511ig dem yon w~ BoGA~w und Sc~oLz beschriebenen famili~ren 
Fall R. Bei allen anderen bisher besehriebenen Fallen sind vornehm- 
lich die Marl<lager der GroB- und Kleinhirnhemisph~ren durch aus- 
gedehnte, yon der Ventrikelgegend nach der Peripherie zu fortsehreitende 
Herde betroffen, welehe mehr oder minder seharf gegen gesundes Gewebe 
abschneiden, spatestens aber an den U-Fasern Halt maehen. Demgegen- 
fiber greift der vorHegende Fall and der genal~nte Parallelfall ubiquit~r 
im Zentralnervensystem an. Sogar die faserigen Strukturen der grauen 
Teile sind mit ergriffen. Fiir .die vorliegende Erkrankung w~re also 
der Begriff der Leukodystrophie , der eine vorzugsweise Erkrankung 
der groSen weiBen Massen des Gehirns zum Ausdruck bringt, nicht 
erschSpfend. Man kSnnte auch hier, wie es VA~ BOGA~ und Sc~oLz 
im Falle R. getan haben, yon einer Dystrophia axonalis generalis 
sprechen. 
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V0n anatomisch ~hnlich gelagerten F'~llen in der Literatur finden 
wir die yon W~T~S,, Bn~zo~cI~I und KALT~BAC~, bei welchen sich der 
yon KAnT~ACH durch seine nachweisbare und zum Teil recht be- 
tr~tchthche Abr~tumstSrung erheblich dem yon vA~ BOGA~RT -Sc~o~Z an- 
gleieht. Der Fall WITTs~s besitzt insofern eine besondere Bedeutung, 
als sieh metachromatische Stoffe nicht nur als Abbauprodukte im 
Gehirn, sondern aueh a]s Einlagerungen im Vorderlappen tier I-Iypo- 
physe, in den Parelichymzellen der Nieren, Hoden und der Leber linden. 
Er deutet diese Einlagerungen in die Parenchymzellen der KSrper- 
organe als eine Versehleppung der metachromatischen Abbaustoffe des 
Gehirns. Sp~ttere Theorien sehen in dem Nervenfaserzerfall der famih~- 
ren Fglle das Ergebnis einer fiber alas Zentralnervensystem hinaus- 
gehenden allgemeinen StoffwechselstSrung, ein Gedanke, der Wmx~ 
zu ein'er Parallele mit tier amaurotischen Idiotic veranlaSte. Unser 
Fall, bei dem die histologische Untersuchung der KSrperorgane fehlt, 
gibt in dieser I-Iinsicht keine neuen Gesiehtspunkte. Lediglich die 
infolge Einlagerung lipoider Substanzen erfolgte Aufbl~thung der Nerve~n- 
zellen des Nucleus dentatus und die Lichtung der Schicht tier XSrner- 
zellen des Kleinhirns erinnern an die Verh~tltnisse bei der amaurotischen 
Idiotic. E r  nimmt aber, trotzdem nichts Neues und bisher etwa Erst- 
maliges an ibm beobachtet werden konnte, doeh eine Sonderstellung 
fiir sich in Anspruch. Wennieh alle bisher bekannten Befunde degenera- 
river t~nd tells naehweislich famili~rer diffuser Sklerose in zwei grol~e 
Gruppen einteilen daft, wobei ich auf die eine" Seite die groSe Gruppe 
der Yon KI~ABBE, SCHOLZ, ]~IELSCHOWSKY-~-~E~:NEBERG, SYMO]qDS, 
~R~AI~O und W~CK]~ beschriebenen F~lle, auf die andere den l~all 
R. (VA~ BOGA]~T und Sc~o~z) stellen mSchte, so nimmt unsr .Be]und 
eine Zwischenstdlung ein. Einerseits zeigt er mit seinem Ma@]aser- 
zer]all in grauer und wei[3er Substanz bei 5rtlicher Intensitgtsschwan- 
kung sowie der fehlenden Respektierung der U-l~asern eine fast vSllige 
Ubereinstimmung mit dem letztgenannten, andererseits aber weicht er 
durch seinen weitergehenden Abbau- und Abrdiumprozefl yon diesem ab 
und deekt sich durch das Auftreten yon massenhaft, toils atypischen 
KSrnchenzellen und dem Sichtbarwerden der Neutralfette im Mesen- 
chymbereich mit den charakteristischen Kennzeichen der grol~en Gruppe 
der familigren diffusen Sk]erose mi~ Proze~besehr~nkung auf die weil~e 
Substanz der I-~emisph/s 

Dutch diese Stellung als Bindeglied zwisehen den beiden Grupperr 
gewinnt er insofern pathogenetische und nosologisehe Bedeutung, als 
er der Auffasssung yon ScHo~z als Stiitze dient, da~ beide Gruppen 
trotz der Verschiedenartigkeit der Prozel~ausbreitung auf Grund yon 
Wesensgleiehheiten im Prozel~ablauf nosologiseh zusammengehSren. 
Von beiden Gruppen tr~gt er typische Merkmale und wenn im Falle 
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VAN BOGAERT-ScttOLZ an ~lem gleichartigen Charakter  der Abbau- 
und Abri~umstSrung h~tte gezweifel~ werden kSnnen, so mul~ten diese 

Z w e i f e l  dutch die absolute ~bere ins t immung in unserem Fal]e be- 
seitigt werden. 

Allgemein ergibt sich demnach, dal~ die F~lle degener~tiver diffuser 
Markerkrankung mit  Prozel~beschr~nkung auf die weil3e Substanz der 
I-Iemisph~ren und die mit  einer Ausbreitung des Zerfallsprozesses auf 
die Ges~mtheit der myelinhaltigen Strukturen des Zentralnervensystems 
auf Grund der vSlligen Wesensgleichheit der dabei immer in charak- 
teristischer Form wiederkehrenden Anomalien im Abbau und Abtr~ns- 
por t  der Zerfallsstoffe als einer das Wesen dieser Krankhei t  charak- 
terisierenden gliSsen StoffwechselstSrung eine nosologische Einheit  
bilden. 
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