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Einleitung,

Der ,, Kernikterus*‘ der Neugeborenen hat bis vor kurzem fast nur das
Interesse der Pathologen erregt, welche das merkwiirdige Bild der Gelb-
farbung bestimmter Abschnitte des Hirnstammes bei Sektionen neu-
geborener Kinder feststellten. Dariiber, was folgt, wenn die Kinder am
Leben bleiben, war nur wenig bekannt; insbesondere wuBten wir bisher
fast gar nichts iiber die Zusammenhéinge des Kernikterus mit bestimm-
ten extrapyramidal-motorischen Stérungen, die bei der Mehrzahl der
Uberlebenden in Erscheinung treten. Auf solche Zusammenhinge
hat der eine von uns (PENTSCHEW) in einer im Jahre 1940 in bulgari-
scher Sprache erschienenen Arbeit mit dem Titel ,,Uber eine neue,
dtiologisch einheitliche Erkrankung aus dem Formenkreise der sog.
Litrimschen Krankheit” hingewiesen. Gleichzeitig brachte er eine
Theorie iiber die Genese dieser eigenartigen Erkrankung des Zentral-
nervensystems, fir die wir die Bezeichnung ,,Encephalopathia post-
icterica infantum® (K. p.i.) vorschlagen mochten. Diese Theorie gip-
felte in der Auffassung, dafi die E. p.i. nicht mit dem Eindringen des
Gallenfarbstoffes ins Nervenparenchym im Zusammenhang steht,
sondern durch eine auf unbekannte Weise entstehende Stérung des
oxydativen Stoffwechsels im Gehirn des Neugeborenen verursacht
wird.

Neue Tatsachen und Beobachtungen schienen uns die oben genannte
Theorie zu stiitzen. Allerdings mufite manche der urspriinglichen Auf-
fassungen neuen Tatsachen entsprechend abgeindert und vieles hinzu-
gefiigt werden. Dadurch ist die vorliegende Arbeit im Vergleich zu der
urspriinglichen bulgarischen Fassung nicht nur bedeutend erweitert und
vervollstindigt, sondern in wichtigen Punkten auch umgeindert worden.

* Die Arbeit, die 1943 im Druck war, konnte der Kriegsereignisse wegen nicht
erscheinen. Sie ist den neueren Forschungsergebnissen entsprechend jetzt etwas
umgearbeitet worden.
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I. Fille aus dem Schrifftum.

Bisher ist die Encephalopathia posticterica infantum in der LirrLE-
schen Krankheit bzw. in der Athétose double aufgegangen.

In den Lehr- und Handbiichern sind die Zusammenhinge zwischen
dem Tcterus gravis neonatorum und spater auftretenden zentralnervisen
Erkrankungen iiberhaupt nicht beriicksichtigt, mit Ausnahme von
WosrLwiLy, der im Kapitel iiber die cerebrale Kinderlahmung im Hand-
buch fiir Neurologie von O. Bumg® und O. FOrsTER (Bd. 16) dariiber
weniger wie 1/, Seite schreibt (S. 54).

Der dlteste Fall von E. p. i. wurde 1902 von AREwWRIGHT beschrieben. Der
Verfasser berichtet iiber verschieden schweren Ikterus bei 15 Kindern einer
Familie {vielleicht mit Ausnahme eines einzigen), woran 11 starben. Beim
2. Kind wurde nach Uberstehen des Ikterus nur eine Stérung der kdrperlichen
Entwicklung beobachtet. Das 13. Kind zeigte auch nur eine Wachstumsstérung,
wahrscheinlich im Zusammenhang mit den hdufigen Durchfillen. Es starb mit
7 Monaten unter Gewichtsverlust. Uns interessiert besonders das 14. Kind,
welches bald nach der Geburt Ikterus mit Konvulsionen und Animie be-
kam. Die Leber war abnorm groB, wihrend die Milz nicht fithlbar war. Von
neurologischen Symptomen werden Lahmung beider unteren Extremititen erwihnt.
Das Kind geht mit 3V, Johren nur mit Unterstitzung. Forischreitende Besserung
les Zustandes. Das 15, Kind bekam ebenfalls Ikterus mit leichten Konvulsionen.
Die Leber war vergroBert, wihrend die Milz nicht fithlbar war. Uber neuro-
logische Symptome wird nichts gesagt. Es ist nur die Rede davon, daB das
Kind mit ®/, Jahren Schwachlichkeit und schlechten Erndhrungszustand zeigte.

Aufler dem Fall von ARKwRIGHT fanden wir im Schrifttum noch 28 weitere
Beobachtungen, die in das Krankheitshild der E. p.i. bineingehéren !. Die Beobach-
tungen betreffen ausschlieflich Kinder. Im folgenden seien die Fille mit Angabe
des Alters zur Zeijt der klinischen Beobachtung bzw. des Todes in der Reihenfolge
der Veroffentlichung angeflithrt. Aus Raummangel mufl auf eine Wiedergabe der
Befunde verzichtet und auf die betreffenden Publikationen verwiesen werden.
Auf einzelne Fille werden wir zuriickkommen.

2. Fall: 5 Jahre (Prrrrenp 1912), 3. Fall: 1Y, Jahre (GuTERIE 1913—1914),
4. Fall: 3 Jahre (SpiLuEr 1915), 5. Fall: 17 Monate (SprLrer), 6. Fall: 21/, Jahre
(Sp1rLER), 7. Fall: 3 Jahre, 10 Monate (SpILLER), 8. Fall: 11/, Jahre (C. pE LANGE
1924), 9. Fall: 9 Monate (Pavr 1924), 10. Fall: 2 Jahre, 8 Monate (W. HOFFMANN
und M. HavsmaNny 1926), 11. Fall: 21/, Jahre (HorrMaNy und HausyaNN), 12. Fall:
3Y, Monate (HorFMaNN und Havusmanw), 13.Fall: 2 Jahre (HorrMany und
Havsmany), 14, Fall: 2 Monate (Horrmany und Havsmanw), 15, Fall: 2 Jahre
(GrEENWALD und MEsSEr 1927), 16. Fall: 1 Jahr (ZiMMERMANN und YANNET
1033), 17. Fall: 3 Jahre (ZimvmERMANN und YANNET), 18. Fall: 5 Monate (Bura-
HARDT und ScHLEUsSING 1933), 19. Fall: 67/ Monate (C. pE Laxcgs 1935), 20. Fall:
7/, Monate (C. pE Lanar 1935), 21. Fall: 9 Monate (C. pE LANGE; zusammen mit
A. vany WesTRIENEN 1937), 22. Fall: 1 Jahr (A. R. Hart, Datum der Verdtfent-
lichung konnte nicht festgestellt werden), 23. Fall: 3 Monate (A. Bremonp und
S. vax CrREVELD 1937), 24. Fall: 4 Monate (A. BiemonDp und S. vax CREVELD),
25, Fall; 41/, Monate (GERALD, GREENFIELD und KovNINE 1939), 26. Fall: 1 Jahr
(GERALD, GREENFIELD und KouNixng), 27. Fall: 9 Jahre (GERALD, GREENFIELD
und Kouvning), 28. Fall: 2Y, Jahre (G. Faxcow: 1941).

1 Die nach 1942 beschriebenen Fille muBten aus auBeren Griinden unberiick-
sichtigt bleiben.
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I1. Eigene Fiille (Fille 29—46).

Foll 1. 8. P.D. 9 Monate alter Knabe. Erstes Kind gesunder Eltern. Frithere
Schwangerschaften endeten alle mit vorzeitigem spontanem Abgang; deshalb
verbrachte die Mutter die ganzen 9 Monate der Schwangerschaft im Bett. Das Kind
war ausgetragen, die Geburt war nicht besonders schwierig. Am 3. Tag nach
der Geburt trat starke Gelbsucht auf. Der dunkelgefdrbte Urin farbte stark die
Windeln. Wahrend der Gelbsucht, welche 20 Tage dauerte, schlief das Kind fast
die ganze Zeit. Nachdem die Gelbsucht aufhorte, trat eine Besserung auf,
hauptsichlich in Bezug auf den Erndbrungsstand. Seit dem 2. Monat weinte
das Kind ununterbrochen. Ab 3. Monat wurde die Nahrungsaufnahme wieder
schlecht. Das Kind stiel die Nahrung mit der Zunge zuriick. Zugleich merkte
man, dal es den Kopf nach hinten gebeugt hielt. Wenn es etwas mit der
Hand zum Munde bringen wollte, so gelang ihm das kaum. Es wurde interesselos.
Seit dem 6. Monat bekam es absenceartige Anfille und verweigerte die Nahrung.

Beider Untersuchung, im 8.Monat, wird bei einem nicht schlechten Ernghrungs-
zustand keine Storung in der allgemeinen Entwicklung festgestellt. Hirnnerven
0. B. Leichte Parese des M. rectus internus oculi rechts. Als der auffallendste
neurologische Befund muf der stark ausgesprochene Opisthotonus bezeichnet
werden, welcher ab und zu nachlaft. Manchmal fillt der Kopf nach vorn. Spasmus
mobilis der Muskulatur der Extremititen. Keine Hyperkinesen. Reflexe o. B.
Keine pyramidalen Symptome. Das Kind ist interesselos, macht aber nicht den
Eindruck eines Imbezillen.

Fall 2. K.Z.X. 10 Monate alter Knabe. Zweites Kind gesunder Eltern.
Das 1. Kind lebt und ist gesund. Patient wurde zum richtigen Termin geboren.
Die Geburt verlief leicht. Bei der Geburt wog das kriftige und gut entwickelte
Kind 4200 g. Es verlangte bald zu trinken und benahm sich bis zum 11. Tag
durchaus normal. Es fiel nur von Anfang an auf, daB die Augenlider stark
sezernierten; das Sekret trocknete zum Borken ein, so dafl gegen den 8. Tag das
Kind die Augen nicht mehr aufmachen konnte, weil sie wie zusammengeklebt
waren. Am 11. Tag trat Gelbsucht auf, welche sich in den niichsten 24 Stunden
auferordentlich verstirkte. Sowohl die Trinen als auch der Harn waren gelb,
wihrend ‘die Windeln stark verfarbt wurden. Das Kind wurde kraftlos und be-
wegte sich kaum. Wo man die Hénde hinlegte, dort blieben sie. Die ganze Zeit
wimmerte es. Es war etwas benommen, konnte aber trotzdem einigermafien
an der Brust trinken. Die Augen wurden nach oben verdreht. Fieber, Atmungs-
storungen, Erbrechen oder Spasmen wurden nicht festgestellt. Es traten dagegen
Anfdille von Starre auf, wobel es den Kopf und den Riicken stark nach hinten
beugte. Diese Anfille wurden meistens durch Berithren ausgelost und dauerten
nur kurze Zeit.

Am 15. Tage nach der Geburt wurde das Kind in der Universitits-Kinderklinik
in Sofia aufgenommen. Bei der Aufnahme wurden 3730000 rote Blutkérperchen
gezdhlt bei 105 % Hamoglobin. Wihrend des Aufenthaltes daselbst traten Schwie-
rigkeiten in der Erndhrung auf, nicht nur weil das Kind nicht trinken wollte,
sondern auch weil es Lrismus hatte. Es wurden auch 2mal Anfille von Apnoe
beobachtet, wobei das Kind blau wurde. Es wurde mit Bluttransfusion behandelt
und sein Zustand besserte sich allmihlich, so dafl das Kind nach 2 Wochen die
Klinik gesund verlassen konnte. Als das Kind nach Hause kam, waren nur Spuren
von der Gelbsucht, welche etwa 3 Wochen dauerte, vorhanden. Schon kurze Zeit
nachdem das Kind zuriickkehrte, merkten die Eltern, daB beim Kind nicht alles
in Ordnung war. Es war psychisch veriéndert, interesselos. AuBerdem fiel beson-
ders beim Baden eine Bewegungsarmut und Schlaffheit der Musjulatur des Nackens
und der Extremititen auf. Das Kind griff nicht nach Gegenstéinden, hieit vielmehr
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die in Faustchen geschlossenen Hande gehoben. Es wurde trinkfaul. so daB es
mit der Flasche gefiittert werden mufite. Trotzdem besserte sich allmahlich der
Erndhrungszustand und das Kind entwickelte sich korperlich einigermafien gut.
Die GroBmutter gibt an, dafl das Kind sehr leicht schwitzte und jetzt auch zum
Schwitzen neigt, so dafl die Hinde meist ,,wie mit Tau® bedeckt sind. Auch
beschreibt sie sehr anschaulich den wechselnden Tonus der Muskulatur. Im Alter
von 7 Monaten machte das Kind eine Pneumonie und spéter eine Darmstérung
durch, von welchen es sich aber bald erholte. Seitdem merkt man eine fort-
schreitende Besserung des Zustandes. Das Kind kann jetzt besser den Kopf
halten. Auch die psychische Regsamkeit kehrt allméhlich zuriick.

Die Untersuchung des Kindes im Alter von 10 Monaten zeigt: ein etwas in der
Entwicklung allgemein zuriickgebliebenes Kind.- Innere Organe o. B. Das Kind
sieht und hort gut. Hirnnerven o. B. Wenn man es aufrichtet, hat es Schuierig-
keiten, den Kopf geradezuhalten. Es kann weder sitzen noch stehen. Nur wenn
man es unter beiden Armen stiitzt, kann es geradestehen, was ihm sichtliche
Freude bereitet. Die Muskulatur zeigt das charakteristische Bild des Spasmus
mobilis. Wihrend die Gesichtsmuskulatur nichts Pathologisches bietet, ist der
untere Kiefer in stindiger Bewegung, zugleich mit der Mundmuskulatur. Der
meist halb gedffnete Mund wechselt stindig seine Form, wobei die Zunge langsam
bin- und hergeschoben wird und aus dem Mund reichlich Speichel fliefit. Die Hyper-
kinesen an den Armen sind weniger ausgesprochen. Es handelt sich da um langsame
Bewegungen der Arme, wobei, wie die Eltern richtig betonen, der eine Arm gebeugt,
der andere gestreckt wird. Die Arme fithren auch leicht drehende Bewegungen aus,
wobei die Finger die fiir die Athetose charakteristische Stellung einnehmen,
wahrend die athetotischen Bewegungen selbst nicht sehr ausgepragt sind. Die
unteren Extremititen zeigen stindige Unruhe, ohne daf aber pathologische Be-
wegungen festgestellt werden. Der Versuch, das Kind zum Greifen nach einem
Gegenstand zu veranlassen, bleibt erfolglos. Deswegen ist die Taxie schwer zu
priifen. Die Sehnenreflexe kénnen wegen des stindig wechselnden Tonus und der
Hyperkinesen nicht gepriift werden. Hautreflexe o. B. FuBsohlenreflexe ent-
sprechend dem Alter. Keine Pyramidenzeichen.

Das Kind macht im aligemeinen einen ziemlich intelligenten Eindruck. Es ver-
folgt mit Interesse einen in das Zimmer hereinfallenden Sonnenstrahl und versucht
danach zu greifen. Nach der Angabe der Eltern soll es schon im Stande sein,
Personen zu erkennen. Besonders hervorgehoben wird eine pathologisch gesteigerte
Reizbarkeit. Auch der Nachtschlaf ist sehr unruhig.

Fall 3. Sw.N.H. Knabe, geb. am 6. 11. 40. Jetzt 1 Jahr und 3 Monate alt;
3. Kind gesunder Eltern. Das 1. Kind war bei der Geburt sehr schwach und
lebte nur 18 Tage. Das 2. Kind — jetzt 61/, Jahre alt — machte ebenfalls eine
Gelbsucht durch. Die Gelbsucht erschien bald nach der Geburt, daunerte etwa
20 Tage und verschwand ohne schwere Folgen. Immerhin fand der Arzt, daB das
Kind danach sehr weich und schwach und vor allen Dingen tibermiBig dick ge-
wesen ist. Fs fing im 14. Monat zu laufen an und fiel lange Zeit bei jeder Berithrung
um. Nachher entwickelte es sich in jeder Beziehung sehr gut. Auch die Fett-
sucht ging zur Norm zuriick. Die Geburt des Patienten erfolgte zum richtigen
Termin und verlief sehr leicht. Das Kind war sehr gut entwickelt und wog 4,5 kg.
Sofort nach der Geburt war es sehr lebhaft. Am 3. Lebenstag trat Gelbsucht auf,
welche am 4. Tag sehr stark wurde. Das Kind hérte auf, an der Brust zu trinken;
die Stithle waren fast schwarz. Die Temperatur stieg bis zu 38,5 und 39°. DasKind
war benommen und von Zeit zu Zeit hatte es tonische Krimpfe mit Opisthotonus,
wihrend die Finger gespreizt wurden. Der Arzt stellte eine Gehirnvergiftung fest

1 Dieser Fall wurde in der Arbeit von G. Usuxorr (1943) beschrieben.
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und erklirte das Kind fiir verloren. Am 5. Tagnach der Geburt wurde der Zustand
etwas besser, die Temperatur fiel herunter, das Kind fing an zu trinken. Die
(Genesung trat langsam ein, die Gelbsucht dauerte 2530 Tage.

Bis zum 6. Monat entwickelte sich das Kind gut. Auch der Erndhrungszustand
war gut. Das Kind war lebhaft, strampelte in der Badewanne und war imstande,
auch in Bauchlage den Kopf nach oben zu heben. Wahrend des Schlafes hielt es die
in Fiustchen geschlossenen Hinde nach oben. Zwischen dem 6.und 8. Monat
merkten die Eltern, daf das Kind schlaff wurde: die Hénde und die Fiife hingen
schlaff herunter, der Kopf hing nach unten oder seitlich, der Blick wurde unstet.
Schon im 6. Monat merkte man, dafl das Kind mit beiden Augen nach innen schielte.
Es bowegte sebr viel die Extremitéiten, wobei die unteren Extremititen ge-
kreuzt wurden, und zwar sowohl in Liegestellung als auch wenn es Gehversuche
machte. Nach dem 8. Monat verschwand die gekreuzte Stellung der Beine.
Wihrend der letzten Monate fing es an, die Arme nach Gegenstéinden auszustrecken,
konnte sie aber nicht treffen. Ebensowenig konnte es in die Richtung des Gegen-
standes schauen, nach welchem der Arm gestreckt wurde, sondern drehte den
Kopf auf die andere Seite. Wenn es ihm gelang, einen Gegenstand zu erreichen,
war es nicht imstande, ihn festzuhalten. Beim Versuch, das zu tun, drehte es die
Hand nach aullen. Wenn man es in sitzender Stellung stellte, beugte es sich sehr
stark nach vorne; wenn es den Kopf hob, fiel es seitwirts. Die psychische Ent-
wicklung des Kindes war nach dem Urteil der Mutter zufriedenstellend: es fing
verhéltnisméfig frith an, die Eltern zu erkennen, weinte in fremder Umgebung,
seine Aufmerksamkeit war leicht zu fesseln. Es erkannte sein Briiderchen, mit
welchem es gerne spielte, genau so wie die Spielzeuge und die Speisebestecke. Nach
dem 3. Monat fing das Kind zu licheln an. Jetzt lacht es mit Jauter Stimme, wenn
man mit ihm spielt, oder wenn es das Radio hoért. Auf der einen Seite ist es sebr
Justig, auf der anderen aber sehr reizbar und empfindlich; es wufite, wann die
Mutter zufrieden oder unzufrieden mit ihm war. Wenn man es schalt, weinte
es; genau so war es unzufrieden, wenn man es abends vor dem Schlafengehen
nicht kiiBte; es hat ausgesprochenen Sinn fir Sauberkeit; Sprachvermogen noch
ganz am Anfang; es kann nur 3—4 Worte miihselig herausbringen.

Bei der Aufnahme am 26. 2. 42 findet man ein in der allgemeinen Entwicklung
zuriickgebliebenes Kind; innere Organe o.B.; Strabismus convergens. Hilt
sténdig den Mund halbotfen, streckt ab und zn die Zunge dabei, miBiger Speichel-
fluB. Muskeltonus herabgesetzt; der Kopf hingt nach hinten; kann nicht richtig
sitzen. Bewegt fortwéhrend die Ewxtremititen. Die Bewegungen spielen sich in den
groBen Gelenken ab, wihrend die Finger und die Zehen daran nicht teilnehmen.
Die Bewegungen sind langsam, pendelartig, unkoordiniert; wenn man ihm einen
(Gegenstand zeigt, streckt es den Arm, ohne die Finger zu strecken, dabei sind die
Bewegungen dysmetrisch. Die Sehnenreflexe der oberen Extremititen sind nicht
auslosbar. Die Kniesehnenreflexe — schwach. Pathologische Reflexe werden
nicht festgestellt.

Bei der 2. Untersuchung am 1. 10 42 findet man eine leichte temporale Ab-
blassung der Papille. Unwillkiirliches Grimassieren, besonders, wenn das Kind
unruhig ist; es verzieht dabei den Mund, manchmal 6ffnet und schliet es denselben
einige Male hintereinander und schnappt dabei nach Luft, dhnlich einem aus dem
Wasser gezogenen Fisch. Der Muskeltonus hat sich im Vergleich zu der vorherigen
Untersuchung als weniger hypotonisch erwiesen; ab und zu werden bestimmte
Muskelgruppen sogar hypertonisch. Jetzt siebt man athetotische Bewegungen
nicht nur der Gesichtsmuskulatur, sondern auch der Finger.

Sehnenreflexe sebr lebbaft. Beim Streichen der Fufisohle werden alle Zehen
dorsal flektiert, sonst keine pathologlschen Reflexe; Sensibilitit anscheinend
intakt,
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Im Liquor Pandy schwach positiv; Weichbrodt und Nonne-Appelt negativ;
Zucker 46 mg- % ; 4/3 Zellen; Wa.R. negativ.

Die am 6. 10. vorgenommene Encephalographie ergab: Seitenventrikel von
regelméBiger Form und normaler GroBe, symmetrisch. Die subarachnoidealen
Réume vorwiegend im frontalen und parietalen Gebiet, ebenso wie die Basal-
cysternen sind stark ausgepragt.

Das Kind kann Anfang 1948 wieder untersucht werden im Alfer von 7 Jahren
und 3 Monaten. Der neurologische Befund ist fast unverindert geblieben. Das
Kind kann weder gehen, noch sitzen, sondern liegt standig auf dem Riicken oder
auf der Seite. Die Hyperkinesen sind immer noch sehr ausgesprochen. Sprache
stark beeintrichtigt. Man kann nur vereinzelte Worte verstehen. Dagegen soll
sich das Kind nach den Angaben der Eltern psychisch gut entwickeln. Es soll
alles verstehen und groBes Interesse fiir die Ereignisse des alltiglichen Lebens
zeigen.

Fall 41, J.G.B. 1 Jahr und 3 Monate alter Knabe, geb, am 23.7.41. Zweites
Kind junger Eltern, geboren im 7. Monat ohne Schwierigkeiten.

. Das 1. Kind kam auch im 7. Monat zur Welt und war bei der Geburt asphyk-
tisch. Am 3. Tag trat bei ihm Gelbsucht auf, welche nicht sehr stark war. Nach
jedem Stillen bekam das Kind kurzdauernde Anfélle von Apnoe, wurde cyanotisch
und bekam Muskelkrdmpfe, wobei sich der Mund verzog, die Augen sich nach der
Scite verdrehten und die Arme sich streckten. Man war gezwungen, stéindig kiinst-
liche Atmung zu machen und Lobelininjektion anzuwenden. Das Kind war sehr
stark thermolabil, die Temperatur fiel unter 35° oder erhdhte sich itber die Norm.
Es starb plotzlich im Alter von 7 Tagen.

Bei der Geburt wog Pat. 2300 g. Er konnte an der Brust nicht trinken, wes-
wegen es mit dem Loffel gefiittert werden mufite. Erst am 8. Tage fing er an zu
trinken. Am 9. Tag nach der Geburt trat Gelbsucht auf, welche sich allm#hlich
steigerte und zwischen dem 20. und 40. Tag am starksten wurde. Gegen den 50. Tag
verschwand sie. Die Stithle waren gelb, der Urin war nicht sehr dunkel, enthielt
kein Bilirubin, nur Urobilinogen. Wéihrend der Periode der stérksten Gelbsucht
war das Kind benommen und schlief. Die Temperatur war normal. Im Beginn
der Erkrankung bekam das Kind eigenartige kurzdauernde Anfdlle, wobei es
plotzlich stark cyanotisch wurde, ohne dafl Konvulsionen auftraten. Als die Gelb-
sucht schwicher wurde, war das Kind nicht mehr benommen, sondern im Gegenteil
sehr unruhig. Es trank ungeniigend, so dafl man es zusétzlich mit dem Loffel
fiittern mufite. Es war sehr mager und schwiichlich. Die Mutter hat es bis zum
6. Monat gestillt; nachher wurde es kiinstlich gefiittert.

Nachdem die Gelbsucht verschwand, entwickelte sich das Kind gut. Es wurde
lebhaft, geschickt, konnte den Kopf heben, der Erndhrungszustand war gut.
Wihrend des Schlafes waren die Fiuste geschlossen und die Arme nach oben ge-
hoben, wie das im Sduglingsalter tiblich ist. Im Lebensalter von 5 Monaten machte
es 2mal Halsentziindung durch, kompliziert mit Mittelohrentziindung am linken
Ohr. Dabei stieg die Temperatur bis auf 38,5°. Die Mittelobrentziindung heilte
nach Parazentese und Sulfonamidbehandlung.

Im 5. Monat fiel die Schlaffheit der Muskulatur awf. Man dachte an Rachitis
und verschrieb Vigantol und Caleium. Nach aem 6. Monat t1ates: tonische Anfdiile
an den Armen auf. Sie wurden dabei gestreckt, und zwar so stark, daB man sie
nicht beugen konnte. Der auch vorher immer unruhige Schlaf des Xindes wurde
noch unruhiger. Es schlief in Bauchlage mit nach hinten gestreckten Armen.

Die Eltern beurteilen jetzt die psychischeEntwicklung des Kindesals zufrieden-
stellend. Es kennt die Angehérigen, reagiert, wenn man es neckt, lacht laut,

1 Dieser Fall wurde in der Arbeit von G. Usvworr (1943) beschrieben.
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versteht, wenn man mit ihm scherzt und wenn man es schilt. Es kann nur das
Wort ,,Mama® aussprechen.

Bei der Aufnahme wird festgestellt, dall das Kind seinem Alter entsprechend
entwickelt ist. Innere Organe o. B. Das Kind kann ohne Stiitze nicht sitzen. Wenn
es beiderseits gestiitzt wird, macht es Gehbewegungen. Augenbefund normal.
Geringe athetotische Bewegungen der Gesichtsmuskulatur. Ofters macht es den
Mund halb auf und streckt ab und zu die Zunge heraus. Der Kopf ist meistens
leicht nach hinten oder seitlich gebeugt. Sehr hiufig wird auch die Wirbelsdule
bogenfdrmig nach hinten gebeugt. Bewegt langsam, aber stdndig die Arme, welche
meistens im Ellbogen gestreckt sind. Besonders die linke Hand wird 6fters nach
innen gedreht, wobei die Finger fortwihrend starke athetotische Bewegungen aus-
fithren. Auch rechts sieht man ausgesprochene athetotische Bewegungen der
Finger. Die Beine werden ebenfalls stindig bewegt, 6fters ist das rechte Bein im
Knie gestreckt, wihrend das linke halb gebeugt ist. Spontane Dorsalflexion der
Zehen rechts. Im allgemeinen ist der Muskeltonus herabgesetzt, ab und zu tritt
aber umgekehrt eine Hypertonie auf. Wenn der wechselnde Muskeltonus die Unter-
suchung nicht stért, kann man feststellen, daf die Kniesehnenreflexe sehr lebhaft
sind. Pathologische Reflexe werden nicht beobachtet.

Katamnesis. Das Kind ist im Alter von 5 Jahren unter unklaren Symptomen
gestorben. Es hatte weder Gehen noch Sprechen gelernt. Es soll aber fast alles
verstanden und durch Mimik geantwortet haben. Die serologische Untersuchung
der Eltern hat ergeben: Vater Rh —, Mutter Rh .

Fall§. 1. H. Sch. 2 Jahre, 3 Monate alter Knabe. Zweites Kind gesunder Eltern.
Das 1. Kind bekam starke Gelbsucht bald nach der Geburt und ist im Alter
von 4 Monaten an einer Lungenentziindung gestorben. Der Patient hatte einen
Zwillingsbruder, welcher bei der Geburt an Erstickung starb. Die Geburt erfolgte
zum richtigen Termin und ohne Schwierigkeiten. Das Kind wog 2800 g. Am 3.Tag
nach der Geburt trat starke Gelbsucht auf, welche etwa 20 Tage dauerte. Wahrend
der ersten 24 Stunden nach der Geburt trank das Kind gut an der Brust, nachdem
aber dieGelbsucht auftrat, wollte es nicht mehr trinken und wurde stark benommen.
Allmahlich verschlechterte sich sein Zustand, so dafl der Fall als hoffnungslos an-
gesehen wurde. Gegen den 8. Tag nach der Geburt fing aber sein Zustand sich
allméhlich zu bessern an, trotz der bestehenden Gelbsucht. Es konnte wieder selb-
standig trinken. Die Entwicklung des Kindes war stark gestort. Es konnte erst
gegen den 11. Monat seine Mutter erkennen. Erst im Alter von 1Y/, Jahren konnte
es sitzen und erst im 2. Jahre sich aufrichten. Gebhen hat es immer noch nicht
gelernt. Bis zum Alter von 1Y/, Jabien war es nicht imstande, Gegenstinde zu
fassen und festzuhalten. Die Eltern merkten, daBl das Kind stindig mit dem Kopf
wackelt; immerhin konnte es aber den Xopf geradehalten, wahrend frither derselbe
herunterfiel, als ob ihn die Muskeln nicht h#lten konnten. Das Kind war in stéin-
diger motorischer Unruhe.

Die ersten Sprachversuche begannen im Alter von 1Y/, Jahren und erst im
2. Jahr konnte es zusammenhingende Sitze ohne Zeitworter bilden. Jetzt soll es
alles verstehen kénnen. Alses mal ein Kreuz sah, bekreuzigte es sich und betete:
,.Lieber Gott.* Es wird von den Eltern ausdriicklich hervorgehoben, daf} sich der
Zustand des Kindes langsam, aber stindig und in jeder Hinsicht bessert.

Bei der Aufnahme fand man ein gut entwickeltes Kind im mittleren Er-
nahrungszustande. Anden inneren Organen nichts Besonderes. Zahue sehr defekt.
Hirnnerven o. B. Das Kind befindet sich in stindiger Unruhe. An den unwill-
kiirlichen Bewegungen sind sowohl die Extremitéten als auch der Kopf beteiligt.
Die Bewegungen der Extremitéiten kénnen als choreatisch bezeichnet werden,
wihrend die Zehen und die Finger athetotische Bewegungen ausfithren, Der Tonus
der Muskulatur zeigt einen Spasmus mobilis, ohne dafl extremere Grade von
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Hypertonie oder Hypotonie festgestellt werden. Die Sehnenreflexe kdnnen wegen
der stdndigen Unruhe nicht untersucht werden, Bauchdeckenreflexe vorhanden.
Babinski oder andere Pyramidensymptome sind nicht vorhanden. Der Gesichts-
ausdruck des Kindes ist intelligent, es folgt aufmerksam den Ereignissen der Um-
gebung und reagiert addquat.

Das Kind wird etwa 4 Jahre spiter wieder vorgestellt — es ist jetzt korperlich
geradezu prichtig entwickelt. Hs kann gehen und auch schwierigere Sachen, wie
z. B. hocken, ausfithren. Die choreo-athetotischen Bewegungen sind aber immer
noch sehr ausgesprochen und verleihen allen Bewegungen des Kindes ein groteskes
Bild. Nur die Gesichtsmuskulatur ist davon verschont. Pathologische Haut-
oder Sehnenreflexe sind nicht feststellbar. Die sich besonders bei der Untersuchung
sohr lebhaft bewegenden Zehen nehmen sehr oft Babinski-Stellung ein.

Das Kind zeigt die charakteristische Sprachstorung in ziemlich ausgespro-
chenem Ausmalle, doch ist die Sprache im groflen und ganzen verstandlich.
Das Kind verfiigt tiber einen dem Alter entsprechenden Wortschatz. Eine In-
telligenzpriifung, die vor kurzem vorgenommen wurde, soll eine iiber dem Durch-
schnitt stehende Intelligenz ergeben haben. Das Kind soll nicht nervds oder
reizbar sein.

Interessanterweise ist der 1. Zahn der heginnenden zwesten Dentition im Gegen-
satz zur ersten Dentition wohlgeformst.

Die Mutter gibt uns weiter bekannt, dal} sie inzwischen ein Kind geboren hat,
das kein Tecterus neonatorum gezeigt hat und auch sonst vollkommen gesund
geblieben ist.

Fall 6. L. Rat. 3jihriges Madchen, geb. am 17. 11. 39. Erstes Kind gesunder
Eltern. Bis zum 5. Monat der Schwangerschaft hat die Mutter regelmifig men-
struiert. Das Kind wurde vorzeitig geboren. 6 Monate und 6 Tage nach der
Konzeption. Es handelte sich um Zwillinge. Das andere Kind, ein Knabe, lebte
nur 4 Tage; es war ebenfalls lebensschwach, konnte nicht an der Brust trinken,
bekam Anfille von Apnoe, wobei es blau wurde. Es starb bei einem sclchen Anfall.

Die Patientin wog bei der Geburt nur 800 g, war sehr schwach, hatte keine
Nagel. Das Kind gab kaum Lebenszeichen von sich, bewegte sich kaum, weinte
nicht, trank nicht, machte die Augen nicht auf. Man tropfelte ihm in den Mund
Muttermilch ein. Es bekam bald nach der Geburt Erstickungsanfille, wurde
plotelich apnoisch, blau und lag wie leblos, aber ohne Krimpfe. Diese Anfille
dauerten 1-—2 Min. Nachher schrie es plotzlich auf und fing an zu atmen. Diese
Anfille von Apnoe waren manchmal sehr schwer, so dafl man zur Lobelinspritze
greifen mufite. Die Eltern gaben das Kind vollstandig auf. Doch die Anfalle
wurden seltener und seit etwa dem 15. Tag nach der Geburt horten sie vollkommen
auf. Unmittelbar nach Aufhéren der Apnoeanfille verschlechterte sich aber der
Zustand des Kindes plotzlich wieder. Kurz nach dem Bade fing es an zu schreien,
rdchelte, machte die Augen weit auf. Der zugezogene Pidiater dachte an eine Hirn-
blutung und erklirte das Kind wiederum fiir verloren. Da merkten aber die Eltern
plotzlich, dab das 17 Tage alte Kind sehr gelb war. Der Ernshrungszustand war
um diese Zeit so schlecht, daB es wie eine Mumie aussah. Bis zum 20. Lebenstage
nahm die Gelbsucht, welche mehr als 20 Tage dauerte, stark zu. Das Kind wurde
safrangelb. Es war benommen, weinte nicht. Keine Temperaturerhthung. Die
Stiihle waren normal gefarbt, withrend der Harn dunkelgelb war und an denWindeln
schwer auswaschbare Flecken hinterlief.

Im Alter von 40 Tagen wurde das Kind erneut von einem Kinderarzt unter-
sucht. Er fand, daf es fiir sein Alter immer noch sehr klein und schwiéchlich ist.
Bis zum 3. Lebensmonat machte es die Augen nicht auf. Erst danach begann es
an der Brust zu trinken. Die Nahrungsaufnahme wurde besser und das Kind er-
holte sich etwas, aber noch im 6. Monat war der Hautturgor sehr schlecht, so dal
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man auf Beraten des Arztes dem Kinde viel Fliissigkeit zu trinken gab. Im Alter
von 7 Monaten machte das Kind einen 15 Tage dauernden Durchfall durch,
welcher sein Leben erneut bedrohte.

Bis zum Alter von 1 Jahre merkten die Eltern keine abnormen Bewegungen
der Extremitdten. Das Kind war nur sehr schiaff. Der Kopf und die Extremititen
hingen wie leblos herunter, besonders wenn man das Kind aufrichtete. Gegen den
7. Monat merkte die Mutter, da8 die Gesichtsmuskulatur sich unwillkiirlich verzog.
Im Alter von 1 Jahre fing das Kind an die Beine zu bewegen, konnte sie aber
nicht heben.

Nachdem das 1. Lebensjahr iiberschritten wurde, wurde das Kind motorisch
unruhig. Es traten plét:liche, kurz dauernde schnelle Bewegungen der Fiie und
der Arme auf; als wenn sie durch elektrischen Strom erzeugt wiiren. Diese Bewe-
gungen traten vorwiegend nachts auf. Der Vater, der Arzt ist, hatte den Eindruck,
daf sie durch Calcium gebessert wurden. Sie konnten unterschieden werden gegen-
iiber den anderen hyperkinetischen Erscheinungen, die ebenfalls um diese Zeit
auftraten. Das Kind bewegte sich fortwihrend, wankte hin und her. Beim Versuch,
den Kopf aufzurichten oder ihn geradezuhalten, wackelte derselbe hin und her.
Beim Greifen nach einem bestimmten Gegenstand oder wenn derselbe zum Mund
gefithrt werden sollte, trat ausgesprochene Dysmetrie auf. Erst mit 1Y/, Jahren
war das Kind imstande, Gegenstinde festzuhalten. Lange Zeit konnte sich das
Kind nicht aufsetzen. Erst mit 1 Jahre war es imstande, sich allein im Bett
umzudrehen und mit 1!/, Jahren, beiderseits gestiitzt, fing es an, mit stark ge-
streckten Beinen Gebversuche zu machen. Dabei trat es vorwiegend auf die
Zehenspitzen und tberkreuzte die Beine. Erst seit 2 Monaten konnte das Kind
sitzen. Dabei wackelte es aber ununterbrochen mit dem Rumpf. Jetzt kann es
sich schon allein im Bett aufsetzen, wird aber dabei leicht miide und fallt bald um.

Im Alter von 2/, Jahren fing dis motorische Unruhe an abzunehmen, Diese
progressive Besserung dauert ununterbrochen an, so daf das Kind jetzt imstande
ist, allein zu essen; es kann auch den Kopf einige Zeit lang geradehalten. In der
letzten Zeit kann es vom Bett heruntersteigen und versucht, um das Bett herum-
zulaufen.

Nach Ansicht der Eltern ist die psychische Entwicklung des Kindes im Ver-
gleich mit dem korperlichen Zustand zufriedenstellend. Es ist sehr lustig, anhiing-
lich, sehr zartlich, besonders seinem Vater gegeniiber, spielt sehr gerne, besonders
mit Puppen; versteht, wenn man mit ihm freundlich ist, und umgekehrt. Es ist
aber sehr reizbar, krankbaft empfindlich. Hat Verstindnis dafiir, daf es nicht wie
die anderen Kinder ist. Vor 3 Monaten Zeigté es auf eine Puppe mit gebrochenen
Beinen hin, zeigte dann auf seine Beine und sagte: ,,gebrochen Beine wie Puppe.‘

Im Alter von 1 Jahr und 2 Monaten fing es an zu sprechen, allerdings konnte
es 8 Monate lang nur das Wort ,,Pferd** aussprechen. Erst im Alter von 2 Jahren
lernte es andere Worte wie ,,Mama‘’ usw. aussprechen. Jetzt spricht das Kind
viel, obwohl undeutlich. Es ist sogar imstande, ein Mirchen nachzuerzihlen.

Bei der Aufnahme findet man ein fiir sein Alter zu kleines Kind ; subcutanes
Fettgewebe und Muskulatur schwach entwickelt. Keine Verinderungen seitens
der inneren Organe. Die Augen o. B., Hirnnerven o. B. Athetotische Bewegungen
der Gesichtsmuskulatur, wobei das Kind den Mund verzieht und die Augen zu-
schlieBt. Es bemiiht sich fortwihrend den Kopf geradezuhalten, was ihm aber
nicht immer gelingt und der Kopf fallt sehr oft herunter. Dabei macht es ab und
zu StoBbewegungen mit demselben. Allgemeine motorische Unruhe. Bewegt
fortwihrend die Extremitdten und den Rumpf. Die Finger zeigen kaum merkbare
athetotische Bewegungen. Die Extremitidtenbewegungen dhneln choreatischen,
sind aber langsamer und dauern linger.
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Das Kind kann sitzen, wackelt aber fortwihrend mit dem Rumpf, so daf} es sich
kaum halten kann. Uber die Gehfihigkeit des Kindes haben wiruns schon gefufBert.

Der Muskeltonus ist im allgemeinen herabgesetzt, ab und zu aber in der Ruhe
oder bei Bewegungen tritt an Stelle des Hypotonus ein Hypertonus auf.

Keine Storungen seitens des Pyramidensystems. Die Sehnenreflexe auslosbar
und normal, ebenso die Bauchdeckenreflexe. Die Sensibilitit, soweit man dies
beurteilen kann, scheint nicht gestért zu sein.

Bei der Intelligenzpriifung nach BINET-TERMAN! stellt man fest, daB das Kind
die Kérperteile richtig zeigen kann, bekannte Gegenstidnde richtig benennt und
seinen Namen und sein Geschlecht kennt. Es versteht den Sinn von Fragen mit
Schwierigkeit 1. Grades, zéhlt bis drei. Die Aufmerksamkeit ist aktiv, aber
unbestindig. Das Gedichtnis hat einen geringen Umfang. Reagiert spontan.
Auffassungsfihig und zeigt groBes Interesse fiir Bilder. Hat aber keine genaue
Auffassung vom Zusammenhang zwischen den Gegenstinden in den Bildern. Der
Koeffizient der Intelligenz ist 0,89. Die intellektuelle Entwicklung entspricht
derjenigen eines Kindes von 2 Jahren und 10 Monaten.

Das Midchen kann am 22. 2. 48 im Alter von 8 Jahren wieder untersucht
werden. Seit 1Y/, Jahren kann es mit fremder Hilfe gehen. Der Gang ist aller-
dings miihsam. Kann immer noch nicht gerade stehen. Die Hyperkinesen sollen
abgenommen haben und beim Liegen oder Sitzen sogar vollkommen verschwinden.
Psychisch soll es sich gut entwickelt haben. Es geht in die entsprechende Klasse
der Schule und der Lehier soll zufrieden mit ihm sein. Besonders hervorzuheben
ist, daB die Sprache fast normal geworden ist.

Fall7.Z.P. G. 3 Jahre, 8 Monate altes Midchen gesunder Eltern. Erstes Kind.
Es wurde vorzeitig im 8. Monat geboren. Die Geburt war sehr schwer und dauerte
etwa 24 Stunden. Das Kind war bei der Geburt schwiichlich, wog nur 1,8 kg, kam
asphyktisch zur Welt. Hat noch vor Erscheinen der Gelbsucht nicht an der Brust
trinken wollen. 3 Tage nach der Geburt trat starke Gelbsucht auf, welche {iber
eine Woche dauerte. Wahrend dieser Zeit war das Kind apathisch und erbrach
fortwihrend. Die Atmung war oberflichlich und unregelmifig. Es konnte gar
nicht an der Brust trinken und wurde die ganze Zeit kiinstlich erndhrt. Nach Ver-
schwinden der Gelbsucht erholte sich das Kind zunichst einigermafen und schien
normal. Im 2. Monat merkte die Mutter nur, dafi es den Kopf nicht gerade halten
konnte. Gegen den 3. Monat war das Kind im Verlaufe von 3 Wochen mit kurzen
Unterbrechungen einige Male krank mit Fieber. Gegen den 6. Monat, als das Kind
sich aufrichten und sich im Bett aufsetzen wollte, merkten die Eltern, daB das
Kind nicht das Gleichgewicht halten konnte. Vor allen Dingen hatte der Kopf
keinen Halt, er bewegte sich in allen Richtungen, fiel nach hinten und nach vorne
und konnte ohne fremde Hilfe nicht gerade gehalten werden. Auch mit den Armen
machte es eigenartizge Bewegungen, welche besonders deutlich auftraten, wenn
das Kind nach irgend einem Gegenstand greifen wollte. Es konnte nicht auf
einen Hieb den Arm ausstrecken und den Gegenstand festhalten, sondern
machte vorher eine Reihe unzweckmiafiiger Bewegungen. Ab und zu wurde der
Arm fiir einige Minuten nach hinten gezogen und gedreht. Als das Kind im Alter
von 2Y, Jahren zu gehen anfing, wurden diese unzweckméiBigen Mitbewegungen
des Kopfes und der Arme stirker, was nach Ansicht der Mutter sich auf das
Gleichgewicht des Korpers storend auswirkte. Das Kind hat sehr spit, mit
3 Jahren, zu sprechen angefangen und konnte nicht alle Worte richtig aus-
sprechen. In intellektueller Beziehung soll es sich nach der Ansicht der Mutter
von den Kindern gleichen Alters nicht wesentlich unterscheiden. Es ist nur
sehr nervés und launisch gewesen.

* Ausgefiihrt freundlicherweise von Frau KoLarowa vom Institut ,,Razwitije®.
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Bei der Aufnahme ist das Kind etwas kleiner als dem Alter entsprechend.
Ernabrungszustand mifig, sonst gut entwickelt. Kein Strabismus. Zihne in
schlechtem Zustand, wie bei rachitischen Kindern. Innere Organe sonst o. B.
Seitens der Hirnnerven, des Seh- und des Gehorapparates keine Stérungen. Muskel-
tonus fast normal, etwas hypotonisch; kein ausgesprochener Spasmus mobilis: Die
Gesichtsmuskulatur zeigt fast keine unwillkiirlichen Bewegungen. Dafiir aber
sind solche der Kaumuskulatur ausgesprochen. Dadurch verdndert sich die Form
des Mundes, der meist halb offen ist, fortwihrend und entstellt das sonst nicht un-
intelligente Gesicht der Patientin. An den Extremitéten kann man eher von einer
Unruahe, als von wirklichen choreo-athetotischen Bewegungen sprechen. Diese
treten bei intendierten Bewegungen besonders beim Gehen auf; sind also mehr als
Mitbewegungen zu werten. Der Gang 148t sich schwer beschreiben: er ist ein
Gemisch von dem Gang eines Kleinhirngeschddigten, mit Mitbewegungen der
Arme bzw. athetoide Bewegungen der Finger, Rumpfdrehungen und ganz bizarren
Kopfstellungen. Die Wirbelsdule hat beim Gang eine leichte lordotische Kriim-
mung. Auch die Mundbewegungen nehmen beim Gehen stirker zu. Die aktiven
Bewegungen sind im allgemeinen moglich, aber stark beeintrichtigt, weniger
durch Stérungen des Tonus und durch die unzweckméBigen Mitbewegungen, als
durch Stérung der Koordination. Immerhin ist der Finger-Nase-Versuch leidlich
auszufihren. Der rechte Arm ist, wie die Mutter betont, immer stérker geschidigt
gewesen. Obwohl, er nicht gelihmt war, hatte das Kind keine Neigung, ihn zu
gebrauchen. Auchbeiausdriicklichem Befehlist das Xind auBerstande, mit diesem
Arm zweckmifige Bewegungen und Akte auszufithren, z. B. einen Gegenstand
richtig festzunehmen, den Finger-Nase-Versuch auszufithren usw.

Alle Reflexe normal. Keine pyramidalen Symptome. Sensibilitit — so weit
feststellbar — nicht verdndert.

Das Sprachvermogen ist mehr wie kiimmerlich. Das Kind besitzt nur be-
schrankten Wortschatz, wobei die Worte sehr undeutlich ausgesprochen werden
Im Gegensatz dazu soll das Sprachversténdnis ungestdrt sein. Der psychische
Zustand ist im Gegensatz zum korperlichen Gebrechen nur wenig beeintrichtigt.
Das Kind fiihrt aus, was man von ihm verlangt und reagiert adiquat auf ver-
schiedene Reize. Sehr launisch, weint oft.

Die Untersuchung des Liguors zeigte normalen Befund. Bei der Eneephalo-
graphie wurden keine Erweiterung oder sonstige Abweichungen der Ventrikel fest-
gestellt.

Fall 81. Es handelt sich um einen 4jihrigen Knaben, geb. im 8. Monat. Die
sonst gesunde Mutter hatte vorher eine Totgeburt. 2 Tage nach der Geburt bekam
das Kind Gelbsucht, welche wihrend der folgenden Tage sich auBerordentlich
verstirkte und erst gegen den 40. Tag verschwand. Die Windeln waren stark
verfarbt. Uber den Beginn und den Verlauf des jetzigen Nervenleidens konnte
nichts Genaueres in Erfahrung gebracht werden. Es wird von den Eltern nur
hervorgehoben, dafl das Leiden nicht fortschreitet. Wahrend des letzten Jahres
soll sich das Sprachvermdgen sogar gebessert haben.

Bei der Untersuchung des Kindes stellt man zun#chst ein allgemeines Zuruck-
bleiben der allgemeinen Entwicklung fest. Zahne in schlechtem Zustande. Innere
Organe o. B. Das Kind ist weder imstande, zu sitzen noch sich aufzurichten.
Strabismus convergens. Augenhintergrund o. B. Athetotische Verziehungen der
Gesichtsmuskulatur, welche wahrscheinlich zusammen mit analogen Motilitats-
storungen in den anderen Sprachmuskeln wesentlich zu dem vollstindigen Sprach-
unvermogen beitragen. Stark ausgesprochene Rigiditit der Nackenmuskeln und
besonders der Extremitdtenmuskeln sowohl bei passiven als auch bei aktiven

1 Dieser Fall wurde in der Arbeit aus dem Jahre 1940 als Fall 1 beschrieben.
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Bewegungen. Dabei ist die motorische Kraft der Extremititen gar nicht beein-
trichtigt. Die Rigiditit der Muskulatur ist auch von dem Gemiitszustand des
Kindes abhingig und verschwindet fast vollstindig bei Ablenkungsmanéver sowie
wihrend des Schlafes. Die Sehnenreflexe der oberen Extremitéiten sind nicht ver-
starkt. Beim Finger-Nase-Versuch stellt man deutliche Ataxie fest. Athetotische
Bewegungen der Finger oder andere Hyperkinesen nicht vorhanden. Die K.S.R.
konnen nicht ausgel6st werden, wahrscheinlich wegen der Rigiditidt. A.S.R. etwas
verstirkt.

Foll 9. 1. P. L. 5jéihriges Madchen. Erstes Kind gesunder Eltern. Ausgetragen.
Am 2. Tag nach der Geburt entwickelte sich starker Ikterus, welcher etwa 9 Tage
dauerte. Wahrend dieser Zeit war das Xind zwar nicht sehr krank, wurde aber
benommen und weinte sehr viel. Es wurde mit dem Léffel gefiittert. Vom 9. Tag
ab konnte es wieder ailein trinken.

Bis zum 6. Monat machte das Kind einen vollkommen normalen Eindruck,
lachte, und war vergniigt. Vom 6. Monat ab traten Anfdlletonischer Art auf, welche
bis zum 4. Lebensjahr dauerten. Die Anfille begannen mit burzen Zuckungen.
Nach einem Initialschrei streckten sich die Extremititen, ohne daB Krimpfe auf-
traten. Dabei wurde das Kind starr wie ein Klotz. Manchmal folgten solche An-
félle kurz nacheinander. Sie erschienen in verschiedenen Zeitabstinden, Manchmal
jeden Tag, mindestens aber einmal in der Woche. Wahrend bis zum 6. Monat der
Ernédhrungszustand des Kindes sehr gut war, verschlechterte er sich mit Einsetzen
der Anfalle zusehends. In den Intervallen zwischen den Anfillen war das Kind
schlaff wie ein Waschlappen; wenn man versuchte, es aufzurichten, fiel der Kopt
nach unten. Zu dieser Zeit wurde auch ein deutliches Schielen nach innen fest-
gestellt, welches aber jetzt verschwunden ist. Es traten auch Schluckbeschwerden
auf, welche auch jetzt bestehen. Eine Zeitlang waren letztere so stark, daB das
Kind nicht imstande war, einen Schluck Wasser zu trinken. Zum Teil sind die-
selben wohl auf die unwillkiirlichen Bewegungen der Zunge zuriickzufiihren, die
frither viel ausgesprochener gewesen sein sollen wie jetzt. Dasselbe gilt fiir die
athetotischen Bewegungen der Gesichtsmuskulatur, welche jetzt schwach aus-
gepragt sind. Die auffallende Hypotonie wurde seit dem 3. Jahr besser und die
Besserung schreitet weiter vorwarts. Um diese Zeit fing das Kind zu gehen an.
Uber den Beginn der choreatischen Bewegungen der Extremititen kénnen die
Fltern keine Angaben machen. Anscheinend sind ihnen dieselben tiberhaupt nicht
besonders aufgefallen, weil sie wenig ausgeprigt sind.

Bei der Aufnahme wurde an den inneren Organen nichts Besonderes fest-
gestellt. Das Kind ist in leidlich gutem Ernahrungszustande. Hirnnerven o. B.
Als der auffallendste neurologische Befund miissen die unwillkiirlichen Bewegungen
der Extremititen genannt werden, die nicht sehr stark sind und die erst bei niherem
Zusehen sich als choreatisch erweisen. Ausgesprochener Spasmus mobilis. Knie-
sehnenreflexe und Bauchdeckenreflexe normal. Keine Pyramidensymptome. Fine
Ataxie der oberen Extremititen, welche 6fters bei solchen Fillen beobachtet
wird, fehlt. Das Kind geht unsicher mit gespreizten Beinen.

Im Gegensatz zu unserer Erfahrung bei den meisten Fillen von E. p. i. er-
scheint die Psyche der Patientin auffallend stark beeintrichtigt. Von einem
Sprachvermdgen kahn keine Rede sein, da das Kind nicht einmal imstande ist,
einzelne Worte zu bilden, sondern nur ,,i—i—i* schreit.

Fall 10. M. G. D. 5 Jahre altes Méidchen, geb. am 10. 6. 37 als 1. Kind gesunder
Eltern. Bei der Geburt schwichlich. Gewicht bei der Geburt 2 kg. Die Geburt
verlief sehr leicht. Noch in den ersten Tagen nach der Geburt entwickelte sich
schwere Gelbsucht, welche etwa 20—25 Tage dauerte, um dann langsam zu
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verschwinden. Die Haut war dabei von gelbschwarzer Farbe, die Stiihle griingelb;
die Temperatur war normal.

Nachdem die Gelbsucht verschwand, fing das Kind sich so rasch zu erholen an,
daB der Arzt die schnelle Gewichtszunahme als abnorm erklirte. Auch sonst
entwickelte sich das Kind gut, trank und schlief gut, nur weinte es auflerordentlich
viel. Im Alter von 2/, Monaten bekam es 2mal wéhrend des Badens Anfdlle von
Bewuftseinsverlust und Krampfe, wobei es blau wurde. Nach einigen Minuten kam
es zu sich.

Bis zum Alter von 2 Jahren war das Kind auferordentlich dick. Wabhrend dieser
Zeit merkte die Mutter, daBl es wenig Lust hatte sich zu bewegen, stundenlang still
lag, ohne die Neigung zu haben, seine Lage zu #indern. Es blieb in der Entwicklung
zuriick. Erst im Alter von 1 Jahr und 7 Monaten lernte es leidlich sitzen, aber nur,
wenn es mit Kissen gestiitzt wurde; dabei fiel der Kopf seitwirts oder nach hinten.

Nach dem 2. Jahre fing das Kind langsam an abzunehmen. Es war aber
immer noch nicht imstande, sich richtig zu bewegen. Am hiufigsten lag es oder
saB, gestiitzt durch Kissen.

Zwischen dem 2. und 3. Lebensjahre fing es allméhlich an, die Extremititen
und den Kopf mehr zu bewegen. Die Bewegungen waren aber eigenartig. Wenn
es den Arm nach einem Gegenstand streckte, machte es mit den Fingern un-
geschickte und unnétige Bewegungen, liefi den Gegenstand fallen, konnte ihn nicht
an den Mund fithren. Es war nicht imstande, die Arme iiber die Horizontale zu
heben. Im 3. Lebensjahre konnte es schon gewisse Gegenstinde festhalten und sie
auch an den Mund fithren, aber alles dies wurde sehr ungeschickt ausgefiihrt:
falite z. B. die Gegenstinde mit der ganzen Hand. Sich z. B. das Ohr oder die
Nase zu kratzen, war es nicht imstande. Ab und zu machte es unwillkiirlich
mimische Bewegungen. Der Kopf war schlaff und in stindiger Bewegung, indem er
nach oben oder seitwiirts gedreht wurde. Das Kind schielte, wobei die Augen
stidndig seitwirts und nach oben gerollt wurden.

Mit den Sprachversuchen fing es sehr spit an. Einige schwer verstindliche
Worte wurden mit grofer Miihe gebildet. Erst in den letzten Monaten fing es mehr
zu sprechen an, aber immer noch sehr miithsam und unverstindlich.

Bei der Aufnahme in der Klinik wurde festgestellt, daf das Kind bei gutem
Ernéhrungszustande etwas zu klein fiir sein Alter ist. Innere Organe o. B. Ange-
borene Luxation des linken Hiiftgelenkes.

Schidel etwas brachiocephal. Hirnnerven o. B. Augen o. B. Es wird jetzt
kein Strabismus festgestellt. Besonders wenn das Kind spielt oder unruhig ist,
beobachtet man eigenartige Bewegungen des Kopfes und der Extremititen. Der
Kopf zuckt fortwihrend, indem er nach hinten und seitwirts gedreht wird. Der
Blick wird stindig nach oben und seitwirts gerichtet. Der Mund ist halb offen und
seine Form wird fortwihrend gedndert infolge langsamer Bewegungen der Gesichts-
muskulatur. Der Rumpf wird auch bewegt. Die Finger befinden sich in dauern-
den athetotischen Bewegungen. AuBler diesen Hyperkinesien kann man andere
Bewegungen differenzieren, die langsamer verlaufen und mehr choreatischen
Charakter tragen. Die Zehen sind etwas ruhiger wie die Finger, werden aber auch
athetotisch bewegt. Das Kind kann im Bett allein sitzen, indem es sich auf die
Hande stittzt. Es ist aber nicht imstande aufzutreten oder sich zu geben. Muskel-
tonus wechselnd, aber vorherrschend hypotonisch.

Die Sehnenreflexe sind abgeschwicht. Beim Bestreichen der FuBsohle werden
alle Zehen dorsal flektiert und gespreizt. Bauchdeckenreflexe schwach. Sensibilitat
scheint ungestoért zu sein.

Die Untersuchung der Cerebrospinalfliissigkeit o. B., Wassermann auch im
Blute negativ. Die Encephalographie zeigt méifige Erweiterung des 3. und der
seitlichen Ventrikel. Die Ventrikel sind symmetrisch gelagert.
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Das Kind ist in seiner psychischen Entwicklung deutlich zuriickgeblieben.
Der Kontakt mit ihm ist erschwert. Die Sprache ist unklar, fast unverstindlich.
Stimmung sehr labil, weinerlich, das Kind beruhigt sich aber schnell. Spielt
gerne. In der Periode, als das Kind pathologisch dick war, war es nach den Angaben
der Eltern ausgeglichen und zahm, wihrend es spiter sehr launisch wurde.

Auf Befragen (Anfang 1948) teilt uns die Mutter des jetzt 11jahrigen Midchens
mit, daB es sich kérperlich gut entwickelt habe. Leider sei es immer noch nicht
imstande zu gchen. Konnte sich nur aufrichten und einige Schritte machen.
Obwohl die Hyperkinesen an den Armen immer noch vorhanden seien, kann das
Kind jetzb allein essen.

Psychisch entwickelt sich das Miidchen gut. Lernt wu BHause und besteht am
Ende des Jahres die Priifungen mit sehr guter Noten. Uber das Sprachvermdgen
duflert sich die Mutter nicht.

Fqll 113, Tjahriges Madchen. Zweites Kind gesunder Eltern. Das 1. Kind ist
vollkommen gesund. Die Patientin, obwohl im 8. Monat geboren, zeigte bei der
Geburt keine verminderte Vitalitit. Am 6. Tage entwickelte sich eine Gelbsucht,
welche sich so schnell verstirkte, dafl das Kind schwarzgriin wurde. Die Windeln
wurden sehr stark verfirbt. Die Stithle waren nicht acholisch. Die Gelbsucht ver-
schwand gegen den 40. Tag. Wihrend dieser Periode schlief das Kind fast un-
unterbrochen. Von Zeit zu Zeit erbrach es gelbverfirbte Massen. Sein Appetit
soll aber nicht schlecht gewesen sein und es trank selbstindig. Nach dem Ver-
schwinden der Gelbsucht erholte sich das Kind auferordentlich schnell und gut, so
daB es im Alter von 2 Monaten den Eindruck eines 3—4 Monate alten Kindes ge-
macht haben soll. Bis zum 3. Monat nach der Geburt wurden gar keine Storungen,
anch nicht seitens der Motilitit festgestellt. Im Gegenteil, die Eltern, welche Er-
fahrung vom 1. Kinde besaBen, betonen, dafl es besonders kriftig und lebhaft in
der Badewanne strampelte. Sie glaubten deswegen, daf es sich um ein besonders
kraftiges und gesundes Kind handele. Einige Wochen spiter aber merkten sie,
daf} das Kind nicht so gut trank wie frither, daf es zu krénkeln anfing. Im 5. Le-
bensmonat fiel der Mutter die Interesselosigkeit des Kindes gegeniiber der Um-
gebung auf. Es hat nicht nach Gegenstédnden, die man ihm reichte, gegriffen usw.
Erst spiiter aber, als das Kind das Alter von 11/, Jahren erreichte, wurde der Mutter
klar, daB ihr Kind nicht normal ist. Besonderen Eindruck machte ihr die ausge-
sprochene Starre der Extremitatenmuskulatur, welche jedoch im Schlafe ver-
schwand. Das Kind war nicht imstande zu sitzen oder sich aufzurichten. Die
groften Schwierigkeiten bereitele und berettet auch jetzt die Ernikrung des Kindes,
weil es micht richtig kauen und schlucken kann.

Bei der Untersuchung des Kindes stellt man eine allgemeine Verspitung der
korperlichen Entwicklung und Zahndeformititen fest. Die inneren Organe o. B.
Das Kind kann weder sitzen noch stehen. Vom Gehen ist natiirlich gar keine Rede.
Gestiitzt unter die Achseln macht es zwar mit groBer Begeisterung Gehbewe-
gungen, aber ohne Resultat. Kein Strabismus. Haufige Anfille von Zwangsgihnen,
begleitet von reichlicher Speichelsekretion. In den Pausen zwischen diesen An-
fallen zeigt das Kind einen iiberraschend ausdrucksvollen Blick und einen klugen
Gesichtsausdruck. Besonders stark ist die Sprachstérung. Das Kind ist nicht
imstande, ein einziges Wort richtig zu bilden, obwohl es sich darum sehr bemiiht.
Starre der Nackenmuskeln genau so wie der Extremitaten, welche bei aktiven
Bewegungen zunimmt. Diese Starre hindert das Kind, z. B. richtig den Finger-
Nasge-Versuch auszufithren. Wahrscheinlich bedingt sie auch die ausgesprochene
beiderseitige Adiodochokinese. Die Sehnenreflexe der oberen und unteren Ex-
tremitédten sind normal. Pyramidensymptome werden nicht festgestellt. Spontane

1 Dieser Fall wurde in der Arbeit aus dem Jahre 1940 als Fail 3 beschrieben.
g*
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Dorsalflexion der Zehen, welche beim Streichen der FuBsohle verschwindet, am
gekreuzten Bein aber, und zwar nur rechts sich verstirkt. Die Hautreflexe fehlen,
wahrscheinlich ebenfalls im Zusammenhang mit der Starre der Bauchmuskeln.
Beim Gehversuch sieht man einen mnicht fizierten Pex equinus, welcher beim
Auftreten auf der ganzen Fulsohle rechts ganz und links fast ganz verschwindet.
Das Kind zeigt keine Hyperkinesen. Das Kind sieht sebr freundlich aus und
nimmt regen Anteil an den Vorgéingen der Umgebung. Die Mutter behauptet,
dafl es alles verstiinde und belegt das mit folgenden Beispielen, welche glaub-
wiirdig scheinen: es unterscheidet zwischen Méarchen, die es liebt und die ihm
immer vorgelesen oder erzihlt werden miissen und solchen Mirchen, die es sich
weigert anzuhtren. Wenn etwas Komisches erzéhlt wird, lacht es an den ent-
sprechenden Stellen. Einmal erzéhlte der Vater, dafBl er die Versicherungspriimie
fir das dltere Kind bezahlt hat. Als das Kind begriff, daB es nicht versichert
war, war es sehr empdrt und gab mit Zeichen zu verstehen, daf man auch fiir
es dasselbe tun mufl. Die Mutter meint, daB dem Kinde auch das Taktgefiihi
nicht abgeht, was sie z. B. daraus schlieft, daB beim Befragen, welchen von beiden
Eltern es lieber hat, mit Zeichen zu verstehen gibt, dall es beide Eltern gleich
gerne hat. Patientin ist auBerordentlich sauber und meldet immer, wenn sie ihre
Bediirfnisse verrichten mufl. Wenn zufillig niemand im Zimmer anwesend ist,
um ibr bei der Verrichtung ihrer Notdurft zu helfen und sie sich beschmutzen
muf, wird sie sehr traurig und weint. Vor fremden Leuten 188t sie sich nicht
ausziehen, anscheinend aus Schamgefiihl.

Fall 121 R. 1.. Es handelt sich um einen 7jdhrigen Knaben. Erstes Kind, aus-
getragen und normal geboren. Es verdient besonders hervorgehoben zu werden,
daf die Tante des Patienten miitterlicherseits im Alter von 3 Monaten an den
Folgen einer schweren Gelbsucht starb. Sie war das 2. Kind. Das 3. Kind bekam
auch Gelbsucht, aber in einer leichteren Form. Es genas ohneirgendwelcheFolgen.
Die Mutter des Patienten, welche keinen Ikterus bei der Geburt hatte und voll-
kommen gesund ist, war das 1. Kind. 15 Stunden nach der Geburt trat bei un-
serem Patienten Gelbsucht auf, die sich so schnell verstiirkte, daBl am 2. Tage
das Kind schwarzgelb wurde. Die Windeln wurden stark verfiarbt, die Stiihle
waren von normaler Farbe. Am 15. Tage nach der Geburt wurde das Kind fiir
hoffnungslos krank erklirt, aber gegen den 20. Tag verschwand die Gelbsucht
fast vollkommen. Wihrend der Erkrankung war das Kind schlifrig und trank
nur mit Mithe an der Brust. Nach Verschwinden der Gelbsucht fing es sich sehr
schriell zu erholen an und gegen den 5. Monat nach der Geburt soll es geradezu
wn ausgezeichnetem Zustande gewesen sevn. Insbesondere seien keine Stérungen
seitens der Motilitdt festgestellt worden, im Gegenteil, das Kind sei beim Baden
sehr lebhaft und geschickt. Seit dem 5. Monat aber stellten sich Stérungen bei der
Nahrungsaufnahme ein (ob wegen Appetitmangel oder wegen einer Dysphagie,
konnte nicht festgestellt werden) und das Kind fing an zu krinkeln. Im Alter von
1 Jahr soll es, wie die Mutter sich ausdriickte, wie ein Waschlappen gewesen sein.
Spiter fing der allgemeine Zustand sich zu bessern an, jedoch noch im Alter von
1Y/, Jahren war es nicht imstande zu sitzen. Die Arzte haben englische Krankheit
diagnostiziert, obwohl der Patient unter sehr giinstigen dulleren Bedingungen
aufwuchs. Er erlangte die Gehfihigkeit erst im Alter von 2 Jahren. Der Gang
war aber wie derjenige eines Betrunkenen, dabei hielt er die Arme mit den Hand-
flichen nach auBen gedreht, wihrend die Finger unwillkiirliche Bewegungen aus
fithrten. Gleichzeitig traten auch andere unwillkiirliche Bewegungen ein, und zwar
Grimassieren und Verkriimmungen der Wirbelséule. Eine ausgesprochene Muskel-
starre warde von der. Eltern nicht bemerkt. Die Eltern betonen ausdricklich,

1 Dieser Fail wurde in der Arbeit aus dem Jahre 1940 als Fall 2 beschrieben.
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dall die Krankheit gar keine Neigung zum Fortschreiten hat, im Gegenteil, es
wird eine stindige Besserung festgestellt.

Die Untersuchung ergibt allgemeine gute Kérperentwicklung entsprechend
dem Alter. Zahndeformitéten. Innere Organe o. B. Andeutung von Strabismus
convergens. Keine unwillkiirlichen Bewegungen der Gesichtsmuskulatur. Sowohl
die Nackenmuskulatur als auch diejenige der Extremititen zeigen keine Tonus-
storungen. Die Sehnenteflexe-der oberen Extremitdten sind normal. Ausge-
sprochener Intentionstremor beim Finger-Nase-Versuch links stérker als rechts.
Die Bewegungen der Hénde sind ungeschickt, fast ataktisch. Frither waren die
Bewegungen noch ungeschickter, so dall das Kind nicht imstande war, ein Glas
Wasser an den Mund zu bringen. Ausgesprochene Adiodochokinese, links stirker
ausgesprochen als rechts. Romberg positiv. Nur beim Gehen zeigen die gespreizten
Finger leichte athetotische Bewegungen. Die Gangstérung ist nicht sehr stark und
driickt sich nur in einer Unsicherheit des Ganges aus, welche iibrigens z verschie-
denen Zeiten wechselt. K.S.R. schwer auslosbar. A.S.R. normal.

Das Kind beantwortet bestimmte einfache Fragen mit einzelnen Worten, deren
Aussprechen thm groBe Mithe bereitet. Die Worte sind sehr schwer zu verstehen.
Es versteht viel mehr, als es sprechen kann. Das Kind schreibt gerne einzelne
Buchstaben, malt nicht schlecht fiir sein Alter. Die geistige Entwicklung des
Kindes ist etwa auf der Stufe eines 43/,jahrigen Kindes. Es soll gutes Gedichtnis
haben und ist sauber. Das Kind ist sehr unruhig, reizbar und hat den Drang, ver-
schiedene Unartigkeiten zu begehen, weswegen es grofe Anforderungen an die
Pflege stellt.

Patient kann 3 Jahre spiter — im 10. Lebensjahre — wieder untersucht
werden. Er ist sehr gut gewachsen und hat in jeder Bezichung gewonnen.
Psychisch viel reifer. Die choreo-athetotischen Bewegungen sind viel weniger
auffallend, das allgemeine Auftreten sympatischer, die Unruhe geringer, nur die
Sprache ist immer noch schwer verstindlich, wegen der bestehenden dysarthriti-
schen Storungen. Patient kann leidlich schreiben.

Ende 1947 hatten wir Gelegenheit, den jetzt 14jihrigen Patienten wieder
zu begutachten. Erist psychisch reifer und zu Hause ertriglicher geworden. Die
Sprache hat sich weiter gebessert.

Fall 131, R.B. 8t. 8jahriger Knabe, geb. am 18. 9. 32, Erstes Kind gesunder
Eltern.

Fille von Gelbsucht wurden in der Familie der Mutter oder des Vaters nicht
beobachtet. Vor dieser Geburt hatte die Mutter einen spontanen Abgang im
2. Monat der Schwangerschaft und nach der Geburt des Patienten eine vorzeitige
Geburt im 6. Schwangerschaftsmonat.

Geboren am richtigen Termin. Die Geburt war leicht, das Kind war gut ent-
wickelt, wog 4,5 kg, trank an der Brust. Bald nach der Geburt bekam es Gelb-
sucht, welche anfangs schwach war, spiter aber im Verlaufe von 10 Tagen stark
zunahm und mindestens 15 Tage dauerte. Das Kind war; nach den Worten der
Mutter, gelb wie eine Quitte. Anfangs hatte es keine erhdhten Temperaturen.
Nachdem aber die Gelbsucht stirker wurde, stieg die Temperatur bis auf 38° und
blieb erhoht bis zum Ende der Erkrankung. Anfangs, als die Gelbsucht schwach
war, waren die Stiihle gelb, spiter mit der Zunahme der Gelbsucht wurden sie
schwarz und enthielten Schleim und etwas Blut. Das Kind war schwer krank,
benommen, winselte fortwiahrend, konnte an der Brust nicht trinken. Das Kind
wurde als hoffnungslos aufgegeben und deswegen notgetauft. Wihrend dieses
Stadiums der Erkrankung haben die Eltern nichts Besonderes seitens des Nerven-

1 Dieser Fall wurde in der Arbeit von G. Usurnorr aus dem Jahre 1943 be-
schrieben.
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systems bemerkt. Anfille oder unwillkiirliche Bewegungen kamen nicht zur Be-
obachtung.

Nach Ablauf der Gelbsucht wurde das Kind bis zum Alter von 1 Jahr fiir normal
gehalten. Um diese Zeit merkte man aber, daff sein Kopf zu wackeln anfing
und daf es nicht imstande war, ihn geradezuhalten. Es traten auch eigenaitige
Bewegungen der Finger auf, die gespreizt und iiberstreckt wurden. Noch im Alter
von 2 Jahren konnte das Kind nicht sitzen. Am Ende des 2. Jahres fing es an,
sich zu bewegen, indem es auf seinem Ges&f kroch. Erst im 4. Jahre fing es an
zu gehen, aber schlecht, iiberkreuzte oft die Beine und fiel 6fters um. In den letzten
Jahren sollen die unwillkiirlichen Bewegungen der Finger abgenommen haben,
auch das Kopfwackeln wurde schwicher. Das Kind hilt aber immer noch den Kopf
seitwirts gebeugt. Bis zum Alter von 6 Jahren konnte das Kind nicht reden, sprach
nur die Worte ,, Grofimutter®, , Mutter* usw. Erst seit 1 Jahr fing es an deutlicher
zu reden, aber immer noch ist das Sprachvermégen etwa auf der Stufe eines
3/ jahrigen Kindes. Die psychische Entwicklung war sehr verlangsamt. Bis zum
Alter von 4 Jahren lie es Urin und Kot unter sich. Jetzt ist das Kind sauber.
Sonst war es lustig, anhiinglich, zeigte der Mutter gegeniiber Mitleid, besonders
als sie krank war. War nicht grausam Tieren gegeniiber. Jetzt ist das Kind
imstande, einfache Auftrige auszufithren, z.B. auf dem Markte etwas ein-
zukaufen und es nach Hause zu bringen. Die Zahnentwicklung war normal.

Befund bei der Aufnahme. Die Korperentwicklung entspricht dem Alter.
Keine pathologischen Erscheinungen seitens der inneren Organe. Augen und Hirn-
nerven o. B. In der Ruhe und noch mehr bei Bewegungen und psychischer Auf-
regung sieht man choreo-athetotische Bewegungen, welche ab und zu aufhdren und
dann sieht das Kind fiir einige Augenblicke normal aus. Es gentigt aber, daB das
Kind sich zu bewegen anfingt, damit die unwillkiirlichen Bewegungen wieder
auftreten. Der Kopf dreht sich 6fters nach links und wackelt. Die Armbewegungen
im Schulter- und Ellbogengelenk tragen vorwiegend choreatischen Charakter. Sie
sind ziemlich abrupt und mit groBer, ungleicher Amplitude. Zu gleicher Zeit
befinden sich die Hénde in Dorsalextension, wihrend die Finger spérliche athetoide
Bewegungen austiihren. Von Zeit zu Zeit werden die Beine in den Knien gestreckt,
withrend die Fiifle plantar flektiert werden. Das Kind geht mit gespreizten Beinen
und iberstreckten Knien und tritt vorwiegend auf die Fersen. Beim Gehen macht
es die oben beschriebenen Bewegungen der Arme und des Kopfes. Die Gesichts-
muskulatur ist an diesen Bewegungen nicht beteiligt. Die Sprache ist mithsam,
schleppend und stotternd. Sehluckt und kaut gut. Der Tonus der Muskulatur ist
in der Ruhe deutlich herabgesetzt. Man kann die Beine um den Hals legen und der
Rumpf 186t sich auflerordentlich vielseitig und ausgiebig drehen.

Die Kniesehnenreflexe sind lebhaft, beiderseits gleich. Das Phénomen von
GorDOX ist deutlich ausgeprigt. Die Hautreflexe sind normal. Pathologische
Reflexe werden nicht festgestellf. Die Sensibilitit scheint intakt zu sein. Die
Untersuchung des Gehdrs und des Vestibularapparates zeigt normale Verhéltnisse.
Augenhintergrund o. B.

Die Encephalographie deckt keine Verénderungen in der Grofle und in der
Form der Ventrikel auf.

Die Cerebrospinalfliissigkeit ist farblos. Alle Reaktionen sind negativ, Albumin
0,125 mg-%. Zucker 37 mg-%, 4/3 Zellen, Wa.R. im Liguor und im Blut negativ.

Das Kind ist im Beisein der Mutter ruhig, still, 6fters lustig und spielt gerne.
Lauft mit Begeisterung, obwohl es dabei leicht hinfallt. Spricht ruhig mit der
Mutter. Im Beisein fremder Leute ist es scheu, versteckt sich im Rock der Mutter,
gewOhnt sich aber bald an den Arzi. In fremder Umgebung allein gelassen, wird es
unruhig, weint, will zu seiner Mutter gehen. Kennt die Teile seines eigenen Korpers
‘und anch die Namen der Gegenstinde in der Umgebung. Gebraucht sehr oft
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kindliche, fiir sein Alter primitive Worte und Ausdriicke. Zihlt mechanisch bis 5.
Hat Begriffe fiir die Zahlen 1, 2 und 3. Ofters ist es nicht imstande, den Sinn
gewthnlicher Fragen zu verstehen. Beantwortet nicht die Fragen, sondern wieder-
holt sie. Der Koeffizient der Intelligenz, bestimmt nach der Methode von BINET-
TeERMAN?, ist 0,38. Die intellektuelle Entwicklung entspricht derjenigen eines
3jéhrigen Kindes.

Das Kind konnte 2 Jahre spéter wieder untersucht werden. Der neuro-
logische Zustand ist fast unverdndert geblieben. Die psychische Entwicklung
schreitet, obwohl langsam,
vorwirts.

DasKind ist gegenwirtig
(Anfang 1918) iiber 15 Jahre
alt. Sein Vater teilt mit, dal3
es sich korperlich gut ent-
wickelt. Die unwillkiirlichen
Bewegungen am Kopf und
an den Hinden dauern fort.
Der Gang ist nur wenig ge-
stort. Psychisch soll sich das Abb. 1.

Kind sehr gut entwickeln,
da aber die Sprache sehr gestort ist, kann es nicht die Schule besuchen.

Fall 14. Ch. D. E. 8 Jahre alter Knabe, geboren am 28. 1. 35. (Abb. 1 und 2).
Zweites Kind gesunder Eltern. Das 1. Kind, ein jetzt 12 Jahre altes Midchen,
ist gesund. Bald nach der Geburt trat auch bei ihm Gelbsucht auf, war aber
schwiicher und verschwand nach einer Woche. Nachher entwickelte es sich in
jeder Bezichung gut. Andere Fille von
Gelbsucht wurden miitterlicher- -oder
véterlicherseits nicht beobachtet.

Patient war fast ausgetragen. Die
Geburt begann plétzlieh nach einer psy-
chischen Aufregung der Mutter und war
schwer. Das Kind kam asphyktisch zur
Welt, die Nabelschnur war um den Hals
gewunden; es war sehr klein und lebens-
schwach, konnte nicht an der Brust
trinken. Man gab das Kind auf und
deswegen wurde es eiligst nach den Sitten Abb. 2,
des Landes notgetauft. Am 2. Tag nach
der Geburt trat Gelbsucht auf, welche schnell zunahm und etwa 1 Monab
dauerte. Das Kind war benommen, weinte nicht, trank nicht. Die’ Stiihle
waren fast schwarz. Die Temperatur war erhéht — bis 38°. Erst 1 Woche nach
der Geburt fing es zu weinen an, ebenso an der Brust zu trinken, wenn auch
ungeniigend; 6fteres Erbrechen, weswegen es sehr abmagerte. Wiahrend es vorher
sehr still war, fing es jetzt umgekehrt viel zu schreien an und bekam dadurch
eine Nabelhernie. Nachdem die Gelbsucht verschwand, war das Kind sehr
schwach, hatte ofters erhohte Temperaturen, weinte viel, erbrach. Gegen
den 7. Monat merkten die Eltern, dafi das Kind sehr schloff wurde und
nicht sitzen konnte. Wenn man es aufsetzte, fiel es um. Beim Liegen
drehte es den Kopf seitwirts. Es fing an, die Arme und Beine unaufhérlich
zu bewegen, ebenso die Finger. Die Beine wurden gekreuzt. Seit 11/, Jahren
kreuzen sich aber die Beine nicht mehr und das Xind kann gestiitzt auf-
treten; allerdings wurde im Alter von 4 Jahren eine Tenotomie ausgefiihrt, um

1 Ausgefithrt von Frau TsCcHERNEWA vom Institut ,,Raswitije®.
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die SpitzfuBstellung zu korrigieren. Das Kind kann, nur wenn es durch Kissen
gestiitzt wird, allein sitzen. Die Zdhne entwickelten sich erst am Ende des 2. Jahres.
Erst im 3. Jahr fing es an einzelne Worte auszusprechen, und zwar sehr unklar.

Nach dem Urteil zweier Schullehrer und der Eltern ist die psychische Ent-
wicklung des Kindes verhiltnismiBig zufriedenstellend. Es konnte die Eltern
im Alter von 2 Jahren erkennen, war sauber, weifl viele Worte, spricht viel,
stellt immer Fragen, kann kurze Geschichten erzshlen. Lustiges Kind, lacht
viel, hat gerné Musik und kann Melodien nachsingen, spielt fortwihrend
im Bett. Immer freundlich und aufmerksam zu den Eltern, bittet die Arate,
geheilt zu werden, damit es LoKomotiviithrer werden kann.

Die Untersuchung bei der Aufnahme zeigt: Das bettligerige Kind ist in der
allgemeinen Korperentwicklung zuriickgeblieben. Innere Organe o. B. Seitens der
Augen, der Ohren sowie der ‘Hirnnerven keine Besonderheiten. Der Kopf bewegt
sich langsam, gewShnlich hingt er nach hinten oder seitwirts. Das Kind kann den
Kopf schwer geradehalten. Wenn es seitwiirts schaut und man es ruft, kann es den
Kopf nicht rechtzeitig umdrehen, um in die entsprechende Richtung zu schauen,
obwohl es sich sehr darum bemiiht. Die Gesichtsmuskulatur ist fortwihrend in
Bewegung. Der Mund verzieht sich, die Zunge bewegt sich im Munde, was man
daraus schlieBt, daf die Backen sich wolben. Manchmal streckt es die Zunge
heraus. Lacht 6fters, aber sein Lécheln ist verzerrt. Spricht leise, die einzelnen
Worte werden in Silben getrennt ausgesprochen, dabei ist die Phonation ungleich,
so dafl einzelne Silben explosivartig hervorgestofen werden. Die Extremitdten
bewegen sich fortwihrend langsam. Die Arme, besonders der rechte, sind im Ellbogen
gestreckt. Ofters ist der linke Arm halbgebeugt. Die Finger sind in stindigen
athetoiden Bewegungen. Die gezielten Bewegungen sind fast unmdglich. Das Kind
ist z. B. nicht imstande, einen bestimmten Teil des Korpers zu berithren, Bei
solchen Versuchen dreht es gewthnlich den Kopf seitwirts.

Die Beine sind ebenfalls in stindiger Bewegung. Wenn das Kind liegt, werden
die halb in den Knien gebeugten Beine gehoben und 6fters gekreuzt. Am hiufigsten
wird das rechte Bein stark gestreckt und gleichzeitig nach innen gedreht. Das
linke Bein bewegt sich auch fortwihrend; es wechseln Beuge- und Streck-
bewegungen ab. Wihrend sich die rechte FuBisohle gewShnlich in Plantarflexion
befindet, ist die linke in Dorsalflexion. Die Zehen bewegen sich auch. Am
hiufigste » werden sie plantar gebeugt. Ab und zu wird die Grofizehe isoliert
dorsal flektiert. .

Das Kind ist nicht imstande zu sitzen, {allt zuriick oder seitwirts; kann nicht
gehen; gestiitzt tritt es auf, indem es die Beine aneinanderreibt. Ab und zu hebt
es unwillliirlich mal das eine, mal das andere Bein halb im Knie gebeugt. Bei
diesen Gehversuchen dreht es den Kopf seitwarts und streckt gleichzeitig die Arme.
Dabei ist der Muskeltonus gesteigert. Die Sehnenreflexe und die Periostreflexe
der oberen Extremititen sind nicht auslogbar. K.S.R. normal, A.S.R. nicht
auslosbar. Keine Pyramidensymptome. Bauchdeckenreflexe lebhaft. Soweit man
es beurteilen kann, ist die Sensibilitit intakt,

Die psychische Entwicklung des Kindes ist auffallend wenig beeintrichtigt.
Es ist aufmerksam und konzentrationsfdhig. Es folgt mit regem Interesse allem,
was um es herum vorgeht, ist sehr gut orientiert, es kennt die Namen der Arzte und
des Hilfspersonals, sehr anhénglich, meistens guter Laune, immer lichelnd, liebens-
wiirdig, spricht gerne mit allen, singt oft (die Tdone sind dabei rein, aber ungleich
stark, die Worte der Lieder sind unklar). Es gibt seine Antworten ruhig, ohne sich
etwas suggerieren zu lassen und ohne zu schwanken. Gedéchtnis gut und genau.
Sehr gewandt, hat es sich den neuen Bedingungen des Krankenhauses schnell
angepafit. Nach der Untersuchung eines Fachmannes (Frau Korarowa) steht das
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§jahrige Kind intellektuell etwa auf der Stufe eines 5 Jahre und 2 Monate alten
Kindes.

Liquor o. B. Wa.R. des Blutes und des Liquors negativ. Die Encephalographie
zeigt eine mafige, aber deutliche Erweiterung aller.Ventrikel. Die Lage der Ventrikel
ist normal, die Seitenventrikel sind symmetrisch.

Das Kind ist jetzt (Anfang 1948) iiber 13 Jahre alt. Der Vater schreibt uns,
daB es dem Alter entsprechend gewachsen ist, daB aber sein Zustand sonst
unverdndert gebliekenist. Das Kind ist vollkommen hilflos, weil es weder gehen
noch sitzen kann. Die unwillkiirlichen Bewegungen der Extremititen haben
kaum abgenommen. Nur die Sprache soll zufriedenstellend sein. Das Kind
soll sich psychisch gut entwickelt haben. Hat gutes Gedichtnis und vielseitige
Interessen. Besonders gern beschiftigt es sich mit Geschichte, Geographie und
Geologie.

Fall 15. P.N. R. 93, Jahre altes Middchen, geb. am 10. 6. 33. Erstes Kind
gesunder Eltern. In der Aszendenz des Vaters und der Mutter keine anderen Fille
von Icterus neonatorum. Die Eltern haben jetzt ein 2. Kind — ein Madchen,
2 Jahre und 7 Monate alt, vollstindig gesund, welches nach der Geburt eine ganz
leichte Gelbsucht durchmachte.

Die Patientin wurde vor dem Termin, mit 8 Monaten und 10 Tagen geboren.
Die Schwangerschaft verlief normal. Bei der Geburt war das Kind gesund und
kraftig, wog 4,5 kg. Am 2. Tag nach der Geburt wollte das Kind an der Brust
trinken, doch konnte ihm die Mutter wihrend der ersten 3—4 Tage nicht genligend
zu trinken geben, weil sie Brustschmerzen hatte. Das Kind weinte aus Hunger.
2—3 Tage nach der Geburt trat Gelbsucht auf, welche im Verlaufe von einigen,
Tagen sich verstirkte, sc dafl dasKind schwarzgelb wurde. Es horte auf zu trinken,
war benommen, schlief fortwihrend. Am 9. Tag wurde sein Zustand besonders
sehwer, das Bewulltsein war getriibt. Die Temperatur soll nicht erhtht gewesen
sein. Der Zustand des Kindes war so schwer, dal man jeden Moment mit seinem
Tod rechnete. Der Harn war stark gefirbt. Zeitweise waren die Stithle fast
weifl. Keine Krimpfe. Der schwere Zustand dauerte fast 20 Tage. Dann fing
das Kind an zu trinken, sein Zustand besserte sich. Die Gelbsucht dauerte fast
3 Monate.

Nach Verschwinden der Gelbsucht schien das Kind normal. Im 5. Monat,
wihrend der Taufe, sah das Kind gut aus. Im 6. Monat machte es eine Grippe
durch. Um diese Zeit traten die ersten Symptome der Erkrankung auf. Es wurde
sehr schlaff, konnte nicht sitzen; wenn es aufgerichtet wurde, fiel der Kopf um.
Wihrend es vorher mit Leichtigkeit allerlei in den Mund stecken konnte, wurde
dies jetzt schwierig, wie iiberhaupt alle seine Bewegungen unsicher und ungeschickt
wurden. Voriibergehend traten auch Schluckstorungen auf, AuBerdem trat zum
ersten Male Strabismus auf, welcher auch jetzt besteht. Die Arzte dachten, daB es
sich um den Folgezustand einer parainfektiésen Encephalitis nach Grippe handelte,
sein Zustand wurde schlechter. Die unwillkirlichen Bewegungen, die im 6. Monat
zum Vorschein kamen, wurden gegen den 9. Monat stidrker. Um diese Zeit ging es
dem Kinde am schlechtesten. Die unwillkiirlichen Bewegungen der Arme und Beine
waren stark. Das Kind machte Gehbewegungen, doch ohne Erfolg, weil sich die
Beine tiberkreuzten. Um diese Zeit wurde das Kind gegen Pocken geimpft. Es
bekam erhéhte Temperaturen und Ausschlag am ganzen Kérper. Ein Arzt duBerte
die Meinung, daf die cerebrale Erkrankung des Kindes durch kongenitale Lues
bedingt gei, wodurch schwere Familienzwistigkeiten ausgeldst wurden. Alle serolo-
gischen Untersuchungen in dieser Richtung hatten natirlich ein negatives Resultat
ergeben. Ein anderer Arzt stellte die Diagnose ,,postvaccinale Encephalitis™ —
cine Diagnose, an der er iibrigens auch jetzt festhdlt. Das Kind entwickelte sich
weiter gut. Der Erndhrungszustand war mehr wie zufriedenstellend. Im Alter
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von 1 Jabr erkrankte das Kind an einer schweren Dysenterie, welche etwa’
6 Monate dauerte, magerte aullerordentlich stark ab, bis zu 4,5 kg — das Gewicht
bei der Geburt. Das Kind erholte sich dann wieder, aber die unwillkiirlichen Be-
wegungen blieben unverandert. Im Alter von 2 Jahren war es imstande, sich selbst
aufzurichten und die sitzende Lage beizubehalten, wackelte aber dabei. Bald
danach bekam das Kind einen eigenartigen tonischen Krampfonfall des linken
Beines und Armes, wobei die in gebeugter Lage fixierten Glieder starr und unbe-
weglich wurden. Es scheint, dal dieser Zustand mit Schmerzen verbunden war,
da das Kind fortwihrend schrie. Es dauerte einige Tage, um dann zu verschwinden.
Im Alter von 3 Jahren Lungenentziindung. Mit 4 Jahren versuchte das Kind
zu gehen: gestiitzt konnte es allein den Wagen schieben oder um das Bett herum-
laufen. In dieser Zeit war die Uberkreuzung der Beine immer noch vorhanden,
obwobl nicht so ausgeprigt wie frither. Erst mit 5 Jahren lernte es selbstindig
gehen. Der Gang war und ist tibrigens auch jetzt noch eigenartig, die Bewegungen
sind ungleich bemessen, vergesellschaftet mit iiberfliissigen Mitbewegungen. In
dieser Zeit bekam das Kind zum zweitenmal einen tonischen Krampfanfall
des linken Armes und Beines, genau wie das erstemal, aber von lingerer Dauer.
Wenn man versuchte, die gebeugten Glieder zu strecken, verspiirte das Kind
starke Sehmerzen. Ein Chirurg schlug sogar eine Operation vor, die abgelehnt
wurde. Nach 10 Tagen horte der Krampf auf und das Kind konnte sich wieder
aufrichten. Diese Anfille wiederholten sich nie mehr.

Der Zustand des Kindes hat eine deutliche Neigung sich zu bessern, obwohl
sehr langsam. Die psychische und intellektuelle Sphiire entwickelt sich nach dem
Urteil der Eltern zufriedenstellend. Zwischen dem 1. und 2. Lebensjahr fingen
die ersten Sprachversuche an. Erst im 5 Jahr wurde die Sprache besser. Jetzt
versteht das Kind alles, was man ihm sagt, spricht aber undeutlich. Die Wort-
bildung bereitet ihm sichtlich groBe Mithe. Besonders schwierig ist die Aussprache
des Buchstabens ,,R*“. Kann gentigend lesen und rechnen. Das Schreiben geht
viel schwieriger vor sich wegen der Stérung der Motorik; es hat grofen Drang zum
Lernen, erwartet immer ungeduldig die Lehrerin.

Bei der Aufnahme wird festgestellt, dal die allgemeine kérperliche Entwicklung
dem Alter entspricht, Muskulatur und Unterhautzellgewebe gut entwickelt. Innere
Organe o. B. Strabismus convergens. Hirnnerven o. B.

Das Krankheitsbild wird von den unwillkiirlichen Bewegungen choreatischen
Charakters und dem wechselnden Muskeltonus beherrseht. Die Gesichtsmuskulatur
zeigt leicht ausgeprigte athetotische Bewegungen. Der Kopf wird zwar gerade-
gehalten, wackelt aber ununterbrochen, fillt leicht herunter, um mit einer StoB-
bewegung wieder aufgerichtet zu werden. Wenn das Kind sich bewegt oder in
psychische Aufregung geriit, werden die Bewegungen der Extremitdten stirker,
wobei ihr choreatischer Charakter noch deutlicher in Erscheinung tritt; jetzt sicht
man auch deutliche athetotische Bewegungen an den Fingern. Die gezielten Be-
wegungen sind sehr gestért und dysmetrisch. Der Gang ist unbeholfen. Ab und
zu wird das eine oder das andere Bein stark gestreckt. Die Sprache ist undeutlich.
Wenn das Kind aufgeregt ist, kann es @iberhaupt kein Wort herausbringen.

Patientin kann Anfang 1948 im Alter von 14 Jahren wieder untersucht werden.
Vor 5 Jahren wurde in Wien, durch einen berithmten Neurologen die Diagnose
,,Zustand nach Encephalitis® gestellt und eine R&.-Tiefentherapie des Gehirns
durchgefiihrt. Das Madchen hat sich psychisch sehr gut entwickelt. Es besucht
die seinem Alter entsprechende Schulklasse. Wegen den schweren Sprachsto-
rungen muB es aber ihre Priifungen erst am Ende des Jahres ablegen und
zwar auf Schreibmaschine. Die Priifungen hat es immer mit ,sehr gut* oder
,ausgezeichnet* bestanden.
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Der neurologische Befund ist kaum veréndert. Der Gang hat sich allerdings
gebessert und obwohl er maniriert aussieht. bereitet er ihr kaum Miihe.

Foll 16. G. 11jihriger Knabe. Eskonnte nicht in Erfahrung gebracht werden,
ob es sich um das 1. Kind gehandelt hat und ob es ausgetragen war. Am Ende
der 2. Woche bekam das Kind schweren Ikterus und wurde danach so schwer
krank, daf man nicht glaubte, es retten zu kénnen. Seit dieser Zeit soll das Kind
sich schlecht entwickelt haben, hat spit das Gehen gelernt. Bei der Aufnahme
zeigt das Kind das typische Bild einer Athétose double. Pseudobabinski links. Das
Kind ist gutmiitig und in bezug auf die psychischen und intellektuellen Funk-
tionen nicht besonders stark beeintrichtigt. Sprache sehr mangelhaft infolge
Artikulationsstérungen. Abgesehen davon ist der Wortschatz sehr gering. Das Ge-
dichtnis des Kindes soll gut sein. Es ist keine Progredienz des Leidens fest-
zustellen.

Fall 17. A.D.G. 17jahriges Madchen. Vater Alkoholiker. Zweites und drittes
Kind derselben Eltern gesund; sie machten keinen Tkterus durch. Die Mutter hatte
keine spontanen Abgiange. Patientin wurde zu frith, im 8. Monat geboren. Die
Geburt war mittelschwer, da das Kind in Geséfllage lag. Bei der Geburt wog das
Kind nur 2 kg, war schwiichlich, aber sonst munter und trank an der Brust. 2 bis
3 Tage nach der Geburt trat Gelbsucht auf, welche sich bald verstdrkte und 1 Woche
lang dauerte. Der Harn wurde dunkelbraun, die Windeln wurden verfarbt, die
Stiihle waren gelb. Wahrend der Gelbsucht erreichte die Benommenheit nurleichte
Grade. Das Kind konnte sogar an der Brust trinken, wenn es dazu angehalten
wurde. Ofters Erbrechen, welches so lange dauerte, wie das Kind gestillt wurde (bis
zum 5. Monat). Bald nach Einsetzen der Gelbsucht traten Anfdlle von Starre auf,
wobet der Kopf nach hinten gebeugt wurde. Das Kind war ziemlich krank, weswegen
es notgetauft wurde. Nach dem Verschwinden der Gelbsucht aber erholte es sich
auBerordentlich schnell und genas vollkommen. Bis zu seinem 5. Lebensmonat
bot es keine krankhaften Symptome, sowohl in bezug auf die allgemeine kérperliche
Entwicklung als auch auf die Motilitat.

Im 5. Lebensmonat erkrankte das Kind plétzlich mit Fieber. Manche Arzte
meinten, es wire eine Pneumonie gewesen, andere dachten an Meningitis. Am
Kopf traten eitrige Pickel auf. Die Erkrankung dauerte 15 Tage. Die Mutter
verhindet die nach Genesung des Kindes eingetretene Anderung seines Zustandes
mit dieser Erkrankung. Sie merkte ndmlich, daB es auffallend schloff und kraftlos
wurde. Es konnte nicht mehr im Bettchen sitzenbleiben, weil es immer nach
riickwiirts oder seitlich umfiel, weswegen man es mit vielen Kissen stiitzen mufBte.
Auch der Kopf konnte nicht mehr richtig geradegehalten werden, sondern wackelte
stindig seitlich oder riickwiirts. Eine auffallende Bewegungsarmut trat zutage. Uber
den weiteren Verlauf der Erkrankung kann die Mutter keine genaueren Angaben
machen. Vor allen Dingen weil} sie nicht, wann die Hyperkinesen, welche jetzt das
klinische Bild beherrschen, auftraten. Sie meint, daB die Schlaffheit bis zum 3. Le-
bensjahre dauerte. Um diese Zeit erwarb das Kind die Gehfibigkeit. Der Gang
war aber lange Zeit wie der eines Betrunkenen. Die ersten Sprachversuche des
Kindes fallen auch ins 3. Lebensjahr hinein. Seitdem scheint sich der Zustand des
Kindes allméhlich gebessert zu haben und sein Leben verlief ziemlich ereignislos.
Es wurde in psychischer Hinsicht, abgesehen von einer allgemeinen Reizbarkeit,
vollig unauffillig. Es trat spiter in die Schule ein, wurde aber bald zu einer
guten, teilweise sehr guten Schiilerin, Es erlernte bald nicht nur das Lesen,
sondern iiberwand auch die anfinglichen Schwierigkeiten beim Schreiben.

Die jetzigen Beschwerden, welche das Médchen in die neurologische Klinik
fiihrten, haben mit dem Grundleiden nichts zu tun. Es handelt sich um migréne-
artige Anfille von Pariisthesien der rechten Korperhilfte mit Sprachentgleisungen
(Paraphasien), die von starken Kopfschmerzen und Erbrechen gefolgt werden.
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Dabei ist das Midchen lichtscheu. Der erste Anfall, welcher zum erstenmal vor
etwa 1 Monat eintrat, fiel mit der Menses zusammen. Am selben Tage trat das
Kribbeln 3mal auf und dauerte je 10—15 Min. Nach einem beschwerdefreien
Monat traten wiederum im Zusammenhang mit der Menses dieselben Anfille zum
zweiten Male auf.

Bei der Aufnahme in der Klinik wird festgestellt: Normale Kérperentwicklung.
Patientin ist eher klein, Muskulatur und Fettpolster sind gut entwickelt, ebenso
die sekundéren Geschlechtsmerkmale. Innere Organe o. B. Das hervorstechendste
krankhafte Symptom sind unwillkiirliche Bewegungen mittleren Grades, vor allem
der Gesichts- und Halsmuskulatur und dann der oberen Extremititen. Diese
Bewegungen steigern sich, wenn die Kranke sich beobachtet fithlt oder wenn sie
aufgeregt ist. Der Kopf der Kranken fiihrt fortwidhrend Drehbewegungen von ver-
schiedenen Amplituden mehr nach links, manchmal einzeln, manchmal sind es eine
Reihe solcher Bewegungen. Die Gesichtsmuskulatur bewegt sich ununterbrochern,
besonders deutlich tritt die Grimassenbildung beim Sprechen hervor. An den
athetotischen Bewegungen der Gesichtsmuskulatur nimmt besonders die Mund-
muskulatur teil, wodurch das sonst sympathische, anmutige Antlitz der Kranken
entstellt wird. Die Arme machen tiberfliissige Bewegungen mit meist groBer Ampli-
tude, die man kaum choreatisch nennen kann. Andeutung von athetotischen
Bewegungen der Finger. Die unwillkiirlichen Arm- und Fingerbewegungen steigern
sich beim Gehen. Die feinen Bewegungen der Hinde sind ungeschickt. Nur leichte
Ataxie beim Finger-Nase-Versuch. An den unteren Extremitédten werden keine
pathologischen Bewegungen festgestellt. Der Tonus der Muskulatur zeigh tiberall
das Bild des Spasmus mobilis in leichter Ausprigung. Am linken Bein scheint der
Tonus der Muskulatur entschieden stirker ausgesprochen als rechts, und zwar
infolge Beimischung von Spastizitét zur Rigiditdt. Diese pyramidale Komponente
wird am Bein durch die gesteigerten Sehnenreflexe links und vor allem durch
den deutlich ausgesprochenen Babinski bewiesen. Interessant ist aber, dab
Patientin die rechten Extremitéten als schwicher und ungeschickter empfindet.
Der Gang der Patientin bietet eigentlich kaum etwas Pathologisches dar,
man kann ihn hdchstens als ungeschickt bezeichnen. Knie-Hacken-Versuch o. B.
Sensibilitdt ungestért. Gehor und Sehvermogen o. B.

Dje Sprache ist kaum durch die athetotischen Bewegungen der Mund-
muskulatur und auch der Zunge beeintriichtigt und durchaus verstandlich.

Die Psyche und die Intelligenz konnen kurz dadurch charakterisiert werden,
daf} sie von der Norm nicht abweichen. Patientin hat ein sympathisches Wesen,
ist zwar nerv0s, aber ohne irgendwelche Zeichen von Affektinkontinenz., Die In-
telligenz scheiht sogar nach der HErfahrung in der Schule (Patientin sollin 3 Jahren
das Gymnasium absolvieren) und laut Angabe der Mutter sogar iilber dem Durch-
schnitt zu stehen.

Die Lumbalpunktion ergibt im Liquor normale Verhiltnisse. Das Encephalo-
gramm zeigt normal grofe und symmetrische Ventrikel.

Patientin kann Anfang 1948 mit 22 Jahren wieder untersucht werden. Sie
hat inzwischen das Gymnasium mit einer guten Note absolviert und ist jetzt
im VI. Semester der philosophischen Fakultit der Universitit (Abteilang
Geographie). Die Priifungen fiir die beiden ersten Jahre hat sie mit guter
Note abgelegt.

Kérperlicher Befund zufriedenstellend. Der neurologische Befund hat sich
nicht wesentlich veriandert. Schreibt gut obwohl etwas langsam.

Fall 18, M. L. C. 18jahriges Madchen, gebeien im 7. Monat der Schwanger-
schaft. Die Geburt war leicht. Patientin ist erstes und einziges Kind gesunder
Eltern. Die Mutter war erst 16 Jahre alt, als das Kind geboren wurde. Das Kind
war Idein, lebensschwach, konnte die Augen nicht aufmachen und nicht an der
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Brust trinken. Man muBte ihm den Mund gewaltsam &ffnen, um ihm Milch ein-
zutriufeln. 3-—4 Tage nach der Geburt trat Gelbsucht auf, welche anfangsschwach
war, spiter sich aber verstirkte, so dafl das Kind fast schwarz wurde. Der Harn
war sehr dunkel, ebenso die Stiihfe. Die Temperatur war nichf. erhéht. Die Gelb-
sucht dauerte ungefahr 1Y/, Monate. Das Kind war so schwer krank, dafl die Arzte
jede Hoffnung aufgaben. Es war benommen und weinte nicht. Erstaml5. Lebens-
tag fing es an zu weinen und am 20. Tag an der Brust zu trinken. Nachdem die
Gelbsucht verschwand, trat in der Gesifigegend ein Abscef auf. Das Kind waz
wiederum etwa 1 Monat lang schwer krank, hatte erhthte Temperaturen und kam
stark herunter. Erst gegen den 3. Monat fing es an, sich wieder zu erholen, trank
gut und nahm etwa 1/, kg je Monat zu. Um diese Zeit wurden keine Krankheits-
symptome festgestellt, abgesehen davon, da8 es, statt die Hinde an den Mund zu
bringen, wie das bei Kindern dieses Alters iiblich ist, sie nach oben streckte. Gegen
den 7. Monat wurde aber dos Kind schlaff, konnte seinen Kopf nicht geradehalten
vom Sitzen war beine Rede. Bis zum 2. Lebensjahre war das Kind unsauber. Um
diese Zeit fing es zum erstenmal an, Interesse an der Umgebung zu zeigen und die
ersten Worte auszusprechen. Auch die Zahnentwicklung war sehr verspitet —
erst im 2. Jahre fingen die Zéhne zu wachsen an. Ubrigens waren, genau wie die
Milchzihne, auch die Dauerzihne sehr anfillig und wurden leicht karids. Das Kind
lernte das Gehen nie und auch das Sitzen macht ihm bis heute grofle Schwierig-
keiten. Es soll bis zum 4. Lebensjahr keine unwillkiirlichen Bewegungen gehabt
haben. Erst um diese Zeit traten die Hyperkinesen auf, welche seitdem das Krank-
heitsbild beherrschen. Zuerst die Arme und spiter die Beine fingen sich ganz
ziellos und merkwiirdig zu bewegen an. Wenn das Kind nach einem Gegenstand
greifen wollte, fithrte der Arm unzweckméafige Bewegungen aus, von welchen auch
der Kopf ergriffen wurde. Die unwillkiirlichen Bewegungen verstérkten sich von
Jahr zu Jahr immer mehr, so daB das Kind vollkommen hilflos wurde und nicht
imstande war, selbstiindig zu essen. Es hatte keinen Augenblick Ruhe; nur im
Schlafe hérten die Bewegungen auf. Aber auch der Schlaf ist seit langer Zeit sehr
unruhig und ungeniigend, weswegen man gezwungen ist, der Patientin seit Jahren
abends Luminal zu verabreichen. Nach Angabe der Eltern entwickelte sich die
Patientin psychisch und intellektuell zufriedenstellend. Die Sprache ist zwar un-
deutlich und der Wortschatz gering, aber sie versteht alles, was man ihr sagt. Sie
hat Interesse fiir Sachen, wofiir sich Erwachsene interessieren; kann nicht allein
lesen, hat es aber gerne, wenn man ihr vorliest. Sie besitzt vollkommene Krank-
heitseinsicht. Ihr gréBter Trauwm war immer, gesund zu werden um in die Schule
zu gehen. Sie ist sehr empfindlich, zértlich und anhinglich, besonders dem
Vater gegenuber. Hort gerne Musik. Cegen das 14. Jahr fing die Pubertat an,
die normal verlief. Sie menstruiert regelmiBig.

Bei der Untersuchung in der Klinik zeigt das erwachsene Madchen gute all-
gemeine Korperentwicklung. Stark ausgesprochene Skoliose nach rechts mit
Thoraxdeformation. Die sekundiren Geschlechtsmerkmale sind gut ausgepragt.
Muskulatur miBig, Unterhautzellgewebe gut entwickelt. Kopf- und Hirnnerven
o. B. Zihne in sehr schlechtem Zustand. Die oberen Schneidezihne fehlen fast
ganz. Das Midchen liegt dauernd im Bett, weil es weder gehen noch sitzen kann.
Innere Organe o. B.

Pupillen miBig weit, gleichgroB, reagieren normal. Kein Strabismus. Die
Gesichtsmuskulatur und die Lippen befinden sich in fortwihrenden athetotischen
Bewegungen. Dabei wird der Mund verzogen und die Lippen ofters schnauzeartig
ausgezogen. Das Kind lachelt dfbers, aber das Licheln ist wegen der athetotischen
Bewegungen verunstaltet. Auch die Arme werden fortwihrend als Ganzes bewegt,
wobei sie meistens in die Ellbogen gestreckt und seitwirts abduziert sind. Um sie
zu beugen, ist die Uberwindung eines groBen Widerstandes notwendig. Gewohnlich
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ist die linke Hand geschlossen, wobei der Daumen unter den Fingern liegt. Wihrend
die Finger der geschlossenen linken Hand sich kaum sichtbar bewegen, befinden
sich die gestreckten Finger der rechten Hand in fortwibrender Bewegung, wobei sie
am hiufigsten die Geburtshelferhandstellung annehmen. Zugleich fiihrt der rechte
Arm eine starke Drehbewegung nach aullen aus. Die Beine werden meistens in Knie-
beugestellung gehalten, wihrend die FitBe dorsal flektiert sind. Auch die Beine
befinden sich in fortwihrender Bewegung, wobei das linke Bein 6fters im Knie
gestreckt wird, wihrend das rechte meistens gebeugt ist. Sehr oft werden die Hiiften
und die Knie aneinandergeprefit. Manchmal werden die Unterschenkel gekreuzt.
Die Lage der Beine ist aber nicht fixiert, sondern wechselt dauernd. Die Zehen
sind stark gekriimmt. Die GroBzehe ist von den anderen Zehen stark abduziert.
Beim Versuch, das Midchen aufzusetzen, nehmen die Extremititen die merk-
wiirdigsten Stellungen an. Die Kranke ist nicht imstande, Gehbewegurgen zu
machen, sogar wenu sie unter beiden Armen gestiitzt wird. Wenn man Geduld und
Ausdauer hat, kann man feststellen, daf die Kniesehnenreflexe ausgeldst werden
kénnen, nicht dagegen die Achillessehnenreflexe. Pyramidale Zeichen fehlen. Die
Bauchdeckenreflexe sind vorhanden.

Wahrend der Tonus der Extremitéten, der wechselnd ist, mghr zur Rigiditét
neigt, besteht eine ausgesprochene Hypotonie der Hals- und Nackenmuskulatur,
weswegen das Midchen nicht imstande ist, den Kopf geradezuhalten.

Die Sprache ist auferordentlich undeutlich, das Madchen bringt in der Gegen-
wart des Arztes nur einzelne schwer verstindliche Worte hervor. Wenn es allein
mit den Eltern ist, soll die Sprache viel deutlicher sein.

Uber den psychischen Zustand vergleiche die Anamnese.

Die Kranke ist jetzt (Anfang 1948) 23 Jahre alt. Ihr Zustand ist unverindert.
Sie ist vollkommen hilflos. Die Angehorige miissen sie fiittern, anziehen, sauber
halten, im Bett umdrehen. Patientin leidet auBerordentlich unter ihrem Zustand.
Sie ist unruhig, leidet an Schlaflosigkeit. Der Gedanke, daB sie schwer krank ist
und daf ihre Krankheit unheilbar ist, quilt sie stéindig. Als sie jiinger war hat sie
davon getriumt, die Schule zu besuchen, Geige zu spielen und fremde Sprachen zu
erlernen. Seitdem sie die Aussichtslosigkeit ihres Zustandes begriffen hat, ist sie
immer mehr und mehr diister und verzweifelt geworden. Das einzige, was ihr
noch Freude bereiten kann, ist, wenn man ihr vorliest. Sie hat Interesse fiir alles.

II1. Besprechung der Fille.
A. Zugehirigkeit zum Icterus gravis neonatorwm familiaris.

Die Frage, die uns in diesem Kapitel beschiftigen soll, ist die, ob
den hier angefiihrten Fillen von E. p. i. tatséchlich ein Icterus gravis
neonatorum familiaris vorausgegangen ist. Gemdl der herrschenden
Auffassung trennen wir die famalidre Form des Ieterus gravis neo-
natorum als eine nosologische Einheit mit noch unbekannter Atiologie®
scharf ab von den anderen symptomatischen Formen von schwerer Gelb-
sucht, welche im Verlaufe verschiedener Erkrankungen mit bekannter
Atiologie wihrend der Neugeborenenpericde auftreten. Dazu gehoren
vor allem die kongenitale Gallengangsatresie, die Lebersyphilis und die
Sepsis. Auch der sog. Resorptionsikterus, der nach extravasalem Hémo-
globinabbau auftreten soll, ist hierher zu rechnen. In diesem Sinne

1 Die Arbeit war im Jahre 1943 abgeschlossen, bevor zu uns die Kunde von
der Entdeckung des Rh.-Faktors kam.
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sind wir berechtigt, von einem idiopathischen oder familidren Icterus
gravis neonatorum zu sprechen und ihm den symptomatischen Icterus
gravis neonatorum gegeniiberzustellen. Zugunsten der Annahme einer
familidren Form spricht nach FANCONI u. a. bei den iibrigen Kindern
das Auftreten von bestimmten krankhaften Hrscheinungen, welche
sich wiahrend der ersten 10 Tage des extrauterinen Lebens einstellen
und welche dieser Autor, genau so wie den I. g. n., als Anpassungs-
storungen auffaBt. Zu diesen Anpassungsstérungen, welche, wenn sie
nicht den Tod herbeifithren, auffallend rasch und restlos ausheilen,
rechnet Fawconi: 1. die blaue und weie Asphyxie gleich nach der
Geburt und die Apnoeantille der folgenden Tage; 2. Krampfe, die
bald tonisch, bald klonisch mehr oder weniger generalisiert verlaufen;
3. Odeme, die von nur mit der Waage erfaBbaren Priéddemen iiber
das Oedema neonatorum bis zum Hydrops sich steigern konnen;
4. Andmie aller Grade; 5. Blutungen nach innen (intrakraniell, Cephalo-
himatom, in die Nebenniere usw.) oder nach aullen (Melina, Nabel-
blutungen, Hamaturie, Hautblutungen usw.) und 6. Thermolabilitit,
die besonders bei Frihgeborenen bedrohliche Formen annehmen kann.

Die familidgre bzw. endogene Disposition zum Icterus gravis neo-
natorum kann sich nach unserer Erfahrung auch in einer auffallenden
Hiaufung spontaner Abginge oder Frithgeburten der Mutter AuBern,
auf welche bei der Aufnahme der Anamnese besonders geachtet werden
mull. Wie die Erfahrung lehrt, scheint auflerdem die Unreife der
Frucht ein Hilfsfaktor fiir die Entstehung der schweren Gelbsucht zu
sein. Wir sehen jedenfalls bei manchen Familien das Auftreten von
Icterus gravis nur bei den Friithgeburten.

Die Abgrenzung des Ieterus gravis neonatorum familiaris (I. g. n. {.)
gegen die kongenitale Gallengangsatresie ist insofern nicht schwierig, als
sie stets zum Tode fiihrt. Ebenfalls 1Bt sich eine Syphilis leicht auf
Grund serologischer Untersuchungen ausschlieBen. DalB der sog. Re-
sorptionsikterus keine nennenswerte Rolle beim Auftreten des Neu-
geborenenikterus spielt, hat neuderdings FancoNI gezeigt.

Schwieriger kann die Differentialdiagnose des I. g. n. f. gegeniiber
einer Sepsis bzw. einer Pericholangitis der Neugeborenen sein. Man muf}
sich aber vor Augen halten, daB, wie auch FaAxcoxt hervorhebt, friiher die
Infektion als Ursache eines Icterus gravis neonatorum stark tiberschéitzt
wurde, wie iiberhaupt nach ithm die Infektionsbereitschaft der Neu-
geborenen im Gegensatz zu derjenigen der Sduglinge als recht gering
bezeichnet werden muB. Aus diesen Griinden sind die Fille von Neu-
geborenensepsis viel seltener als meist angenommen wird. Dazu kommt
der Umstand, daf nur ein Bruchteil dieser Fille einen Tkterus bekommt.

Andererseits aber priadisponiert gerade der I. g. n. f. sehr zu sebun-
déren Infektionen, so dal} sogar der Nachweis eines Erregers im Blute
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oder sonstwo im Kérper nicht gegen die Diagnose I. g. n. f. zu sprechen
braucht. In zweifelhaften Fallen verfiigen wir noch iiber einige wichtige
differentialdiagnostische Kriterien. Da hilft uns z. B. die Beobachtung,
dal im Gegensatz zu einer septischen Hrkrankung, die mit Ikterus
einhergeht, der I. g. n. f. am hiufigsten in den ersfen Tagen nach der
Geburt auftritt, wenn die Kinder nicht schon mit Gelbsucht zur Welt
gekommen sind. Andererseits mufl man aber wissen, daB nach den Beob-
achtungen bei Fillen aus der Literatur und bei eigenen Fillen —
im Gegensatz zu den Auffassungen von ZIMMERMANN-YANNET,
HawksLEY-LIGHTW0o0D und GERALD- GREENFIELD-KOUNINE — keines-
wegs auch ein spéteres Auftreten von Tkterug die familidire Form aus-
schiieft. Immerhin mufl ein spiteres Auftreten der Gelbsucht als
2 Wochen nach der Geburt den Verdacht erwecken, da8 es sich um eine
symptomatische Form von Tkterus handelt!. Dagegen kann die Dauer
der Gelbsucht unseres Erachtens fiir die Differentialdiagnose aicht ver-
wertet werden, denn sie unterliegt bei dem I. g. n. f. starken Schwan-
kungen — angefangen von einigen Tagen bis mehreren Monaten; die
langste Dauer, die man in der Literatur bei sicheren Fillen von I. g. n. f.
findet, betrsgt 12 Monate [1 Fall von Ha®rr und 1 Fall (F.B.) von
GERALD-GREENFIELD-KoUNINE?]. Auch ein Schwanken in der Intensitit
des Ikterus spricht nicht gegen 1. g. n. {.

Die von FINKELSTEIN aufgestellte Regel, dafl der I. g. n. {. sehr selten
dag erste Kind betrifft, aber wenn eines der Kinder Gelbsucht bekommt,
die folgenden Kinder davon meist nicht verschont bleiben, hat so
viele Ausnahmen, dafl sie differentialdiagnostisch nicht verwertbar ist.

Aus diesen Griinden ist es sehr zu begriiBen, daB bei differential-
diagnostisch schwer abgrenzbaren Fillen uns eine systematische Unter-
suchung des roten Blutbildes weiterfilhren kann. Wissen wir doch
jetzt (v. GIERKE, LEENDORFF, C. DE LANGE u. a.), daf der I. g. n. f.
sehr hiufig — allerdings nach unserer Erfahrung nicht immer -
von einer hamolytischen Anémie, welche mit betrichtiicher Verminde-
rung des Himoglobingehaltes und vor allem der Erythrocytenzahl ein-
hergeht, begleitet wird. Leider erfordert die Feststellung dieses wichtigen
Symptoms eine fortlaufende Blutuntersuchung. Denn, wie wir besonders
durch die Untersuchungen von H. LERNDORFF bei der Andmie der Neu-
geborenen wissen, kénnen die hdmolytischen Vorginge schubartig in
Form von einzelnen Blutkrisen erfolgen, und zwar verschieden lange
Zeit nach der Geburt. Deswegen kann der pathologische Blutbefund
nur selten durch eine einmalige Blutuntersuchung richtig erfafit werden.
Genau so charakteristisch fiir den I. g. n. f. wie die Andmie, aber noch

1 Phru, BROCHTER u. WANG setzen die obere Grenze sogar auf 3 Wochen.
2 Bei einem Fall von E. p. i. von Morris, zitiert von Hawksrry und LicaT-
wooD, ist die Rede sogar von Gelbsucht, die 4%/, Jahre gedauert hat.
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weniger konstant wie diese, ist die Erythroblastamie bzw. die Erythro-
blastose (v. GIERKE, C. DE LANGE u. a.), welche, wenn vorhanden, von
groBer differentialdiagnostischer Bedeutung ist.

Die Entdeckung der Rolle des Rhesus-Blutfaktors in der Genese des
L. g. n. f. wird uns erlauben, durch serologische Untersuchung des Blutes
der Eltern und des Kindes die Differentialdiagnose der familiiren Form
des 1. g. n. gegeniiber den symptomatischen Formen noch genauer zu
gestalten und beide Formen noch schirfer voneinander abzugrenzen,
als dies bis jetzt méglich gewesen ist.

Die Differentialdiagnose gegeniiber dem gewohnlichen, gutartigen
Tkterus der Neugeborenen, welcher von vielen Autoren (v. GIERKE,
FaNCONT u. a.) nur als quantitativ verschieden von dem 1. g. n. f. auf-
gefafit wird, ist meist nicht schwierig, wenn man sich die Klinik und den
Verlauf beider Formen von Ieterus neonatorum vor Augen hélt. Aufler-
dem fehlt dem gewdhnlichen Tkterus sowohl die Andmie als auch eine
nennenswerte Erythroblastaimie. Ferner findet man bei dem 1. g. n. {.
im Gegensatz zum gewohnlichen Tkterus im Serum sehr hdufig auch die
direkte vax DEN BrroHsche Reaktion positiv und im Harn auBer Uro-
bilin und Urobilinogen auch Bilirubin!, weswegen, im Gegensatz zum
gewdhnlichen Ikterus, beim I.g. n.{f. die Windeln charakteristisch
verfirbs werden — ein Punkt, auf welchem man beim Erheben der
Anamnese besonders achten muB.

SchlieBlich muB hier noch der Ikterus der Frithgeburten Erwihnung
finden. Nach der Auffassung von Faxcoxi, der wir uas vollkommen an-
schlieBen, ist das Moment der Unreife nur als ein begiinstigender Faktor
in der Konstellation, die zum I. g. n. f. fithrt, zu werten. Daraus geht
hervor, daB wir auch die Fille von schwerer Gelbsucht, die bei Friih-
geburten auftreten, zur familidren Form des Icterus gravis neonatorum
zdhlen dirfen.

Betrachten wir nun nach diesen einleitenden Betrachtungen die Falle
der K. p. i. vom Standpunkt ihrer Bezichung zum [. g. n. {., so kommen
wir zu folgenden Feststellungen.

Bei den Fillen von ARKWRIGHT, PITFIBLD, (GUTHRIE, GREENWALD-
Messer, Harr, Horrmann-Havsmany (Fille X. P, B IV, B V),
C. peLanee (Falle A, B und C), GERALD-GREENFIELD-KOUNINE
(Fall D. P.) und bei unseren Fillen (1, 3, 5 und 14) liegt das familidre
Moment so klar zutage, dalBl wir uns iber diese Félle nicht weiter aus-
zulassen brauchen. ’

1 Nach ErPINGER enthélt auch beim gewdhnlichen Tkterus der Harn geringe
Mengen von Bilirubin. Die Ursache, weswegen er mit den gewdhnlichen Methoden
nicht festgestellt werden kann und weswegen er die Leinen nicht verfarbt, liegh
darin, daB die geringen Mengen von Gallenfarbstoff nicht im Harn geldst sind,
sondern sich in Krystallform abscheiden.

Arch. f. Psych. u. Zeitschr Neur. Bd. 180. 10
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Von den iibrigen Tallen, bei welchen dies nicht deutlich zutage
tritt, ist zu sagen, daB das klinische Bild und der Verlauf bei den
4 Fillen von SPiLnLER, bei dem Fall von C. ok Laxee aus dem Jahre
1924, beim Fall R. von Horrmanx-HausmMaxN, bei den Fillen S. H.
und M. L. von ZIMMERMANN-YANNET, bei dem Fall WeSTRIENEN-C. DE
Lange, beim Fall BURGHARDT-ScHLEUSSING, beim Fall IT und F. B.
von GERALD-GREENFIELD-KOUNINE, bei beiden Fillen von BIeMoND-
vAN CREVELD, beim Fall von FANCONI sowie bei unseren Féllen 2, 4,
6, 8,9, 10, 11, 12, 13, 15 und 18, so charakteristisch sind, daB es uns
erlaubt erscheint, sie auch in Zusammenhang mit einem durchgemachten
I. g. n. f. zu bringen, zum Teil gegen die Meinung der betreffenden
Autoren. So z. B. halten ZrMMeRMANN und YANNET ihren Fall S. H.
fir eine Sepsis auf Giund der Tatsache, dafl am 28.Tage nach der
Geburt aus dem Blute des Patienten ein himolytischer Colistamm ge-
ziichtet wurde, nachdem vorher hiufige Blutkulturen sich stéts als ne-
gativ erwiesen hatten. Dieser positive Befund wurde bei 3 folgenden
Untersuchungen bestitigt und auBerdem einige Wochen spiter ein
osteomyelitischer Herd im linken Humerus festgestellt, welcher dann
restlos und spontan ausheilte. Gegen die Diagnose ,,Sepsis spricht
unseres HErachtens die Tatsache, daf der Tkterus schon bei der Geburt
bestand ; auBlerdem zeigte das Kind eine Anémie, lange bevor irgendwelche
klinische oder bakteriologische Zeichen einer Sepsis auftraten. Auch
C. pE LaNgE hilt diesen Fall von ZIMMERMANN und YANNET fiir einen
I. g. n. f., kompliziert durch sekundére Infektion. C.DpE Laxce hilt
andererseits ihren ersten Fall aus dem Jahre 1924, bei welchem 26 Tage
nach der Geburt aus dem Blute Streptodiplokokken geziichtet wurden,
fiir eine primére Sepsis. Gegen diese Diagnose spricht aber, abgesehen
vom ganzen Verlauf, die Tatsache, daB das Kind meist afebril war und
dafB es bereits am 3. Tag nach der Geburt stark ikterisch wurde. Die
Diagnose ,,Cholangitis infectiosa‘* beim Fall WesTRIENEN-C. DE LANGE
wird eigentlich durch nichts gestiitzt und mufl deswegen abgelehnt wer-
den. Ahnliche Uberlegungen gelten auch fiir die beiden Fille von
BiemonD-vaN CrBEVELD, welche von den Autoren als Nabelsepsis auf-
gefaBt wurden. Thre Hauptgriinde fiir diese Diagnose sind, abgesehen
von den entziindlichen Erscheinungen am Nabel, das Fehlen einer
Erythroblastimie und die nur geringe Abnahme des Himoglobins. Wie
wir schon erwihnt haben, gehért aber die Erythroblastose nicht zu den
obligaten Symptomen des I.g. n.f. Was das Fehlen einer stérkeren
Andmieanbelangt, mufl bemerkt werden, daB,abgesehen davon, daf auch
sie in seltenen Fillen von I. g. n. f. fehlen kann, das rote Blutbild beim
Fall E. C. erst am 13. Tag nach der Geburt untersucht wurde und daf3
beim Fall M.N. die am 4. Tage vorgenommene Blutuntersuchung
3 840000 Erythrocyten ergab, was immerhin im Sinne einer Andmie zu
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werten ist. Dazu kommt die Tatsache, daB bei baiden Fillen die Gelb-
sucht sehr bald nach der Geburt auftrat und daf die miBig erhéhten
Temperaturen nur kurze Zeit dauerten. Deswegen erscheint es uns
erlaubt anzunehmen, daB es sich bei beiden Fillen von BIEMOND-VAN
CreveLD um ein I. g. n. f. gehandelt hat, kompliziert durch Nabel-
infektion. Dasklinische Bild und der Verlauf des Falles von BUrRGHARDT-
ScHLEUSSING ist fiir die familidre Form des schweren Ikterus der Neu-
geborenen so typisch, daf wir keine Bedenken haben, ihn auch zu dieser
Erkrankung zu rechnen, obwohl im Blute einmal 120% Héimoglobin
festgestellt worden ist. C.DE LanxeE meint, dall dies geniigt, um bei
diesem Fall die Diagnose I. g. n. f. abzulehnen. Wir kénnen uns der Mei-
nung von C.DE LANGE nicht anschliellen, weil der Hidmoglobingehalt
nur einmal untersucht wurde und tiber die Zahl der Erythrocyten nichts
gesagt wird. AuBlerdem aber wissen wir, daf bei grofem Bilirubingehalt
im Serum ein erhshter Himoglobingehalt vorgetduscht werden kann.

Es bleibt nur noch der Fall von PavuL, bei welchem vor allem das
Auftreten der Gelbsucht erst am Ende der 2. Woche, weniger die sehr
lange Dauer derselben (ndmlich iiher 9 Monate) Zweifel an der Diagnose
I. g. n.{. erwecken mull. Wir haben aber gesehen, daB unter beson-
deren, uns noch unbekannten Umsténden auch beim I. g. n. f. die Gelb-
sucht verspitet auftreten kann, weswegen wir uns entschlossen haben,
auch diesen Fall, obwohl unter Reserve, mitaufzunehmen. Dafl es sich
bei ihm um eine WiLsoNsche Krankheit handelt, woran der Verfasser
auch denkt, halten wir fiir unwahrscheinlich.

Von den eigenen Féllen macht ernstere differential-diagnostische
Schwierigkeiten eigentlich nur Fall 17. Erstens, weil nach der Anamnese
die Moglichkeit besteht, da das Nervenleiden im Zusammenhang mit
einer im 5. Monat durchgemachten parainfektitsen Encephalitis steht;
zweitens, weil klinisch eine zwar geringe, aber sichere Schadigung seitens
der Pyramidenbahn links besteht. Auf der anderen Seite ist aber der
Verlauf des Leidens so charakteristisch, daf wir keine Bedenken haben,
ihn auch als Folgezustand eines L. g. n. f. zu betrachten. Die beschwerde-
freie Periode bis zum 5. Monat, nachdem das Kind den I. g. nn. . durch-
gemacht hatte, wie wir sehen werden, palit gut zu dieser Annabme.

Als auffallend muf} die groBe Anzahl von Frithgeburten bei den
eigenen Fillen bezeichnet werden. So z. B. wihrend von den 28 Fallen
aus der Literatur es sich nur bei 3 Fallen (Fall 1T von SpinrLEr, Fall M. L.
von ZIMMERMANN und YANNET und Fall C. von C. pE LaxgE) um Frith-
geburten handelt, sind von den eigenen 18 Fallen nicht weniger wie
8Falle (4, 6,7, 8, 11, 15, 17 und 18) Frithgeburten. Wir kénnen uns diesen
Unterschied nicht erklédren. DaB ein bei einer Frithgeburt auftretender
Icterus gravis aber prinzipiell nicht anders als wie bel einem aus.
getragenen Kinde gewertet werden mulB, wurde schon ausgefiihrt.

10*
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Zusammenfassend konnen wir also sagen, daf hichstwahrscheinlich
allen hier angefithrten Fillen von E. p. . ein 1. g.n. f. und nicht eine
symptomatische Gelbsucht vorausgegangen ist.

B. Klinik.

Genau so wie man bei der Kohlenoxydvergiftung die klinischen
Erscheinungen des akuten bzw. des hypoxischen Stadiums von demjenigen
des chronischen bzw. des posthypoxischen Stadiums, in welchem sich
die Folgezustinde der im ersten Stadium gesetzten Schidigungen des
Zentralorgans geltend machen, unterscheidet, genau so nehmen wir an,
dafl der Encephalopathia posticterica infatum als einem krankhaften
Zustand ein krankhafter Vorgang vorangeht. Den Zeitabschnitt, in
welchem sich derselbe abspielt, bezeichnen wir als Vorstadium der
Encephalopathia posticterica infantum.

Die Abgrenzung dieses Vorstadiums ist in vielen Fillennichtschwierig,
da, wie wir in der schon erwihnten Arbeit in bulgarischer Sprache aus
dem Jahre 1940 zeigen konnten, ihm sehr haufig ein Zwischenstadium
oder Latenzstudium folgt. Besonders deutlich ausgeprdgt ist dieses
Latenzstadium beim Fall 8. H. und M. L. von ZIMMERMANN-YANNET,
beim Fall D.P. von GERALD-GREENFIELD-KOUNINE, sowie bei den
eigenen Fillen 3, 4, 9, 11, 12, 13, 15, 16, 18. Dieses Zwischenstadium
ist dadurch charakterisiert, daf die Siuglinge, nachdem sie den Tkterns
iiberstanden haben, sich vollkommen erholen und sogar aufblithen, so
dall man geneigt ist, sie fiir gesund zu halten. Auch seitens des ZNS.
beobachtet man keine krankhaften Symptome, abgesehen in manchen
Féllen von geringfiigigen Symptomen, wie z. B. leichte Storungen des
Muskeltonus, die aber den Eltern nur selten auffallen, so daB sie
geneigt sind, das Kind fir gesund zu halten. Leider erweist sich
diese Hoffnung in den meisten Fillen als triigerisch, denn nach Ablauf
von 1—6 Monaten treten nun die charakteristischen neurologischen
Symptome der eigentlichen Encephalopathia posticterica infantum auf.

In anderen Féllen wiederum ist der Ubergang des Vorstadiums zum
vollentwickelten Bild der E. p. i. ein mehr kontinuierlicher, weswegen
seine Abgrenzung sehr schwer fallen kann. In solchen Féllen kdnnen
uns die Gelbsucht und Andmie als objektives Merkmal fiir die Abgren-
zung des Vorstadiums dienen. Allerdings versagen bei linger dauernder
Gelbsucht (beim sog. Icterus gravis neonatorum prolongatus) diese
Unterscheidungsmerkmale.

a) Vorstadium der Encephalopathia posticterica infantum.
Das klinische Bild dieses Stadiums deckt sich mit dem Bilde des
Icterus gravis neonatorum, bei dem neben dem lkterus die Symptome
seitens des GroBhirns in den Vordergrund treten.
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Am charakteristischsten ist die Angabe, daB die nicht selten kriftig
und gesund zur Welt gekommenen Siuglinge, welche die ersten Tage
gut an der Brust getrunken haben, mit dem Auftreten der Gelbsucht
sich plotzlich weigern, an der Brust zu trinken und schlifrig werden.
Die Gelbsucht pflegt sich auBlerordentlich schnell zu entwickeln und
erreicht meist rasch hohe Grade. Selten kann sie schon bei der Geburt
vorhanden gewesen sein. Meist entwickelt sie sich einige Stunden bis
Tage nach der Geburt — im Durchschnitt etwa um den 2.—3. Tag.
Wie wir aber schon gesehen haben, kann sie auch spéter, bis zu 2 Wochen
nach der Geburt auftreten. Die Dauer der Gelbsucht betrigt im Durch-
schnitt etwa 15—30 Tage. Sie kann aber, in seltenen Fillen, bis zu einem
Jahr dauern. Die Leber kann vergréBert gefunden werden, manchmal
zusammen mit einer Milzvergrofierung. Der Harn ist meistens sehr
dunkel und farbt die Windeln. In manchen Fallen kann im Harn die
Gmeriysche Probe negativ sein, wihrend Urobilin und Urobilinogen
nachgewiesen werden. Nicht selten ist auch die direkte vax DEN BERGH-
sche Reaktion positiv. In den meisten Fallen beobachtet man eine
Andmie, welche allerdings meist durch den Ikterus verdeckt wird. Nur
wenn sie, wie in seltenen Fillen, vor der Gelbsucht auftritt, kann sie
schon klinisch erkannt werden, z. B. in einem Falle von HAWKSLEY-
LicarwooD, wobei das Kind bei der Geburt blaB wie Marmor war.
Neben der Anédmie beobachtet man nieht selten eine mehr oder weniger
ausgesprochene Erythroblastimie, die meistens das physiologische Maf3
weilt iibersteigt. Wir wissen aber jetzt, daBl die Erythroblastimie kein
obligates Symptom des I. g. n. f. darstellt.

Haufig beobachtet man eine hémorrhagische Diathese, welche
ihren Ausdruck in Hautblutungen petechialer oder flechenhafter Art,
in Hiamathemesis, Meldna, meningealen Blutungen, Blutungen aus dem
Munde, der Nase oder dem Nabel findet. Wie wir jetzt wissen, ist diese
himorrhagische Diathese nicht auf den Ikterus als solchen, sondern auf
eine Storung der Prothrombinbildung zurtickzufithren, im Zusammenhang
mit der Stérung der entsprechenden Leberfunktion. Odeme finden sich
meistens in geringen Graden an Fuli- und Handriicken, selten entwickelt
sich ein universelles Odem (KrLeinscEMIDT, BoEHNCKE, FANCONT).

Neben dem Ikterus sind die Erscheinungen seitens des Grofhirns
am eindrucksvollsten. Die Kinder sind schlaff, matt, schlifrig, hioren
auf zu weinen; in seltenen Fallen wird angegeben, dal} sie umgekehrt
ununterbrochen schreien, in anderen Fiallen wiederum wimmern die
Kinder leise vor sich hin. Inschweren Féllen wird das Sensorium getriibt,
es treten Meningismus, Opisthotonus, seltener Konvulsionen auf. In
ganz schweren Féllen beobachtet man richtiges Koma.

Als Ausdruck der Schidigung der zentralen vegetativen Zentren
beobachtet man Atmungsstorungen. Die Atmung wird als beschleunigt
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oder als verlangsamt, als vertieft oder flach, als unregelmiaBig oder ,,eigen-
artig” beschrieben. Dazu kommt in manchen Fillen Krbrechen. Die
nicht selten vorhandene Temperatursteigerung (bis 38-—39%), welche
meist mit dem Auftreten der (elbsucht einsetzt, kann in manchen
Fallen als zentral bedingt angesehen werden. Zur selben Gruppe von
Storungen gehdrt scheinbar auch das selten beobachtete auBerordent-
lich starke Schwitzen, z. B. im Fall BurguarDT-ScHLEUSSING., Aller-
dings trat dasselbe erst nach dem 20. Lebenstag auf.

Von selteneren Symptomen seitens des ZNS. werden angegeben : Konvulsionen
(AREWRIGHT, WESTRIENEN-C. DE LaneE, BURGHARDT-ScHLEUsSING). Coma und
Konvulsionen (PrrvrsLp), Bewulitlosigkeit (SPiLrEr), T'rismus (HOFFMANN-
Havusmaxy, eigener Fall 2), spastische Erscheinungen an den Extremititen (Horp-
MANN-HAUSMANN), Schluckkrimpfe (HorrMann-Havsmany), Streckkrimpfe mit
Bewubtseinsverlust, Zuckungen der Gesichtsmuskulatur und Augenverdrehen
(Horrmann-Havsmann), Krampfanfille, anscheinend tonischer Art, begleitet
von Schreien und Erbrechen (GERARD-GREENFIELD-KOUNINE), Neigung, mit
zuriickgebeugtem Kopf zu liegen, Anfille von tonischer Starre (eigener Fall 2).

Besonders erwdhnt miissen gewisse Symptome seitens des extra-
pyramidal-motorischen Nervensystems werden, welche zwar der voll-
entwickelten X. p.i. eigen sind, welche aber, obwohl etwas anders ge-
artet, selten auch im Vorstadium auftreten kénnen. Die Muskelrigiditit
war das hervorstechendste Symptom beim Fall von C. pr LaNGE vom
Jahre 1924. Sie trat schon am 7. Lebenstag auf und war sehr stark, ob-
wohl an Intensitdt wechselnd. Beim Fall A.B. derselben Verfasserin war
die Rigiditit nur méBig ausgesprochen. In beiden Fallen ist die Rede von
Spasmus mobilis. In dem Fall von PAUL, sowie in den beiden Fillen
von BieMoxD-vAN CrREVELD wurde das klinische Bild des Vorstadiums
auch durch die Rigiditdt besonders des Nackens, des Riickens und der
Arme, weniger der Beine charakierisiert. Auch als ein Symptom des
extrapyramidal-motorischen Systems muB} die auffallende Hypokinese
und die mangelhafte Gesichtsmimik im Falle A. B. von C. pE LANGE
aufgefalt werden. Im 1. Fall von BiEMoND und vaN CREVELD wird
neben der Rigiditét ebenfalls die Hypokinese besonders erwihnt.

Bevor wir die Beschreibung des klinischen Bildes des Vorstadiums
abschlieBen, méchten wir besonders hervorheben, da8 in manchen Fallen
die cerebralen Erscheinungen auch zur Zeit der starken Gelbsucht aui-
fallend geringfiigip sein kdnnen, ja, sie kénnen sogar, wie z. B. beim
Fall R. von HorrmanN-HaUusMANN, vollkommen fehlen.

Der Liquor ist wihrend des Vorstadiums der E.p.i. nur von
wenigen Autoren untersucht worden. In manchen Tillen erweist
er sich trotz starker Gelbsucht als wasserklar, in anderen Fillen
dagegen ist er deutlich gallig verfdrbt. Die Zellzahl kann dabei
pathologisch erhdht sein. So z. B. beim Fall 3 (H.A.G.) von BoEENCEE
mit 44/3 Zellen.
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Mit dem Abklingen der Gelbsucht beobachtet man meist eine deut-
liche Besserung des allgemeinen Zustandes der Kinder und auch die
cerebralen Symptome nehmen ab. Die Kinder werden viel lebhafter,
fangen wieder zu schreien und an der Brust zu trinken an. Es kommt
zu einer starken Gewichtszunahme; allerdings erreichen die meisten
Kinder ihr Ursprungsgewicht erst nach Monaten. Dieser giinstige Verlauf
wird oft durch die besonders zu dieser Zeit leicht auftretenden sekun-
déren Infektionen aufgehalten bzw. stark verzogert.

b) Encephalopathia posticterica infanium.

Diese Krankheit ist charakterisiert durch Symptome vorwiegend
seitens des extrapyramidal motorischen Nervensystems. In zweiter
Linie beobachten wir Stérungen seitens der psychischen Sphire und
erst an dritter Stelle rangieren Symptome seitens der wvegelativen
Zentren. Der E. p.i. liegt anatomisch ein Narbenzustand bestimmter
zum extrapyramidalen System gehorenden Hirnabschnitten zugrunde,
als Folge ihrer Schidigung wihrend der Neugeborenenperiode. Dadurch
und durch die Tatsache, daB der Schaden ein anatomisch und funk
tionell noch unfertiges und in schneller Entwicklung begriffenes Organ
betrifft, erhdlt die E.p.i. ihr besonderes Geprige gegeniiber anderen
Erkrankungen des extrapyramidal motorischen Systems, sowohl was
Verlauf als auch Symptomatologie anbelangt.

Zu den charakteristischen Ziigen der E. p. i. gehort, daB sie in sehr
vielen Fillen durch eine auflerordentliche Schlaffheit der Muskulatur,
meist verbunden mit einer Akinesie eingeleitet wird. Wir haben zwar nie
Gelegenheit gehabt, diese Phase personlich zu beobachten, aber die Be-
schreibungen der Miitter, obwohl mit verschiedenen Ausdriicken, deuten
immer wieder auf ein und denselben Zustand hin. Die bis dahin leb-
haften, strammen und kriftigen Kinder fallen allméahlich durch eine
progressive Schlaftheit der Muskulatur auf. Sie werden héufig mit einem
,»Waschlappen®® verglichen ; andere Miitter heben hervor, dal der Kopf
und die Glieder beim Aufrichten wie leblos nach unten hingen. Auch die
Akinesie wird hervorgehoben: die Kinder bleiben stunden-, ja tagelang
unbeweglich und verharren in derselben Lage. Auch das Umdrehen im
Bett tun sie ungerne. Es scheint, dafl diese hypotonisch-hypokinetische
Phase, in dieser Starke mindestens, voriitbergehender Art ist und zwischen
einigen Monaten bis zu einem Jahr dauert. Reste von ihr sind aber stets
vorhanden und mischen sich den erst spater auftretenden neurologischen
Symptomen hinzu.

Die Symptome des vollausgebildsten Leidens konnen eingeteilt
werden in solche infolge Storungen des Muskeltonus (Dystonia), der
Koordination (Dyskoordination) und der Motilitdt (Dyskinese).
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Die Storung des Muskeltonus ist fast stets vorhanden, obwohl sehr
verschieden ausgeprigt, so daB sie manchmal das klinische Bild be-
herrscht, ein anderes Mal aber besonders gesucht werden muB. Sie duBert
sich meist unter dem Bild eines Spasmus mobilis, wobei entweder eine
Hypertonie oder eine Hypotonie vorherrschend ist. Die Hypertonie
ergreift selten samtliche Gebiete der quergestreiften Muskulatur. Meist
beschrinkt sie sich auf einzelne Abschnitte derselben. Besonders héaufig
beobachtet man Rigiditdt der Nackenmuskeln mit Neigung, den Kopt
nach hinten gebeugt zu halten, was dann manchmal filschlich als
ein meningitisches Symptom gewertet wird. Die Nackensteifigkeit, die
ibrigens auch einem Wechsel im Sinne eines Spasmus mobilis unter-
worfen ist, kann manchmal so stark sein, daB sich der Kopf tief in das
Kissen einbohrt, oder daB sich das Kind auf den zurickgebeugten Kopf
aufrichten 1a48t. Nicht selten kombiniert sich diese Nackensteifigkeit
mit einer Rigiditdt der Extremitdtenmuskulatur, welche auch isoliert
bestehen kann. Die Stérke der Rigiditit ist nicht selten auf beiden
Korperteilen unsymmetrisch ausgebildet. Am seltensten wird die Rumpf-
muskulatur, vor allem die langen Riickenmuskeln befallen, wobei nach
C. pE Lawgr die Kinder die Form eines Fragezeichens oder eines Bogens
(,,;arc de cercle’‘) annehmen kénnen.

Bei einigen Fallen (GUTHRIE, SPILLER, HOFFMANN-HAUSMANN, eigene
Falle) wird als das hervorstechendste klinische Zeichen eine dauernde
und ausgesprochene Hypotonie verzeichnet, und zwar iber das Vorsta-
dium der E.p.1i. hinaus, welche sich vor allem in dem Unvermégen, den
Kopf gerade zu halten, duBert. Ahnlich einer Gliederpuppe kippt er
nach vorne oder seitlich um, wihrend die Extremititen wie leblos
herunterhingen.

In sehr seitenen Féllen (Fall 3 von SpiLpLer) scheint die Hypotonie
sich nur auf die Nackenmuskulatur zu beschrinken, wihrend die Ex-
tremititen sogar hypertonisch sein kénnen. Manchmal becbachtet man
auch das Umgekehrte.

Die Stérungen der Koordination erfordern eine besondere Bespre-
chung, weil sie in der einen oder anderen Form fast nie vermifit werden.
Sie stehen zwar in enger Beziehung zu der Dystonie und auch zu der
Dyskinese, aber man hat den Eindruck, daBl die Koordinationsstérungen
nicht allein dadurch bedingt sind, denn sie kénnen auch ohne erstere
vorhanden sein. AuBerordentlich hiufig begegnen wir einer Dysmetrie
von fast cerebellarer Ausprigung, besonders deutlich an den oberen
Extremitaten. Sie ist oft eines der ersten und auffallendsten Symptome
der Erkrankung. Die Eltern machen die Angabe, daBl die bis dahin
unauffilligen Kinder nicht mehr imstande sind, Gegenstinde in den
Mund zu stecken, oder wenn es sich um édltere Kinder handelt, daB sie
den Loffel oder das Wasserglas nicht richtig, manchmal iiberhaupt nicht
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an den Mund zu fithren vermogen. Diese Dysmetrie kann auch an den
unteren Extremititen durch den Knie-Hacken-Versuch nachgewiesen
werden. Am deutlichsten kommt die Dyskoordination an den unteren
Extremititen zum Ausdruck, wenn die Kinder zu gehen anfangen. Fast
iibereinstimmend berichten die Eltern, dafl der Gang der Kinder dem
eines Betrunkenen &hnlich sei. Am Kopf duBert sich die Stérung der
Koordination oft in einem charakteristischen Wackeln desselben.

Auch fiir das Unvermogen zu sitzen, stehen und gehen bzw. fiir ihr
spites Hrlernen sind Koordinationsstorungen neben solchen der Tonus-
regulation und der Dyskinese maBgebend. Die meisten Kinder erlernen
schlieBlich das Sitzen, Geradestehen und Gehen, wobei aber groBe Ver-
schiedenheiten sowohl in bezug auf den Zeitpunkt des Erlangens dieser
Fihigkeiten als auch in bezug auf den Grad der Vollkommenheit der Aus-
fithrung dieser zusammengesetzten Funktionen bestehen. Manche Kin-
der erlernen z.B. das Gehen erst im 5. oder 6. Lebensjahr. Aus diesen
Grinden darf man die Prognose in bezug auf die Gehfdhigkeit meist als
gut bezeichnen. In seltenen Fillen allerdings, wie z. B. in den eigenen
Fillen 14 und 18, erlernen die Kinder das Gehen und auch das Stehen
nie, so daB sie {iir immer an das Bett gefesselt bleiben. Dann konnen
gich Kontrakturen ausbilden. Der Gang behilt fast immer, abgesehen
von den oft vorhandenen Hyperkinesen, welche ihm ein charakte-
ristisches Gepriige verleihen, etwas Unsicheres und Ungeschicktes
oder aber Manjeriertes. In seltenen Fallen kann er allerdings fast ganz
normal werden (eigener Fall 17).

Zur Gruppe der durch Dyskoordination bedingten Stérungen méchten
wir auch die Sprachstérung oder, richtiger gesagt, die Sprechstérung
hinzuzihlen. Aueh sie kann unseres Erachtens nicht allein durch die sehr
oft vorhandenen Hyperkinesen der Zunge bzw. der anderen Sprach-
muskeln oder durch die Dystonie allein erklirt werden. Diese Sprach-
storung gehort zu den konstantesten Symptomen der E. p.i., obwohl
sie nicht bei allen Féallen der Literatur besonders hervorgehoben worden
ist. Uns ist jedenfalls bis jetzt kein einziger Fall von E. p. 1. begegnet,
bei welchem dieses Symptom nicht vorhanden gewesen wére, obwohl
auch in Andeutung. Deswegen mdchten wir Fille, bei denen eine Sprach-
storung ganz fehlt, als.nicht zur E. p. i. gehorend rechnen. Diese Sprach-
storung kann die verschiedensten Grade aufweisen. Manchmal gelingt
es auch im vorgeriickteren Alter nur mit groBer Miihe, einzelne ganz
primitive Worte, wie z. B. ,,Mama®, , Papa“, herauszubringen. Das
sind aber Ausnahmen. In den meisten Fallen erwerben die Kinder
mit der Zeit eine bessere Sprechiihigkeit, wobei allerdings oft die
Sprache nur den Angehérigen ganz verstindlich bleibt. In seltenen
Fillen, wie z. B. in dem eigenen Fall 17, kann das Sprachvermégen
fast normal werden. Es gibt anderseits ganz seltene Fille, wo auch
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im erwachsenen Alter (eigener Fall 18) die Kranken nur einzelue
Laute auszustoBen imstande sind.

Bei allen Fallen ist die Inkongruenz zwischen Sprachvermégen und
Sprachversténdnis auffallend und wird immer von den Eltern hervor-
gehoben. Damit soll keineswegs gesagt werden, dafl das Sprachverstind-
nis stets die normale Entwicklungsstufe erreicht. Die Stérung des
Sprachversténdnisses héngt natirlich mit der Beeintrichtigung der
psychischen und intellektuellen Funktionen eng zusammen, woriiber
wir spéter sprechen werden.

Das tber das Sprachvermogen ausgefithrte gilt in noch starkem
MaBe fiir das Schresbvermogen.

Zur Koordinationsstérung rechnen wir auch die selten auftretenden
Schluckstorungen (Fall von C. Dk LANGE vom Jahre 1924, eigene Fille
9 und 11). Sehr selten sind sie mit Kaustorungen vergesellschaftet. Die
Schluckstorungen kénnen nur voritbergehend in die Erscheinung treten
und nach einigen Monaten bzw. Jahren verschwinden.

Mit aller Vorsicht méchten wir zu den Koordinationsstérungen auch
den in manchen Féllen (eigene Fille 3 und 15) auftretenden Stra-
bismus zahlen, welcher meist in der Form eines Strabismus convergens
zur Beobachtung kommt. Die Griinde, die uns dazu veranlassen, sind
erstens die hiufige Angabe, daB derselbe nicht bei der Geburt bestand,
sondern erst im Beginn des 2. Stadiums in Erscheinung trat und
zweitens, daBl er genau so wie andere neurologische Symptome bei
der E.p.i. voriibergehender Natur sein kann.

Die unwillkiirlichen Bewegungen, die wir bei der E. p. i. beobachten,
sind von Art der Chorea oder der Athetose. Sehr héufig handelt es sich
um Kombination beider. In seltenen Fillen beobachten wir neben
denselben andere Arten von Hyperkinesen, und zwar handelt es sich um
echte Myoklonien mit lokomotorischem Effekt (eigene Fille 6 und 9).
Sie pflegen aber nur voriibergebend in Erscheinung zu treten. In
seltenen Fillen scheint es, daB es voriibergchend auch zum Torsions-
spasmus des Rumpfes kommen kann. Beim Fall D. P. von GBRALD-
GREENFIELD-KOUNINE traten eigenartige Hyperkinesen der Augendpfel
auf als einziges Symptom. Ein parkinsonistischer Tremor ist bis jetzt
nicht beobachtet worden. Die choreatischen Bewegungen, welche in allen
Stirkegraden auftreten und sowohl den Hals als auch die Extremitéten
befallen, haben manchmal ein eigenartiges Geprige. So z.B. bestand
beim Fall WesTRIENEN-C. DE LANGE eine so heftige motorische Unruhe,
dall das Kind keinen Augenblick still lag, weswegen die Autoren von
einem ,,Rasen‘‘ des 4 Monate alten Kindes sprechen. Wiahrend Arme und
Beine in fortwéhrender Bewegung waren, drehte sich der Kérper um
seine Achse und ab und zu trat Opisthotonus auf. GERALD-GREENFIELD-
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KouxiNg sprechen bei ihrem Fall F. B. von ,,unregelmifigen Bewegun-
gen der Hinde, wie bei den Schlangentdnzern, vergesellschaftet mit
Unruhe der Arme und Streckbewegungen der Beine*.

Wie schon erwahnt, sind die choreatischen Bewegungen sehr hiufig
mit solchen.athstotischer Art vergesellschaftet. Letztere kénnen aber
auch allein vorhanden sein. In diesen Fillen sind sie meist auf die
Gesichtsmuskulatur beschrankt. Sehr oft sind die athetotischen Be-
wegungen im Gesichtsbereich vorzugsweise in der Mund- und Lippen-
muskulatur ausgesprochen. Daher wird die Form des Mundes stéindig
gewechselt und es kommt zu ganz grotesken Bildern. Dies ist besonders
dann der Fall, wenn, wie manchmal, auch die Kaumuskeln von unwill-
kiirlichen Bewegungen befallen werden. In anderen Féillen werden neben
den athetotischen Bewegungen der Gesichtsmuskulatur, selten allein,
solche der Finger bzw. der Zehen beobachtst. Sehr hiufig handelt es
sich nicht so sehr um athetotische Bewegungen als um athetotische
Stellungen, wobei die Bewegungen selbst nur wenig angedeutét sind.
Dieselben verstirken sich oft beim Gehen und tragen zum charak-
teristischen Bild des Ganges unserer Kranken bei. Anstatt in spontanen
Bewegungen kann sich die Dyskinese in Mithewegungen, die durch
intendierte Bewegungen oder auch durch psychische Reize in Gang
gesetzt werden, duBern. Sie betreffen hiufig nur die Gesichtsmusku-
latur, wobei auch die Zungenmuskulatur sich daran beteiligt.

Das Gegenteil der Hyperkinesen, die Hypokinesen, kommen viel
seltener vor, abgesehen von der Anfangsperiode des 2. Stadiums. Sie
kénnen zugleich mit der Rigiditdt als hypokinetisch-hypertonisches
Syndrom (nach STErTZ) das Krankheitsbild beherrschen.

Eine besondere Besprechung erfordern die anfallsweise auftretenden,
manchmal sehr eigenartigen neurologischen Erscheinungen, die selten
vorkommen. Die corticale Epilepsie gehért nicht zum Bilde der
E. p. i und ihr Vorkommen muB Zweifel an der Richtigkeit der
Diagnose erwecken. Wo richtige klonische Kriampfe aufgetreten sind,
sind sie immer nur ganz voriitbergehender Art gewesen. Auch absence-
artige Zustdnde werden nur sehr selten erwadhnt (eigener Fall 1). Etwas
haufiger beobachtet man Anfille, deren Art eine subcorticale Genese
(SOEREN) vermuten lassen. Dazu gehéren die eigenartigen Anfille von
BewuBtlosigkeit (Fall R. von HorrFmanN-HaUsmMaNy), sowie die Anfille
von tonischer Starre (Fall M. L. von ZIMMERMANN-YANNETT, eigene
Fille 4, 9), welche schon im Vorstadium auftreten koénnen. Diese
Anfille konnen auch von einem Initialschrei eingeleitet werden. Wéhrend
die Dauer dieser Anfille meist kurz ist, gibt es ganz ausnahmsweise auch
Fille, bei denen es sich um anfallsartige Zustdnde von lingerer Dauer
handelt, wie z. B. beim eigenen Fall 15, bei welchem im 3. Lebensjahr
ein Anfall von tonischer Starre auftrat, der nur die linke Korperhilfte
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betraf und einige Tage dauerte. Zwei Jahre spiter trat wiederum ein
neuer Anfall genau derselben Art auf, dauerte aber diesmal volle 10 Tage,
so dal man zur Behebung der tonischen Kontraktur, die mit starken
Schmerzen verbunden war, ernstlich einen chirurgischen Eingriff in Er-
wigung zog. Nachdem dieser Anfall verschwand, wiederholte er sich
nie wieder. In diese Kategorie gehoren endlich die von Horrmaxs-
Havsmaxx im Fall P. anfallsweise auftretenden Schluckstérungen.

Schauvanfille, wie wir sie von dem parkinsonistischen Stadium der
Economoschen Krankheit kennen, sind bei der E. p.i. nicht beobachtet
worden, dagegen sahen wir einmal typische Géhnanféille (eigener Fall 3).

Es gibt zweifellos Fille von E. p. i., bei denen sich die neurologischen
Symptome allein in Stérungen des Muskeltonus, meist vergesellschaftet
mit Koordinationsstérungen, erschépfen. Es sind die Fille, mit mehr
oder weniger ausgesprochener Rigiditét der Extremititen und der
Rumpfmuskulatur, vergesellschaftet mit Stérungen der zusammen-
gesetzten Funktionen des Stehens, Gehens und der Sprachfunktion.
Manchmal zeigt die Stérung des Muskeltonus mehr das Bild des Spas-
mus mobilis bzw. es kann die Hypotonie vorherrschend sein. Es emp-
fiehlt sich, diese Form der E. p. i. als die ,,dystonisch-dyskoordinatorische
Form® der | hyperkinetischen” Form gegeniiberzustellen. Bei dieser
letzteren weitaus hiufigereren Form gesellen sich den Stérungen des
Muskeltonus und der Koordination unwillkiirliche Bewegungen hinzu.
Diese Hyperkinesen treten selten von Anfang an auf, sondern erscheinen
etwas spiter, zwischen dem 6.—12. Monat, manchmal, wie z. B. im
eigenen Fall 18, erst im 4. Lebensjahr. Von den 21 Féllen aus der
Literatur (nach Abzug von 7 Fallen unter 6 Monaten) entfallen 10 Falle
auf die erste Form und 11 Félle auf die zweite Form. Dagegen zeigen
von unserent 18 Fallen nur 2 Félle (1 und 11) keine Hyperkinesen. Dabei
ist zu beriicksichtigen, dafl beim Fall, der ein 9 Monate altes Kind
betrifft, die Hyperkinesen spiter auftreten konnen. Worauf dieser
Unterschied beruhty ist schwer zu sagen. Moglicherweise spielt dabei
die Tatsache eine Rolle, daB die Hyperkinesen manchmal so diskret
sind, dafB sie nur dem Hrfahrenen auffallen. AuBerdem aber konnen
die vorhandenen Hyperkinesen nach Ablauf von einigen Jahren fast
vollkommen verschwinden. ‘

Alle bis jetzt beschriebenen neurclogischen Symptome weisen ein-
deutig auf das extrapyramidal-motorische Nervensystem als Ort der
Schadigung hin. Tn alteren Versffentlichungen ist zwar oft die Rede von
Spastizitdt oder von spastischen Paraplegien. Es ist aber auch in diesen
Fallen meist unschwer, sich auf Grund der Beschreibung davon zu iber-
zeugen, daf es sich in Wirklichkeit dabei nicht um eine Spastizitét,
sondern um einen Rigor gehandelt hat. In anderen Fillen wird gelegent-
lich ein Babinski erwihnt. Man muB sich aber stets vor Augen halten,
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daB, abgesehen davon, daf in der Neugeborenenperiode ein echter Ba-
binski normal vorkommt, es bei Kindern in den ersten Lebensjahren
manchmal schwer fallt zu entscheiden, ob es sich um einen echten Ba-
binski oder um einen Pseudobabinski im Sinne von 0. VoaTt handelt.
Dieser Pseudobabinski kommt bekanntlich besonders bei Fillen mit
Hyperkinesen extrapyramidal-motorischen Ursprungs vor. Aus diesen
Griinden mochten wir annehmen, dafl der von GREENWALD-MESSER
bei ihrem 2jahrigen Kinde beschriebenen doppelseitigen Babinski ein
Pseudobabinski gewesen ist. Auf der anderen Seite darf die Méglichkeit,
daf8 ausnahmsweise auch bei der E. p. i. sichere Zeichen von Schadi-
gungen der Pyramidenbahn auftreten, nicht bestritten werden. Als
Beleg dafiir mége unser Fall 17 dienen. Allerdings ist diese Schiadigung
meist nur geringfiigiger Art.

Als charakteristisch fir die E. p. i. muB die verhdltnismaBig geringe
Betesligung der psychischen und intellektuellen Funktionen hervorgehoben
werden. Das infolge von Artikulationsstérungen meist stark beeintréch-
tigte Sprachvermdgen tauscht meist eine schwerere Schiddigung dieser
Funktionen vor, als in Wirklichkeit vorhanden. Trotzdem wird von den
Autoren nur ausnahmsweise von Imberzillitit gesprochen. Die meisten
Autoren heben vielmehr ausdriicklich hervor, daB es sich bei ihren
Patienten nicht um Idioten oder Imbezille handelt, sondern nur um in
ibrer psychischen Entwicklung mehr oder weniger stark zuriickgebliebene
Kinder. Es werden besonders das gute Gedéchtnis, die geistige Regsam-
keit, das Einfihlungsvermogen, die Zirtlichkeit, die Anhinglichkeit,
sogar selbst manchmal das Taktgefiihl unterstrichen. Auch fallt es auf,
daf in den meisten Féllen die Kinder sehr frith sauber werden. Sehr
oft besteht vollkommene Krankheitseinsicht. Allerdings gibt es davon in
seltenen Fillen Ausnahmen, wie z. B. beim eigenen Fall 11, wobei das
7 Jahre alte Kind einen ausgesprochenen imbezilen Eindruck machte,
sowie beim eigenen Fall 13, bei welchem das ebenfalls psychisch stark
zuriickgebliebene Kind bis zum 4. Lebensjahre Stuhl und Urin unter
sich gelassen hat. Andererseits gibt es zweifellos Fille, wie z. B. unsere
Falle 15 und 17, bei welchen die psychischen und intellektuellen Funk-
tionen als normal bezeichnet werden diirfen. Hierher gehért scheinbar
auch der Fall von A. R. Harr.

Wir kommen endlich zur Besprechung der Stérungen seitens der
vegetativen Sphire. Da ist zunichst auf das iiberméBige Schwitzen, welches
in 2 Fillen (BURGHARDT-SCHLEUSSING und vaN WESTRIENEN-C. DE
Laxer) hervorgehoben wurde, hinzuweisen. Im Falle F. B. von GERALD-
GrEENFIELD-KoUWiNE wird iiber periodisches Erbrechen bzw. iiber
Brechanfille berichtet, welche vom 1.—5. Jahre bestanden, um dann
ganz zu verschwinden. Ab und zu ist bei manchen Fallen die Rede von
vermehrtem Speichelflul, welcher aber wahrscheinlich eher mit der
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abnormen Offenstellung des Mundes als mit einer zentralen Stérung, wie

beim Parkinsonismus, im Zusammenhang steht. BURGHARDT-SCHIEUS-
SING heben bei ihrem Fall das stindige Spucken als ein auffilliges Sym-
ptom hervor. Ganz einzigartig sind unsere Falle 10 und der Bruder des
Fall 3, bei welchen die E. p.i. mit einer Stérung des Fettstoffwechsels
eingeleitet wurde, wodurch es zu einer abrormen Fetisucht kam, die sich
erst nach langer Zeit zuriickbildete. Diese Fille erinnern an dhnliche
seltene Beobachtungen nach iiberstandener Ecoxomoscher Krankheit.

Von neurologischen Storungen, die nicht im Zusammenhang mit der
Schédigung der subcorticalen Ganglien stehen, mdchten wir die Beein-
trichtigung des Sehvermigens erwidhnen, welche von einigen Autoren
hervorgehoben wird. BURGHARDT-SCHLEUSSING sprechen vom starken
Abnehmen des Sehvermdgens mit beginnender Atrophie der Papillen
bei erhaltener Lichtreaktion der Pupillen. GERALD-GREENFIELD-
KouNiNg sprechen beim Fall D. P. sogar von einer Opticusatrophie und
Blindheit, wihrend beim Fall M. L. von ZIMMERMANN-YANNET nur von
einer Beeintrichtigung des Sehvermégens und von einer méaBigen Ab-
blassung der Papillen die Rede ist. Dazu ist folgendes zu sagen : bei dem
Fall von BURGHARDT-ScHLEUSsING wurde die Sehstérung im Alter
von kaum 1 Monat, beim Fall von GERALD-GREENFIELD-KOUNINE im
Alter von 2 Monaten und nur beim Fall von ZIMMERMANN-YANNET im
Alter von 20 Monaten festgestellt. Dafl die Diagnose einer Sehstérung
in diesem frithen Alter schwierig ist, liegt auf der Hand. In diesem Sinne
spricht auch die Tatsache, daB ZIMMERMANN-YANNET, welche ihren
Patienten im Alter von 3 Jahren wieder zu sehen Gelegenheit hatten,
nichts mehr von einer Sehstérung erwihnen. Wir haben bei unseren
Fillen besonders auf diesen Punkt geachtet und konnten uns nie von
einer Storung des Sehvermogens oder von irgendeinem abnormen
ophthalmoskopischen Befund an den Papillen iiberzeugen, abgesehen
von einem Fall, bei welchem eine Abblassung der temporalen Hilfte
der Papille vorhanden war, die nicht als sicher pathologisch angesprochen
werden konnte. Deswegen glauben wir, dafl Sehstérungen nicht zum
gewohnlichen Bilde der E. p. i. gehéren.

Die Untersuchung des Liquors hat bei keinem Fall einen patho-
logischen Befund ergeben.

Rine Encephalographie wurde nur von BURGHARDT-SCHLEUSSING
vorgenommen, welche Autoren eine méfige, aber eindeutige symme-
trische Erweiterung der Ventrikelrdume feststeliten. Wir haben bei
6 von unseren 18 Fillen eine Encephalographie vorgenommen und nur
bei einem schweren Fall (Fall 14) eine deutlich ausgeprigte Erweiterung
der Ventrikelriume festgestellt. Bei einem Fall (Fall 3) wurden die
Subarachnoidalriume besonders im frontalen und parietalen Gebiet,
sowie die Basalzisterne pathologisch erweitert gefunden.
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In der Regel finden wir bei der E. p. 1. keine Symptome seitens der
iibrigen Korperorgane. Bei einigen Féllen allerdings hat man beobachtet,
wie das besonders von HorsmManN-HaUsmaxy hervorgehoben wurde,
eine allgemeine Stérung der Korperentwicklung bzw. des Wachstums, die
vielleicht in manchen Fillen zentral bedingt ist.

Ganz anders bei den Fallen von sog. Icterus gravis neonatorum
prolongatus, bei welchen wir eine chronische Stérung der Leberfunktion
feststellen konnen. Diese Storung driickt sich klinisch durch eine Ver-
groflerung der Leber und manchmal der Milz und vor aller Dingen durch
einen Tkterus aus. Meist beobachten wir dabei auch eine Anémie nicht
sehr hohen Grades. Spitestens bis zum Ende des 1. Lebensjahres
pilegt sich auch diese Storung zuriickzubilden, so dafl wir nach Ablauf
des 1. Jahres gewthnlich seitens der inneren Organe keine Ver-
anderungen feststellen kénnen.

C. Verlauf und Prognose.

Der Verlauf der E. p. i. ist ziemlich charakteristisch, insofern als ein
Vorstadium besteht, oft durch ein Zwischenstadium getrennt, wihrend
dem vollkommene Gesundheit vorgetiduscht wird. Ein anderes Charak-
teristikum ist, daB die E. p. i. mit einer auffallenden Muskelschlaftheit
und Akinese eingeleitet werden kann. Erst spéter treten die charakteri-
stischen Storungen des Muskeltonus, der Koordination sowie die Hyper-
kinesen hinzu. Im Beginn der E. p. i. hat man den Eindruck einer
progressiven Verschlimmerung des Zustandes. Dieselbe ist aber nur
scheinbar, insofern als sie nur die Manifestation einer schon bestehenden,
aber latent gebliebenen Schidigung des Nervensystems darstellt, im
Zusammenhang mit den hgheren Anspriichen, die mit der Entwicklung
des Kindes an das Zentralorgan gestellt werden. Den Eltern fallen des-
wegen diese Storungen besonders in den Perioden auf, wo das Sitzen,
Stehen und Sprechen erlernt werden, und zwar dadurch, daf diese
komplizierten Fahigkeiten verspitet erworben und mehr oder weniger
mangelhaft ausgefithrt werden. Dazu kommt die Tatsache, dal manche
neurologische Symptome, vor allem die Hyperkinesen, tatsichlich erst
im weiteren Verlauf des Leidens, meist zwischen dem 5. und 12. Monat,
auftreten. Nach Ablauf des 2.—3. Lebensjahres beobachtet man um-
gekehrt hiufig eine langsame, aber fortschreitende Besserung der neuro-
logischen Erscheinungen. Das ist nicht verwunderlich, werin man daran
denkt, daf die klinischen Erscheinungen der E. p.i. sozusagen ein Narben-
syndrom darstellen. Dazu kommt noch, daB das anpassungsfihige Gehirn
des Kindes eine weitgehende kompensatorische Umstellung gestattet.
Die Besserung betrifft sowohl den Muskeltonus als auch die zusammen-
gesetzten Funktionen, wie Gehen, Stehen, Sprechen usw. Hiufig
beobachtén wir auch eine Abnahme der Hyperkinesen. Es gibt aber in
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seltenen Fallen in dieser Beziehung Ausnahmen, wobel eher von einer
Verschlimmerung als von einer Besserung des Zustandes gesprochen
werden darf. Soz. B, bei dem eigenen Fall 18. Man mufl deswegen daran
denken, dall die Noxe, die zur Schidigung des ZNS, gefithrt hat, hier
ausnahmsweise weiter bestehen blieb.

Die Prognose guo ad sanationem ergibt sich aus dem Vorhergesagten.
Wir diirfen in den meisten Fillen mit einer Besserung der neurologischen
Symptome im Laufe des Lebens rechnen. Bei leichten Fillen kann es
auf diese Weise sogar zu einem weitgehenden Ausgleich der gestorten
Funktionen kommen. Noch mehr gilt das fiir die Leistungen auf psy-
chischem oder intellektuellem Gebiete. Was die Prognose quo ad vitam
anbelangt, so ist eine besondere Anfilligkeit der Kinder sekunddiren
Komplikationen besonders infektidser Art gegentiber nur innerhalb der
ersten 2 Lebensjahre erkennbar. Merkwiirdigerweise sind die Sauglinge
besonders oft und stark im 3.—5. Lebensmonat gefidhrdet. Fille von
E. p.i. jenseits des 2. Dezenniums kommen anscheinend selten vor. Die
dltesten uns bekannten Fille sind Fall 18 aus der eigenen Beobach-
tungsreihe, der sehr schwer ist und ein 23jihriges Méidchen betrifft,
und Fall 17, welcher zu den leichtesten Fillen gehort, die beobachtet
wurden und ein 22jihriges Médchen betrifft.

D. Differentialdiagnose.

Die E. p.i. muB als ein noch wenig bekanntes, obwohl gar nicht
seltenes Leiden bezeichnet werden, weswegen ihre Unterscheidung
immer noch auf Schwierigkeiten stéft. Kennt man aber das charak-
teristische klinische Bild und besonders den Verlauf dieses Leidens
und erkundigt man sich nach einem durchgemachten schweren Ikterus
nach der Geburt, so ist die Diagnose meist leicht zu stellen. Immerhin
kénnen in manchen Féllen, besonders bei Unkenntnis der Anamnese,
Schwierigkeiten entstehen.

Eine besonders von Nichtneurologen haufig gestellte Fehldiagnose
ist die Idiotie, welche Diagnose aber nur bei oberflachlicher Untersuchung
differentialdiagnostische Schwierigkeiten bereiten kann. Eine andere
besonders im Zwischenstadium der E. p. 1. gestellte Fehldiagnose ist die
Rachitis bzw. die Myopathia rachitica (HAGENBACH-BING).

DaB viele Fille von E. p. i. zur LirTLEschen Krankheit (Diplegia
spastica infantilis), besonders friiher, als unsere Kenntnisse iber das
extrapyramidal-motorische Nervensystem sehr mangelhaft waren, ge-
rechnet worden sind, ist nicht weiter verwunderlich. Zahlt man zur
Lrrrreschen Krankheit nur solche Félle, bei welchen ausgesprochene
Stérungen seitens der Pyramidenbahn vorhanden sind, wie dies z. B.
Gargrso und MaroTTA (zit. nach WonLwiILL) fordern, so ist die Diffe-
rentialdiagnose zwischen diesen beiden Erkrankungen meist nicht
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schwierig, da, wie wir gesehen haben, Pyramidensymptome bei der
E. p. i. entweder ganz fehlen oder, wenn, wie in ganz seltenen Fillen
vorhanden, nur leicht ausgeprigt sind.

Schwer ist die Abgrenzung des Status marmoratus des Striatums
(C. Vogrsche Krankheit) gegeniiber bestimmten Formen der E. p. i,
auch wegen der fiir beide Krankheiten charakteristischen Tendenz zur
Besserung im Laufe der Jahre. Lediglich das Fehlen von schwerem
Ikterus in der Anamnese und das Vorkommen von epileptischen Anfallen
wiirde gegen XK. p.i. sprechen. Ahnliche Erwagungen gelten auch
gegeniiber der Athétose double, welche von manchen Autoren mit der
Vocrschen Krankheit identifiziert wird. Es erhebt sich natiirlich die
Frage, ob iiberhaupt nicht viele Fille von Athétose double, die seit der
Geburt bestehen, zur E. p.i. gehéren.

Von anderen bekannten chronischen FErkrankungen des extra-
pyramidal-motorischen Nervensystems, die differential-diagnostisch in
Betracht kommen kénnten, sind die WiLsonNsche Krankheit, die HUNTING-
ToNsche Chorea sowie die HALLERVORDEN - SpatTzsche Krankheit zn
erwahnen. Was die erstere anbelangt, so ist, abgesehen von dem ganz
anderen Verlauf der Wirsonschen Krankheit, schon das klinische Bild
ausreichend, um beide Erkrankungen gegeneinander trennen zu kénnen.
So fehlt z. B. der E. p. i. die Neigung zur Versteifung, ferner der Tremor,
das Zwangslachen, das Zwangsweinen usw. Eher konnten manchmal
Schwierigkeiten bei der Abgrenzung der E. p. i. gegeniiber der Hux-
TINgTONschen Chorea entstehen, wenn es sich um Patienten iiber
20 Jahre handelt. Doch sind solche Falle von E.p.i. meist mit
schwereren Storungen der zusammengesetzten Funktionen (Sitzen,
Stehen, Gehen) sowie der Artikulation, als wir sie bei der HunTiNGTON-
schen Chorea beobachten, vergesellschaftet. Ein weiteres wichtiges
differentialdiagnostisches Merkmal gegeniiber der WiLsonschen Krank-
heit und auch der HALLERVORDEN-SPATzschen Krankheit ist die Pro-
gredienz der Erscheinungen dieser Krankhsiten, withrend fiir die E. p. i,,
ahnlich wie fir die Vogrsche Krankheit, ein Riickgang der Symptome
charakteristisch ist. Bei Fillen von E. p.i. mit schwerer Hypotonie
ohme Hyperkinesen mull man auch die Myatonia congenita von OPPEN-
HEIM in Betracht ziehen,

Es ist zweifellos, daB3, wie wir uns wieder auf Grund einer persbn-
lichen Beobachtung bei einem 10 Monate alten Kinde iiberzeugen
konnten, eine parainfektiose Encephalilis (in diesem Falle handelte es sich
um eine solche nach Mumps) klinisch dieselben Symptome wie die
hyperkinetische Form der E. p. i. erzeugen kann, so da$ die Abgrenzung
ohne Kenntnis der Anamnese unmdglich sein kann. Jeder erfahrene
Neurologe kennt solche Fille bei Kindern, bei denen extrapyramidal-
motorische Symptome chronischer Art erst geraume Zeit nach der Geburt
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aufgetreten sind und fiir die die entziindliche Genese am wahrschein-
lichsten erscheint. Kommt hinzu noch, daB, wie beim oben zitierten
Fall, das Leiden mit einem einseitigen klonischen Krampf eingeleitet
wird, so hat man um so mehr Recht, sich gegen eine E. p.i. zu
entscheiden. Die Abgrenzung der K. p. i. gegen gewisse Folgezustinde
der Ecovomoschen Krankheit wiid nur in sehr seltenen Fillen auf
Schwierigkeiten stofien.

Eine Juisch bedingte Erkrankung der Stammganglien, wie sie sehr
selten, z. B. im Verlaufe einer juvenilen Paralyse beobachtet wird, und
die einen chronischen Verlauf nehmen kann, kénnte gelegentlich auch
differentialdiagnostische Schwierigkeiten bereiten. In diesen Fillen ist
natbiirlich die serologische Untersuchung entscheidend.

Endlich ist an die Méglichkeit zu denken, daf} eine Sauerstoffmangel-
hypoxydose im Zusammenhang mit dem Geburtsakt, wie z. B. Asphyxie
infolge langer Dauer der Geburt, infolge Umschniirung des Nabelstranges
um den Hals usw., eine hypoxische Schadigung des Gehirns nach sich
ziehen kann. DaB das klinische Bild dabei eine groBe Ahnlichkeit mit der
E. p. i. aufweisen kann, zeigt folgender Fall:

Es handelte sich um einen 5jihrigen Jungen gesunder Kltern, welcher eine
schwere Geburt durchmachte. Das Kind war ausgetragen und kriftig entwickelt,
kam jedoch asphyktisch zur Welt infolge Atemlihmung, so dall man eine ganze
Stunde lang kiinstliche Atmung machen mubBite. Das Kind bekam zwar Ikterus,
aber die Eltern betonen ausdriicklich, dafl er schwach ausgeprigt war und nur
4—5 Tage dauerte. Wihrend der ersten Wochen schrie das Kind ununterbrochen,
konnte nicht an der Brust trinken und hatte auBerdem Schluckstérungen, welche
iibrigens auch jetzt noch vorhanden sind. Danach konnte sich das Kind zwar
nicht richtig entwickeln, schien aber sonst normal. Erst im 8. Monat fiel den
Eltern auf, daf dem Kinde etwas fehlte. Das Kind hat nie Sitzen und Gehen
gelernt. Auch die Sprache hat sich nicht entwickelt. Bei der Untersuchung
findet man ein verh#ltnism#Big kérperlich gut entwickeltes Kind. Die inneren
Organe o. B., nur die Zihne in sehr schlechtem Zustande. Das Kind liegt fast
stindig im Bett und zeigt fortwihrend unwillkiirliche Bewegungen. choreo-atheto-
tischer Art der Gesichtsmuskulatur und der Arme. Keine Stérungen seitens des
Pyramidenbahnsystems. Keine Spastizitdt. Das Kind spricht nur einzelne Worte,
die es nur mit Mithe hervorbringt. Es soll aber alles verstehen. Auch das Ge-
dichtnis soll gut sein.

E. Hdaufigkeit.

Uber die Haufigkeit der E. p. i. sind wir noch sehr mangelhaft unter-
richtet. Doch ist dieselbe unseres Hrachtens viel gréBer, als man auf
Grund der Literaturangaben vermuten kénnte. Es ist schon an sich be-
zeichnend, daBtuns, seitdem wir darauf achten, im Verlaufe von 3 Jahren
18 Fille begegnet sind!. Bei der Analyse der Hirnverdnderungen infolge
eines durchgemachten I. g. n. {. haben KrLIiN¢MANN und CarrsoN 1937
6675 Fille von geistig defekten Kindern untersucht und in 45 Féllen in

! Inzwischen ist ihre Zahl auf 38 gestiegen.
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der Anamnese einen schweren [kterus festgestellt. Hine dhnliche Unter-
suchung, aber weit nicht so ausgedehnt, wurde 1938 von CALVER aus-
gefithrt. Von 9 iiberlebenden Féllen einer Gruppe von 50 Fallen mit
Neugeborenenikterus wurde einer geistig defekt, einer hatte eine leichte
Hemiplegie und einer starb an Bronchopneumonie. ¥i1z GERALD-
GrREENFIELD-KOUNINE, denen wir diese Angaben entnehmen, haben
daraus geschlossen, dafl die Hirnschidigungen infolge eines durchge-
machten 1. g. n. f. viel zahlreicher sind, als man auf Grund der in der
Literatur versffentlichten Fallen annehmen mu8.

1V. Pathologische Anatomie.
a) Vorstadiuvm .

Das in sehr vielen Fillen von I.g.n.f. eindrucksvolle makro-
skopische Bild des Gehirns ist dadurch bedingt, daB das Gallen-
pigment, im Gegensatz zu den Verhéltnissen beim schweren Ikterus
im spiteren Alter, sowie beim sympiomatischen schweren Ikterus
der Neugeborenen ungehindert die Blut-Gehirnschranke bestimmter
Pradilektionsabschnitte des Gehirns passiert, wodurch es in charak-
teristischer Weise ikterisch verfirbt wird. Diese Tatsache wurde,
wie ScEMORL hervorhebt, schon im vorigen Jahrhundert durch BrrcH-
HirscHFELD erkannt. Wihrend aber dieser Autor eine mehr diffuse
Verfarbung der ganzen Hirnsubstanz beschrieb, fand im Jahre 1875
ORTH bei einem an I.g. n.f. gestorbenen Neugeborenen eine scharf
auf bestimmten subcortical gelegenen Gehirnteilen lokalisierte Ver-
farbung. ScmmorL, der sich eingehender mit dieser Frage beschif-
tigte, stellte 1903 fest, daB mean neben einer diffusen, eine circum-
scripte Verfarbung im Gehirn findet, und zwar ist dieselbe streng auf die
grauen Kerne des Hirnstammes, des verlingerten Markes und des
Kleinhirns beschrinkt. Der diffusen Form des Gehirnikterus stellte er
die circumscripte gegeniiber und sprach im letzteren Falle vom ,,Kern-
tkterus®, ein Name, der sich sehr schnell in der Weltliteratur einbiirgerte.

Obwohl die Topographie der Verfirbung beim Kernikterus sehr
charakteristisch ist, sind von verschiedenen Autoren diesbeziiglich
gewisse Variationen festgestellt worden, welche uns im Zusammenhang
mit der Frage der Genese der E.p.i. nicht unwichtig erscheinen.

ScamorL fand in seinen beiden Fillen dieselben Hirnpartien gelb verfdrbt, und
zwar die 3 Glieder des Linsenkerns, also Putamen + Pallidum, und noch stirker
das Corpus Luys, das Ammonshorn, den Nucleus dentatus, die verschiedenen
Nervenkerne der Medulla oblongata und die Olive. Allerdings erwiesen sich nicht
alle Hirnnervenkerne gefirbt, am wenigsten intensiv bzw. gar nicht geférbt waren
die Kerne der motorischen Hirnnerven. Das Riickenmark, welches nur in einem
Falle untersucht wurde, zeigte eine blafl gelbliche Verfirbung der gesamten grauen
Substanz, doch erschienen die Hinterhorner stirker ikterisch als die Vorderh6rner.

11*
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Frei von Gelbfarbung war die Rinde des Grof- und Kleinhirns, der Nucleus
caudatus und der Thalamus opticus.

Im Fall von BExECKE war das Gehirn im ganzen nur sehr schwach ikterisch
gefirbt, die Rinde nicht stirker als die Marksubstanz. Das Ependym der Seiten-
ventrikel sowie Tela und Plexus choricideus waren deutlich starker gelb. Thalami
nicht auffillig gefirbt, Linsenkern etwas stirker gelblich. Dagegen waren die
Ammonshérner sowie der Luyssche Koérper beiderseits intensiv schwefelgelb mit
starker Abgrenzung. Kleinhirnrinde streckenweise etwas stirker gelb als die
GroBhirnrinde. Nucleus dentatus nicht aufféhig gefarbt. Bulbi olfactorii un-
gefirbt. Die kriftigsten Farbungen zeigten die Nervenkerne der Medulla ob-
longata, wobei die Kerne des Frigeminus und Acusticus inihrer ganzen Ausdehnung
als besonders stark verfirbt hervortraten. Sehr intensiv gefdrbt waren ferner der
Nucleus olivaris med., wihrend die Olive selbst ungefirbt erschien. Der Nucleus
fasciculi cuneati war stark, der Nucleus fasciculi gracilis schwach geférbt. Im
Riickenmark waren die Vorderhorner iiberall intensiv gelb, die Hinterhdrner
dagegen kaum auffillig gefirbt. Die Riickenmarkshéute waren ikterisch.

Im Falle von HarT war die Hirnoberflache ganz wenig gelblich gefirbt, mit
Ausnahme der Corpora mamillaria, welche etwas stérkere Gelbfdrbung aufwiesen.
Starke Gelbfirbung des Corpus striatum und der oberen Vorderteile des Thalamus
opticus, des Linsenkernes, besonders aber des LuYsschen Kérpers, des Ammons-
horns, der Haubenregion, des Bodens des IV. Ventrikels, der Oliven un de : Nucleus
dentatus beiderseits. Im Halsriickenmark nur méfige Farbung der Vorder- und
Hinterhérner.

E.v. Gierkx fand im Bereiche der Stammganglier: gelbliche Fleckung zu beiden
Seiten der markweifen inneren Kapsel, sowie Gelbfarbung des Linsenkernes, des
Luvsschen Korpers, des Ammonshorns und des Nucleus dentatus. GrofBhirn- und
Kleinhirnrinde ohne auffallige Farbung. Dagegen war der Plexus deutlich gelb.
Durchschnitte durch die Medulla oblongata lieflen die Nervenkerne am Boden der-
selben und die Olive intensiv gelb gefiirbt hervortreten. Die graue Substanz des
Riickenmarks zeigte einen gelblichen Schimmer.

ZIMMERMANN-YANNET fanden im Fall B. C. eine deutliche Verfirbung der
Stammganglien, der grauen Substanz, des Hypothalamus, der Ammonshérner, der
unteren Oliven, der Nuclei dentati und der Flocculi cerebelli. Im Foll B. L. wurde
starke Gelbfirbung in den rostralen Enden beider Nuclei caudati festgestellt. Gelb-
lich verfirbt waren auch der Linsenkern, der Thalamus, die graue Substanz um den
TII. Ventrikel, das Ammonshorn, die Colliculi superiores, der Wurm des Kleinhirns,
die Nuclei dentati und die Kernmassen am Boden des IV, Ventrikels. Die untere
Olive war nicht ikterisch.

C. pE LanGE fand beim Fail 4. im Gehirn, welches 3 Monate in Formalin lag ,
deutliche Firbung des Bodens des IV. Ventrikels und beiderseits der Floceuli und
der Oliven. Zweifelhaft (vielleicht schon ausgelaugt) war die Féarbung der Nuclei
dentati. Deutlich gelb waren die Corporasubthalamica und die Gegend derAmmons-
hérner, das Striatum und die lateralen Teile der Thalami optici. BeimFall B. waren
der Wurm, die Floceuli, die Tonsillen und die Nuclei dentati des Kleinhirns stark
gelb gefirbt, ebenso die Oliven, die Nebenoliven und der Boden des IV.Ventrikels.
Auf dem Schnitt durch das GroBhirn fiel auf, dal beiderseits die Capsula interna
ganz weiB geblieben war. Das Striatum genau wie der Nucleus lentiformis erschienen
gelb. Auffallend stark gelb gefiarbt war das Corpus subthalamicum, ferner beider-
seits der ventrale Teil des lateralen Thalamuskernes und wieder auffallend stark
die Ganglia habenulae und die Ammonsformation. Weiter sah man rechts eine mehr
oder weniger ausgesprochene Gelbfirbung der tiefen Rindenschichten des Gyrus
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frontalis primus und links eine leichte Verfirbung des Gyrus centralis anterior .
Das Gehirn wurde, nachdem es 2 Monate in Fomalin lag, weiter durchschnitten.
Die gelbe Verfirbung, obwohl noch gréBtenteils erhalten, war etwas zuriick-
gegangen. In einem Frontalschnitt erblickt man deutlich Gelbfarbung des Nucleus
caudatus und des Putamens beiderseils sowie der Fornices descendentes. In einem
caudal in der farbigen Zeichnung gegebenen Schnitt zeigt die Rinde des Gyrus
cinguli und Gyrus parietalis superior eine leichte gelbe Verfarbung. Im Occipital-
hirn ist eine leichte Verfarbung des Lobus lingualis sichtbar. Beim Fall C. waren
beiderseits der Flocculus und der Vermis stark gelb. Die Nuclei dentati waren nicht
oder nicht mehr verfirbt (das Gehirn lag einige Zeit in Formalin). Die Gelbfarbung
der Oliven war deutlich, wenn auch nicht so stark als in den beiden vorher beschrie-
benen Fillen. Auch der Boden des IV. Ventrikels nahm an dem ProzeB teil. Stark
gelb war auch hier wieder beiderseits die Ammonsformation, der laterale Thalamus-
kern etwas mehr als der ventromediale. Pedes pedunculi etwas gelb, Corpora sub-
thalamica etwas mehr, aber nicht so ausgesprochen wie bei den vorhergehenden
Fallen. Globus pallidus und Ganglia habenulae beiderseits deutlich gelb.

J. C. HawgsLeY und R. LicETW00D fanden in threm Fall W. P. (Nr. 3) eine
gelbliche Verfiarbung nur der Corpora subthalamica und schwache der weilen
Substanz des hinteren Teiles des rechten Lobus parietalis, sonst nirgends ikterische
Verfarbung des GroBhirns oder des Riickenmarks.

Ziscura fand 1942 bei einem 12 Tage alten Kind mit I. g. n. {. und Krampfen
Gelbfirbung nur in beiden Ammonshirnern.

Aus diesen Feststellungen kann man die Folgerung ziehen, daB, so
streng auch die Gelbfarbung auf bestimmten Gebieten des Hirnstamms
und der Medulla lokalisiert erscheint, von einer elektiven Verfarbung
junktionell zusammengeliriger Nervenzentren nur bedingt die Rede sein
kann. Das gilt besonders fiir das extrapyramidal-motorische Nerven-
system, wovon zwar wichtige Zentren wie das Pallidum, das Striatum,
das Corpus subthalamicum und der Nucleus dentalus auffallend haufig
gelb verfarbt gefunden werden, andererseits aber nicht minder wichtige
Abschnitte desselben, wie z. B. der Nucleus ruber und die Substantia
nigra niemals gefirbt gefunden werden. Auf der anderen Seite finden
wir die Ammonsformation, die funktionell zu einem ganz anderen Hirn-
gebiet gehért, fast stets stark gelb verfarbt. Dasselbe gilt fir die am
Boden des IV. Ventrikels gelegenen Nervenkerne. Wie C. pE LANGE her-
vorhebt, kann man auch keine Bezichungen zwischen der Ausbreitung
des gelben Pigmentes und der philo- odar ontogenetischen Entwicklungs-
stufe des betreffenden Hirngebietes feststellen. Ebenso fehlt eine Uber-
einstimmung mit den durch ihren physiologischen Eisenreichtum aus-
gezeichneten Zentren.

Es mull an dieser Stelle ausdriicklich hervorgehoben werden, daf}
der Kernikterus gar keine obligate Erscheinung des T. g. n. . darstellt.
So z. B. fand ihn ScaMORL nur 6mal bei 120 Fillen von Gelbsucht des
Neugeborenen, wobei es allerdings nicht klar ist, ob es sich dabei um
den gewohnlichen bzw. leichten oder um den schweren Ikterus handelte.

1 Siehe Abh.1 aus der Arbeit von C.pE Langg, Jb. Kinderhk. 143, 273 (1938).
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Pran~eNsSTIEL vermilte bei 6 Sektionsfillen von I. g. n. {. einen Kern-
ikterus 2mal und YLprO bei 2 Fallen — lmal.

Der mikroskopische Befund, den man im Gehirn der an I. g.n. 1.
gestorbenen Kindern feststellte, ist sehr wichtig. Bei allen in der
Literatur beschriebenen Fillen, die mikroskopisch untersucht wurden,
war ein Kernikterus vorhanden. In den dlteren Verdffentlichungen
dreht sich meist die Frage darum, zu erfahren, ob der Gallenfarb-
stoff in die gesunden Ganglienzellen eindringt und sie dann eventuell
schidigt, oder ob, wie ORTH zuerst annahm, eine primire Nekrose
der Ganglienzelle besteht, aus anderen unbekannten Griinden ent-
standen, und die ikterische Verfirbung nur die bekannte Firbung
nekrotischer Gewebsteile darstellt.

ScaMoRrL fand im Bereich der gelblichen Flecken zahlreiche, bei weitem aber
nicht alle Ganglienzellen mehr oder weniger intensiv gelb verfarbt. Dabei er-
schienen viele der gelb gefarbten Ganglienzellen schwach glinzend und homogen.
Thr Kern war blall gefarbt und entbehrte vielfach des Kernkérperchens. ScEMORL
zog daraus den SchluB, daB es sich um Ganglienzellen handelte, die zur Zeit des
Todes nicht mehr ihre vollen vitalen Eigenschaften besalen und im Zerfall be-
griffen waren, was auch daraus hervorging, dafl die NissrLschen Schollen nicht oder
nur unvollkommen in entsprechend gefarbten Praparaten zu erkennen waren. Die
gelbe Farbung erstreckte sich auch auf die Ausliufer der Ganglienzellen, wobei der
Achsencylinderfortsatz besonders stark verfarbt war. Sowohlim Bereich der gelb
gefirbten Nervenzellen als auch auBerhalb derselben fand Scmmorr ziemlich
reichliche feine rhombische Tifelchen (Hamatoidinkrystalle), die mitunter auch im
Protoplasma der Ganglienzellen lagen. Bilirubinnadeln dagegen fanden sich seltener
und fast nur in den Blutgefdfen.

BENECKE bestdtigt im groBen und ganzen die von ScHMORL festgestellten
Befunde. Er fand auch in allen Teilen des ZNS. eine reichliche Ausscheidung
feiner rhombischer, seltener nadelférmiger Himatoidinkrystalle, welche tiberall im
Gewebe zerstreut und deutlich an Zellen gebunden waren. Zu diesen allgemeinen
Befunden kamen in den intensiv ikterisch gefdrbten Nervenkernen eine mehr oder
weniger intensive diffuse Gelbfirbung einer Anzahl von Ganglienzellen hinzu,
gleichfalls ohne Bilirubinkrystallbildung. Die betreffenden Zellen waren unver-
kennbar nekrotisch: ihr Protoplasma glasig glinzend, schollig oder kérnig zerfallen,
ihre Kerne gar nicht oder unvollkommen férbbar.

Eine Abscheidung von Bilirubinkrystallen, wie sie ScaMORL und BENECKE in
BlutgefiBen und in ihrer Umgebung, ja selbst in nekrotischen Ganglienzellen
gesehen haben, und wie sie i OrTHschen Falle im ganzen Koérper eine enorme
Ausdehnung zeigten, konnte von C. Hart nicht festgestellt werden, weswegen er
diese Erscheinung als einen postmortalen Vorgang ansab. Dagegen lieBen sich in
allen, den makroskopisch mehr oder weniger gallig gefarbten Stellen entstammen-
den Schnitten, neben normalen, in Untergang begriffene, von Gallenfarbstoff
imprignierte Ganglienzellen und die Triimmer solcher auffinden und ebenso
vielerorts kérnigtrépfige, anscheinend wenigstens teilweise einem Netzwerk ent-
sprechende gallige Partikel. HART ist der Meinung, daB die morphologisch fest-
stellbare Schidigung der Ganglienzellen, welche sich durch die Tigrolyse offenbart,
durch den Gallenfarbstoff selbst verursacht wird.

E. v. G1srEE konnte eine Ablagerung von Himatoidin- und Bilirubinkrystallen
im Gehirn oder in sonstigen Organen nicht feststellen. Was die von ScEMORL,
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BrxuckE und HART beschriebenen Degenerationsbilder an den Ganglienzellen an-
belangt, so duBert er sich dahin, daf sie zwar nichi ganz fehlen, aber relativ wn-
bedeutend erscheinen.

ZIMMERMANN-YANNET fanden im Fall B. C. folgendes: die Stammganglien und
die anderen Gebiete des Gehirns, welche makroskopisch verfarbt waren, sind Sitz
ausgedehnter Nervenzellzerstérungen. Die Verinderungen in den Nervenzellen
weisen alle Starkegrade auf, von der akuten Schwellung angefangen bis zur voll-
stindigen Cytolyse, wobei ganze Gebiete vollkommen ohne Zellen gefunden wurden.
Die verédnderten Zellen enthielten gelbes Pigment in ihrem Leib, aber die grofite
Menge lag entweder frei im interstitiellen Zellgewebe, welches diffus verfiarbt
war, oder in groBen Gliazellen phagocytiert. Verbunden mit der Zerstorung der
Nervenzellen wurde eine leichte proliferative Reaktion der Glia festgestellt, Die
Capillaren in den ikterischen Zonen zeigten keine Proliferation ihrer Wénde. Im
Fall B. L. sind die Autoren vorsichtiger bei der Deutung des mikroskopischen
Befundes. In den Gebieten, welche makroskopisch gelb gefarbt waren, fanden sie
bei der mikroskopischen Untersuchung das Gallenpigment entweder kornig ge-
speichert im Leib der Ganglienzellen bzw. der Gliazellen oder aber das Gallen-
pigment farbte das interstitielle Gewebe diffus’. Was die morphologische Ver-
anderung der Ganglienzellen anbelangt, so sind die Autoren der Meinung, daB es
unmdaglich ist zu bestimmen, ob die Ganglienzellen geschidigt seien oder nicht, obwohl
ihr Cytoplasma schlecht gefirbt war und 6fters Vacuolen aufwies, weil ihre Un-
reife eine genaue Deutung der Verinderungen erschwerte.

C. pE Lance widmet' den mikroskopischen Verinderungen im Nervenparen-
chym beim Kernikterus groBen Raum. Beim Fall 4. fand sie grofien Ausfall an
Ganglienzellen sowohl im Putamen als auch im Globus pallidus. Es gibt viele
Ganglienzellen, die mehr oder weniger wie Schatten aussehen, kernlos sind und
nekrotisch aussehen. Neuronophagie wird nicht beobachtet. Die Autorin betont,
daf} es besser wire, nicht zuviel iiber den Aspekt der erhaltenen Ganglienzellen zu
sagen, weil das Gehirn 2 Monate lang in Formalin lag, ehe es eingebettet wurde.
Sie hebt ausdriicklich das Fehlen einer Zunahme der Glia hervor. Wahrend in der
Medulla oblongata und in den Oliven keine sicheren Verinderungen festzustellen
waren, scheint ihr im Nucleus dentatus ein gewisser Zellausfall infolge Nekrose
vorhanden zu sein. Auch macht es den Eindruck, als ob hie und da Purkinje-
Zellen verlorengegangen seien. Im Corpus subthalamicum wird eine bedeutende
Anzahl Zellen festgestellt, jedoch scheint in der Mitte ein Ausfall zu sein. Schén
gebildete Zellen mit langen Dendriten, wie sie fiir die Zellen des Corpus subthala-
micum charakteristisch sind, sieht man nirgends. Auch im roten Kern soll ein
Zelluntergang feststellbar sein, wihrend das Ammonshorn normal gefunden wird.
Uber den Befund im 2. Fell B. duflert sich die Verfasserin folgendermafen: Tm
Striatum, mehr noch im Globus pallidus als im Putamen sind gewif} viele Ganglien-
zellen zugrunde gegangen oder im Begriffe zu verschwinden. Im Globus pallidus
ist ein Teil der angegriffenen Ganglienzellen deutlich gelb mit bleichen exzentrischen
Kernen; auch gibt es gelbe Schatten von Ganglienzellen und gelbe Fasern, die den
Globus pallidus durchkreuzen. Auch im Corpus subthalamicum ist sicherlich ein
Zelluntergang durch Nekrose festzustellen. Wo die stiirkste Nekrose besteht, sind
die Ganglienzellen oder die Reste davon groBtenteils deutlich gelb gefirbt, wihrend
der Untergrund des Gewebes an vereinzelten Stellen auch eine gelbliche Schat-
tierung aufweist. Tm 3. Foll €. findet Verfasserin, daB im Globus pallidus noch
mehr als im Putamen zahlreiche Zellen im Begriff sind, zugrunde zu gehen. Ein

! Es ist nicht klar ersichtlich, wie man eine diffuse Gallenfirbung mikroskopisch
feststellen kann. Ref.



168 ANGEL PENTSCHEW:

Beginn von Neuronophagie ist an einzelnen Stellen ersichtlich. Aber diese Bilder
sind doch sehr spirlich. Viele Gliazellen sowohlim Putamen als im Globus pallidus
sind groB und haben einen breiten Protoplasmasaum. Das Corpus subthalamicum
soll weniger angegriffen sein alsin den beiden vorigen Féllen, doch gibt es dort nur
wenige Zellen mit so schén ausgebildeten Dendriten wie bei den Kontrollpriaparaten.

Die Beurteilung der versffentlichten mikroskopischen Veranderungen
des ZNS. im Vorstcdium der E. p. i. st6B8t auf groBe Schwierigkeiten,
weil die Sauglinge zu verschiedenen Zeiten gestorben sind und weil die
Untersuchungen mit verschiedenen, meistens unzulinglichen Methoden
ausgefithrt worden sind. Mit Ausnahme der Fille von C. pe LaNee
wurden dieselben nicht in neuropathologischen Laboratorien aus-
gefithrt. Nicht zu vergessen ist ferner, dal es sich um Gehirne
von Neugeborenen handelt, welche erfahrungsgemif besonders emp-
findlich Fixationsmitteln gegeniiber sind, abgesehen davon, dafl die
Beurteilung des mikroskopischen Bildes des ZNS. beim Neuge-
borenen schwieriger als beim Erwachsenen ist und besondere Fach-
kenntnisse erfordert. Leider tragen auch die den Verstfentlichungen bei-
gegebenen Zeichnungen und Mikrophotographien wenig dazu bei, um zu
entscheiden, ob es sich im einzelnen Falle um intra vitam entstandene
pathologische Hirnverdnderungen oder aber um solche, die auch beim
Normalen vorkommen bzw. Kunstprodukte darstellen, handelt. Die
Skepsis erscheint durch die Tatsache, daB fast in allen Fillen
Reparationsvorginge seitens der Glia entweder ausdriicklich als sehr
gering bezeichnet oder aber ganz vermifit werden, noch berechtigter.

Wir hatten Gelegenheit, das Zentralnervensystem eines Falles von
I. g. n. f., welcher einige Tage nach der Geburt starb, zu untersuchen.
Bei dem ein Jahr vorher geborenen Kinde derselben Mutter, welches
auch einige Tage nach der Geburt an den Folgen eines I. g. n. f. starb,
konnten wir einen ausgesprochenen Kernikterus feststellen. Ob beim
Kind, iiber dessen Hirnbefund wir berichten méchten, auch ein Kern-
ikterus bestand, kénnen wir nicht sicher sagen, denn das Gehirn wurde
ungeschnitten in Alkohol eingelegt, welcher den Gallenfarbstoff leicht
auslaugt. Diese Art der Fixierung wurde gewahlt, weil sie die Méglich-
keit gab, die Ganglienzellen und die anderen Zellelemente unter opti-
malen Bedingungen zu untersuchen. Eine eingehende Untersuchung an
Celloidinschnitten, gefdrbt nach der Nisstschen Methode, aus den ver-
schiedensten Teilen des Nervensystems zeigte keine pathologischen Ver-
dnderungen der Ganglienzellen, sei es im Sinne einer Nekrose, sei es in
Form anderer Zellverinderungen. Auch die anderen Bestandteile des
Nervengewebes erwiesen sich im Nisslbild a}s intakt.

Dieser Fall, sowie die Fille von v. GIERKE und von ZIMMERMANN-
Yaxnxer (Fall B. L.) erlauben den Schluf, daBl das ZNS. im Vorstadium
der E. p.i. ohne morphologisch faBlbare Verinderungen verlaufen kann.
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Damit soll aber nicht gesagt werden, daB solche Verdnderungen immer
vermiBt werden, denn man muB in Betracht ziehen, daB das Vorhanden-
sein oder Fehlen von anatomischen Veranderungen auch vom Zeitfaktor
abhéngig ist. Es ist nicht gleichgiiltig, ob ein Kind am 3. oder am 15. Tag
nach der Geburt stirbt. Auf jeden Fall hielten wir uns auf Grund der
Durchsicht der in der Literatur veréffentlichten Falle und auf Grund der
Untersuchung des oben erwihnten eigenen Falles fiir berechtigt, den von
verschiedenen Autoren beschriebenen Verdinderungen im ZNS. vielfach
skeptisch gegeniiberzustehen. Diese Einstellung wurde aber durch die
im Jahre 1942 erfolgte Versifentlichung von ZiscEra gedndert.

Es handelt sich bei seinem Falle um ein im Alter von 12 Tagen gestorbenes
Kind, welches Klinisch das typische Bild des I. g. n. f. bot. Die makroskopische
Untersuchung des Gehirns zeigte, wie bereits in anderem Zusammenhang erwihnt,
eine ikterische Farbung ausschliefilich in beiden Ammonshirnern.

Die histologische Untersuchung des Gehirns, die mit allen Kautelen der mo-
dernen histopathologischen Technik ausgefithrt wurde, ergab unzweideutige Ver-
iinderungen, eusschlieflick in den Ammonshérnern. Es handelt sich um eine aus-
gedehnte Erweichurg mit reichlichem Gallenpigment in den Ganglienzellen des
SommrRrschen Sektors unter Freibleiben der gewucherten Gliazellen und der
Zellen der iibrigen Teile des Ammonshorns. Im Endblatt, dem dorsalen Band und
im groBten Teil des ventralen Blattes ist der normale Aufbau véllig zerstdrt. Im
Nisslbild findet man nirgends im Pyramidenzellblatt des Ammonshorn véllig
erhaltene, ungeschidigte Ganglienzellen, mit Ausnabme eines kleinen Bezirks im
Subiculum. Vielmehr zeigen die noch erhalten gebliebenen Ganglienzellen Zeichen
schwersver Schidigung. Die deutlich gewucherte Glia umgibt zahlreiche der be-
schriebenen nekrobiotischen Ganglienzellen, so daf Bilder echter Neuronophagie
ofters zu sehen sind. Infolge zahlreicher Fettkornchenzellen ist das Ammonshorn
im Hamatoxylin-Sudan-Schnitt schou bei Betrachtung mit freiem Auge als rotes
Band zu verfolgen. Die Zellen der Kornerschicht der Fascia dentata sind ebenfalls
ausgedehnt herdférmig ausgefallen und diese Liicken mit gewucherter Glia erfillt.
Dieges Bild der fortgeschrittenen Erweichung bekommt aber im Sommerschen
Sektor des Ammonshorns dadurch ein besonderes Geprage, daf hier im Plasma
der noch nicht vollig zugrunde gegangenen, schwer geschidigten Ganglienzellen
reichlich gelblichgriines feinkérniges Pigment zu sehen ist, welches oft den Zell-
leib ausfillt. In ganz vereinzelten Zellen sind auch Krystalle vom Aussehen der
Bilirubinkrystalle zu erkennen. Diese pigmentierten Ganglienzellen finden sich
lediglich an umschriebener Stelle im sonst diffus geschidigten Ammonshorn, und
zwar im sog. SommEeRschen Sektor desselben. Die Grenze gegen den resistenten
Bandteil einerseits und gegen das ventrale Band andererseits erfolgt ziemlich
scharf. Die gewucherten Gliazellen, welche die beschriebenen Ganglienzellen um-
klammern, lassen jegliches Pigment vermissen. Die chemische Analyse ergab, daf
es sich bei diesem Pigment um Gallenpigment handelte.

Der Fall von ZiscEka ist, obwohl! es sich vorldufig nur um einen
einzigen Fall handelt, deswegen von so grofler Bedeutung, weil er uns
zum erstenmal und eindeutig {iber die 4r¢ der Gewebsverdnderungen
im ZNS. im Vorstadiom der E. p. i. unterrichtet. Es handelt sich nimlich
dabet wm Folgen wvon Zirkulationsstorungen bzw. von hypoxydotischen
Zustinden. Dadurch wird unseres Erachtens die Frage, die die ersten
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Untersucher des Kernikterus beschéftigte, in dem Sinne entschieden, daB
der Gallenfarbstoff nicht die Ursache der nekrotischen Vorginge sein
kann, sondern daf er sekunddr die geschidigten Gewebsteile impragniert.
Auch die Lokalisation der Verdnderungen ist von Bedeutung, denn sie
weist eindringlich auf Gebiete des ZNS. hin, welche sich imamer Zirku-
lationsstérungen bzw. hypoxidotischen Zustinden gegeniiber als be-
sonders empfindlich erweisen.

b) Encephalopathia posticterice infantum.

Infolge Mangels eigener anatomischer Befunde miissen wir uns
leider ausschliefllich auf die Angaben aus dem Schrifttum beziehen.

Wir wollen mit dem Fall von BURGHARDT-SCHLEUSSING (1933) be-
ginnen, nicht nur weil dieser Fall die #lteste Verdffentlichung iiber
die pathologische Anatomie der E.p.i. darstellt, sondern auch, weil
er anatomisch gesehen ein Friihstadium darstellt. Dadurch bildet er
sozusagen die Briicke zwischen der pathologischen Anatomie des Vor-
stadiums und derjenigen der eigentlichen E. p. i.

Wir wir schon gesehen haben, handelt es sich bei diesem Fall um ein im Alter
vou 5 Monaten und 9 Tagen gestorbenes Kind. Form und GroBe des Gehirns
erschienen bei der makroskopischen Betrachtung unverindert. Die Untersuchung
der Schnittflichen ergab im Bereich des Hirnstammes eine auffallend graugelbe
Verfarbung der grauen Substanz, und zwar eindeutig und stark ausgeprigt im
Pallidum und im Corpus Luysii, sowie stark ausgeprigt im Ammonshorn, alles
Gebiete, die, wie wir sehen werden, auch Sitz ausgedehnter mikroskopischer Ver-
#nderungen sind. Andere Hirnteile zeigten auch Verfirbungen, aber in geringerem
MaBe, so unter anderem Teile des Thalamus opticus, das Grau um den ITL. Ven-
trikel und der Nucleus dentatus des Kleinhirns. Weiterhin wurden im Markweill
beider Gehirnhilften vereinzelt kleine bis zu Hirsekorngrofe graugelb gefarbte
Erweichungsherde festgestellt,

Von den Ergebnissen der histologischen Untersuchung kann man allgemein
sagen, daB die Art der Veriinderungen iiberall die gleiche ist. Es handelt sich um
Folgen von Zirkulationsstérungen bzw. von hypoxidotischen Zustanden. Regionire
Unterschiede bestehen nur in quantitativer Hinsicht. Von einer nahezu vollstéin-
digen Gewebszerstérung lassen sich alle Uberginge bis zu eben erkennbaren
Gewebsschiden nachweisen. Diese Verdnderungen finden sich in verschiedener
Stiirke ausgeprigt in beiden Ammonsformationen, im Pallidum, im Corpus Luysii,
weniger ausgesprochen im Nucleus denfatus. Frei von allen Veréinderungen sind
die GroBhirnrinde, der Nucleus caudatus und das Putamen.

Zur lustration der Art der Verdnderungen bringen die Autoren einige Ab-
bildungen von Schnitten aus der Ammonsformation, Corpus Luysii, Nucleus
dentatus und vom Zwischenhirn, gefirbt mit Hdmatoxylin-Sudan IIT. Von
Untersuchungen mit anderen Firbemethoden ist leider nicht die Rede. Auch sonst
ist dieser auBerordentlich wichtige Fall als nicht geniigend untersucht zu be-
trachten. Immerhin erlauben die beigegebenen Abbildungen uns ein objektives,
obwohl grobes Urteil {iber die Art und den Grad der Schidigungen zu bilden. Die
Autoren schreiben zu einer der Abbildungen folgendes: ,,Das geschlossene Band
der Pyramidenzellen tritt als dunkel gefirbter breiter Streifen deutlich hervor.
Stirkere Vergroferungen zeigen, daf die eigentlichen Nervenzellen so gut wie
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villig zerstort sind und daB an ihrer Stelle mit Fett beladene rundliche Zellelemente,
typische gliogene Fettkérnchenzellen getreten sind. Daneben treten erhaltene
Ganglienzellen, deren Zelleib ebenfalls reichlich Fett und fetthaltige mesenchymale
Zellen enthilt durchaus in den Hintergrund. Zwischen den erwihnten Fettkorn-
chenzellen ist eine Gliawucherung unverkennbar, wobei die Hortega-Glia den
Hauptteil trigt. Nennenswerte Gliafaserwucherungen fehlen, doch ist eine mesen-
chymale GefidBreaktion innerhalb der Herde, aber auch in der néheren Umgebung
unverkennbar. Abgesehen von einer ausgesprochenen Fettresorption in den
Gefifllymphscheiden finden sich lymphocytire Infiltrate in der GefiSwand.
Uber die Verinderungen der Gangliazellen (die Autoren geben nicht an, mit
welcher Methode sie untersucht wurden) sagen die Autoren, dafi sie nehen den
reaktiven Verinderungen an der Glia und am Mesenchym im Vordergrund stehen.
Die Schrumpfungsprozesse an den Ganglienzellen treten durchaus in den Hinter-
grund gegeniiber den erwihnten Verfettungen und gegeniiber Schwellungen,
Verfliissigungen, Vacuolenbildung und Anderungen der Firbbarkeit von Kern- und
Tigroidschollen. Es wird von den Autoren besonders hervorgehoben, daf} es sich
bei den Verdnderungen an den Ammonsformationen nicht um eine isolierte Er-
krankung des SommERschen Sektors handelt, sondern dafl auch die Fascia dentata
an dem ProzeB ausgepriigt beteiligt ist. Den makroskopisch sichtbaren graugelben
Herden im Markweil der GroBhirnrinde entsprechen mikroskopisch die von
Virceow unter dem Namen ,,Fettkérnchenherde® beschriebenen Verdnderungen.

Der Fall von BURGHARDT-SCHLEUSSING ist deswegen sehr wichtig,
weil er eine Erginzung des Falles von Z1scHEA darstellt und die am letz-
teren Fall gekniipften Erwigungen und Vermutungen vollauf bestitigt.
Wir sehen erstens, daf auch hier die mikroskopischen Verinderungen
zweifellos Folgezustinde von Zirkulationsstorungen bzw. von hyp-
oxidotischen Zustinden darstellen und zweitens dall die Hirnabschnitte
welche diese Verénderungen aufweisen, ausnahmslos makroskopisch
gelb verfarbt waren.

Der 2. Fall betrifft den Fall P. von HorrMANN-HausMANN. Das Kind
starb im Alter von 3%/, Monaten an einer Bronchopneumonie. Das Gehirn war
normal geformt, blaB, die Ventrikel nicht erweitert. In den Stammganglien
leichte Andeutung von gelber Verfirbung.

Mikroskopisch wurden im Thalamus, Globus pallidus, Striatum, Ammonshorn
und Pons perivaskulire, ziemlich dichte und auch etwas diffuse Rundzellinfiltra-

tionen gefunden. Keine sicher nachweisbaren Ganglienzellschidigungen. Keine
deutliche Gelbfirbung der Ganglienzellen.

Der Pathologe (Prof. HELLY) deutete diesen Befund als eine Ence-
phalitis. s erscheint uns aber wahrscheinlicher, dafl hier nur eine
symptomatische Entziindung vorlag, wie wir sie im Gehirn im Zusam-
menhang mit nekrobiotischen Vorgédngen bzw. mit dem Fettabbau sehr
héufig antreffen. Obwohl dieser Fall sehr summarisch untérsucht worden
ist, sind wir der Meinung, dal er beziiglich der A7t der mikroskopischen
Hirnverédnderungen sich zwanglos den Fallen von Ziscara und BUrg-
HARDT-SCHLEUSSING einreiht.

Die folgenden Fille, welche das ausgeprigte pathologisch-anatomische
Bild der E. p. i. zeigen, werden nicht chronologisch, sondern je nach dem
Alter der Kranken eingeordnet.
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Fall 3 betrifft den ersten Fall E. C. von A. BiEMOXD-vaN CREVELD, welcher
im Alter von 3 Monaten an Bronchopneumorie starb. Bei der makroskopischen
Untersuchung des Gehirns wurde nichts Besonderes fesigestellt. Vor allen Dingen
fehlte eine gelbe Verfarbung. Nur bei LupenvergriBerung wurde Fehlen der
Streifung des Globus pallidus auf beiden Seiten festgestellt.

Bei der mikroskopischen Untersuchung fand man als hervorstechendste Ver-
dnderung eine starke Demyelinisation des Globus pallidus und des Corpus sub-
thalamicum beiderseits. Das Putamen zeigte leichte Entmarkung, wihrend der
Nucleus caudatus normale Anzahl von Markscheiden zu enthalten schien. Im
Nisslbild sah man in den entmarkten Zonen starken Verlust an Ganglienzellen,
vergesellschaftet mit einer miBigen Gliazunahme. Es ist auffallend, daf im all-
gemeinen die Entmarkung stirker war imVergleich zu dem Ganglienzellenschwund.
Dies zeigte sich besonders deutlich beim Betrachten der Corpora subthalamica,
welche immer noch viele gut erhaltene Ganglienzellen zeigten, wihrend die Mark-
scheiden vollstindig fehlten. Das Nisslbild in den verschiedenen Teilen der Hirn-
rinde zeigte normale Verhiltnisse. Ebenso war die Substantia nigra normal.
Nirgends Zeichen von Entziindung, keine Blutung oder Pigmentansammlung,
kein Fettabbau.

Fall £ ist der zweite Fall M. H. von BieMoND-vAN CREVELD. Der Siugling
starb im Alter von 4 Monaten an Bronchopneumonie. Auf Schnitten durch das
Gehirn fand man noch eine leichte ikterische Farbung des Globus pallidus beider-
geits, sowie der Corpora subthalamica. Die Streifung des Globus pallidus schien
zu fehlen. Kein Hydrocephalus. Die Cerebrospinalfliissigkeit war ungefirbt.

Bei der mikroskopischen Untersuchung fand man eine deutliche Entmarkung
des Globus pallidus und des Corpus subthalamicum, wihrend das Putamen und
der Nucleus caudatus normal waren. Hier war ebenfalls in den entmarkten Zonen
ein Ganglienzellenverlust festzustellen, welcher im Verhidltnis zur Entmarkung
geringer war. MiBige Gliose.

Der 5. Fall betrifft Fall D. P. von Frrz GERALD-GREENFIELD-KOUNINE. Es
handelt sich bei ihm um ein Kind, welches im Alter von 4!/, Monaten verstarb.
Die makroskopische Untersuchung des Gehirns zeigte nur eine Schrumpfung des
Globus pallidus.

Bei der mikroskopischen Untersuchung fand man, dall die Ganglienzellen des
Globus pallidus beiderseits fast vollstindig verschwunden waren. Nur einzelne
geschrumpfte Zellen blieben iibrig, und zwar hauptsichlich in den Polen. Im
ganzen Bereich des Globus pallidus konnte man einen grofen UberfluB an
Astrocyten feststellen mit einem ziemlich dichten Filzwerk von Gliafasern. Im
Putamen dagegen konnten keine pathologischen Verdnderungen festgestellt werden,
mit Ausnahme vielleicht einer leichten Verminderung der groBen Nervenzellen.
Bei der Silberimpriignation nach Brerscaowsk1 wurde im vorderen Teil des Globus
pallidus eine betrichtliche Verminderung der Fibrillen festgestellt. Das Mark-
scheidenbild zeigte bei schwacher VergréBerung den Globus pallidus bleich und
geschrumpft. Im Corpus subthalamicum beiderseits konnten keine Ganglienzellen
in den zentralen Dreiviertel gefunden werden, aufer einiger Zellen in den inneren
und #ufleren Polen. Die normale Struktur dieses Kernes war durch faserreiche
Astrocyten ersetzt, wodurch eine dichte Gliose entstanden ist. Hs waren eine
betrichtliche Anzahl von Markscheidenfasern zu sehen trotz des Schwundes der
Ganglienzellen. Einige dieser Fasern hatten Terminalknopfe. Die Ammonshorner
und die Fascia dentata waren geschrumpft und sklerosiert und die Struktur der
Ammonsformation konnte im Nisslbild nur durch die Ansammlung der Gliazellen
und durch isolierte Ganglienzellen wieder erkannt werden. Einige Nervenzellen
konnte man in den mehr vorn gelegenen Teilen des Subiculums und in den &uBeren
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Teilen der Fascia dentata sehen. Die ganze Ammonsformation wurde fast ganz
durch ein dichtes Filzwerk eingenommen. Die roten Kerne, die Substantia nigra
beiderseits, die unteren Oliven, die Nuclei dentati und die iibrige graue Substanz
des Hirnstamimes waren normal. Die Hirnrinde zeigte nur insofern eine Abweichung
vom Normalen, als die Ganglienzellen ein neuroblastisches Aussehen mit sehr
schmalem Plasmaleib aufwiesen. Auch das Riickenmark zeigte keine Ver-
inderungen.

Der 6. Fall betrifft den im Jahre 1934 beschriebenen Fall A. B. von C. pm
Laxcge. Das Kind verstarb im Alter von etwa 6 Monaten. Bei der makroskopischen
Betrachtung des Gehirns fiel auf, daf die normale Streifung des Globus pallidus,
welche schon beim Neugeborenen sichtbar ist, hier sehr wenig ausgepragt war. Im
Nisslbild wurde beiderseits eine sehr groBe Armut an Ganglienzellen im Nucleus
caudatus, Globus pallidus und Putamen mit méBiger Gliose festgestellt. Die Sub-
stantia nigra erwies sich als intakt.

Besonders interessant war das Markscheidenbild, welches zeigte, daBl der sonst
so auffallende, schon makroskopisch wahrnehmbare Unterschied im Faserreichtum
zwischen (lobus pallidus und Putamen nicht vorhanden war. Wihrend sich der
Globus pallidus normalerweise vom Putamen durch die zahlreichen dunkelgefirbten
myelinhaltigen Fasern abhebt, sehen die beiden gleich blaf aus. Bei der mikro-
skopischen Betrachtung sah man im Pallidum etwas mehr Markscheiden, aber
es stand trotzdem fest, daf eine groBe Anzahl von Fasern entmarkt war. Auch
das Corpus subthalamicum wurde als sehr arm an Nervenfasern gefunden; hier
ist die Gliose mehr ausgesprochen.

Der 7. Fall betrifft den von WESTRIENEN-C. DE LaneE im Jahre 1937 be-
schriebenen Fall. Das Kind starb im Alter von etwa 9 Monaten, Die makro-
skopische Untersuchung des Gehirns zeigte nur Undeutlichkeit der Streifung des
Globus pallidus und Schmalheit des Balkens. Keine gelbe Verfirbung.

Die mikroskopische Untersuchung, die im Laboratorium der Neurologischen
Universitatsklinik in Amsterdam vorgenommen wurde, ergab, daBl im Globus
pallidus ziemlich viele Ganglienzellen vorhanden waren, obwohl einige von ihnen
geschrumpft waren. Auch die Glia war nur geringfiigig vermehrt. Im Gegensatz
dazu war die Gliazunahme im Nucleus candatus und Putamen vie! stirker ausgebildet,
so daB diese Teile sich auf den mit Kresylviolett gefiirbten Priparaten durch ihre
dunkle Farbe abhoben. Die Ganglienzellen in diesen Teilen hatten bestimmt ab-
genommen, und zwar vor allem die kleinen Ganglienzellen. Das Corpus subthalami-
cum erwies sich als sehr verkleinert. Ganglienzellen waren inihm kaum vorhanden,
wahrend eine starke Gliazunahme bestand. Die Substantia nigra, die roten Kerne,
die Olive und die Nuclei dentati zeigten im Nisslbild keine Verdnderungen. Die
Markscheidenfarbung zeigte, daff im Vergleich zum Normalbild der Globus pallidus
zu bleich ist, zu wenig markhaltige Fasern enthilt. Das galt in noch stérkerem
MaBe fiir den medialen als fiir den lateralen Teil. Der Mangel an Markscheiden war
im Putamen, welches normalerweise ein bleicheres Aussehen hat, noch grofer.
Vergleicht man die van-Gieson-Schnitte mit dem Weigert-Pal-Priiparaten, so
sieht man im Putamen auf ersteren mehr Fasern. Wahrscheinlich haben sie aber
ihr Mark verloren. Dasselbe gilt auch fiir das Caudatum. Die Autoren schlieBen,
daB in diesem Fall das Neostriatum mehr angegriffen war als das Paleostriatum.
Besonders stark war der Unfergang von Ganglienzellen und die Gligzunahme tm
Corpus subthalamicum.

Der 8. Fall betrifft den Fall 2 von GERALD-GREENFIELD-KoUNINE. Das Kind
verstarb im Alter von 1 Jahr. Die makroskopische Untersuchung zeigte, daf3 die
Stammganglien und insbesondere der Globus pallidus geschrumpft waren und bleich
erschienen. Bei der mikroskopischen Untersuchung wuiden im Globus pallidus
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zwar eine groflere Anzahl von Nervenzellen als im Fall D. P. derselben Autoren
gefunden, aber die vorhandenen Zellen waren wiederum geschrumpft. Das bessere
Erhaltensein der Zellen, welches im Fall D. P. festgestellt wurde, war auch hier
vorhanden. Es war ein Uberschu8 an Astrocyten festzustellen, ohne Vermehrung
der Gliafasern. ImMarkscheidenbild erschien dasPallidum im allgemeinen bleicher
als das Putamen, aber bei der Untersuchung mit stirkerer VergroBerung fand
man eine betriichtliche Anzahl von Markscheiden. Die Corpora subthalamica
waren auffallend geschrumpft und zeigten eine starke dichte neurogliale Sklerose.
Sie waren fast vollkommen entbl66t von Ganglienzellen. Bei den Schnitten durch
das Vorderende der Ammonshérner und der Fascia dentata beiderseits schien
letztere durch ein unregelméfiges Band von Nervenzellen, an manchen Stellen nur
1 oder 2 Zellen dick, vertreten. Die Pyramidenzsllen der Ammonshérner schienen
etwas rarefiziert. In den mehr nach hinten gelegenen Teilen war die Fascia dentata
durch kurze Streifen von gegeneinanderstehenden Zellen isoliert. Im dibrigen
schien die Mehrzahl der Zellen geschwunden, obwohl einzelne Zellen noch iibrig
blieben. Die pyramidale Schicht des Ammonshorns war in dieser Hohe durch
isolierte Nervenzellen und Anhdufung von Astrocyten markiert. Die Substantia
nigra, die roten Kerne, die Nuclei dentati und die graue Substanz des Hirnstammes
waren normal. In der Hirnrinde wurde in den meisten Ganglienzellen als ab-
weichend von der Norm ein etwas schmaler zerfranster Korper gefunden, in wel-
chem es unmoglich schien, die Nisslschollen zu firben. Diese Erscheinung wird
von den Autoren als postmortal gedeutet, bei Zellen auftretend, die noch nicht
ihre endgiiltige Differenzierung erhalten haben.

Der 9. und letzte Fall betrifft den Fall M. L. von ZIMMERMANN-YANNET, be-
schrieben im Jahre 1935. Das Kind starb im Alter von 3 Jahren. Beim Durch-
schneiden schien das Gehirn normal, auch im Bereich der Stammganglien, nur die
Substantia nigra schien zu fehlen. Die hinteren Horner beider Seitenventrikel
waren auffallend erweitert, als Folge der Schrumpfung der umgebenden weillen
Substanz, welche weich und nekrotisch war (7). Der Prozef schien alt (2)* zu
sein, weil in den Erweichungszonen nur wenig Phagocyten vorhanden waren.
Markscheidenpriparate aus dieser Gegend zeigten Untergang der Markscheiden.
Die mikroskopische Untersuchung zeigte, daff die Ammonshorner und die Fascia
dentata vollstindig zerstért waren. Die Schidigung bestand im Verlust der
Nervenzellen. Zeichen von Erweichung oder proliferative Reaktionen seitens der
Glia waren in dieser Gegend nicht feststellbar. Von den Kernmassen, welche die
Stammganglien bilden, erwiesen sich nur das Claustrum und die Mandelkerne
mikroskopisch normal. Im Striatum fehlten die grofen Nervenzellen, wihrend
die Zahl der kleinen Ganglienzellen normal zu sein schien. Der Globus pallidus
enthielt keine Ganglienzellen. Der laterale Thalamuskern war auch Sitz nekro-
biotischer Verdnderungen in den Ganglienzellen. Es waren in dem Kern zellenlose
Zonen unregelmiBig zersireut. Das Mesencephalon zeigte 3 wichtige Verinderun-
gen. Die eine war der fast vollkommene Schwund des Corpus subthalamicum,
-die andere die deutliche Ganglienzellarmut des roten Kernes und die dritte das
Fehlen der Substantia nigra, wo nur einige Nervenzellen in der medialen Hilfte
noch intakt waren. Die Zellen des mammilo-infundibularen Kernes des Hypo-
thalamus waren wenig an Zahl und pathologisch verindert. Die Kerne des 3. Hirn-
nerven waren intakt, ebenso die pontinen Kerne, die Kerne der Hirnnerven in der
Medulla und diejenigen des vorderen und hinteren Horns des Riickenmarkes. Ein
vollkommen normales Bild zeigten die untere und die Nebenoliven. Es waren
keine Verinderungen in der Kleinhirnrinde, aber die Nuclei dentati enthielten

1Das Fragezeichen vom Ref.
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wenig Ganglienzellen, ohne Vermehrung der Gliazellen. Die wenigen Ganglien-
zellen waren pathologisch blaf und schlecht gefiarbt.

Der Verlust der Ganglienzellen in jedem der beschriebenen Kerne wurde nach
den Autoren durch Nekrobiosis hervorgerufen. Nirgends waren Erweichungen des
Parenchyms oder proliferative Veranderungen seitens der Glia festzustellen. Im
Zusammenhang mit dem Ganglienzellenverlust war ofters eine Verdichtung der
normalen Glia des betreffenden Gebietes festzustellen, aber es war keine patho-
logische Glia zu finden. Keine Alzheimer-Glia.

Bei der Markscheidenfarbung fand man Fehlen von Markscheiden im Globus
pallidus, wihrend diesbeziiglich sich der Nucleus caudatus und das Putamen
normal verhielten.

Die Sehnerven und die Chiasma schienen bei der makroskopischen Betrachtung
atrophisch und etwas weich. Priparate nach SPIELMEYER zeigten weit verbreitete
Entmarkungsherde, welche eine.vermehrte Anzahl von interstitiellen Zellen ent-
hielten. Viele der Markscheiden waren fragmentiert und bildeten runde Gebilde.
Die Nerven zeigten ein schwammiges Aussehen infolge einer grofien Apzahl von
cystischen Hohlen. Die Mehrzahl davon waren leer, aber einige enthielten Reste
von Myelin und wenige mononucleére Phagocyten. Im Fettpriparat wurden kleine
Ansammlungen von unphagocytierten Fettkiigelchen in den Degenerationszonen
festgestellt, aber ein Teil des Fettes lag in mononucledren Zellen und um Blut-
gefiBe herum, sowie zwischen den mit Markscheiden umhiillten Nervenfibrillen.

Uberblicken wir die Befunde im Gehirn bei der E. p. i., so ist bei
allen Fillen eine auffallende Ubereinstimmung in der Ausbreitung des
pathologischen Prozesses unverkennbar. Wir finden in den allermeisten
Fiallen am hiufigsten die Ammonsformation, das Corpus subthalomicum
und den Globus pallidus beteiligt. An 2. Stelle kommen das Striatum,
die Nuclei dentati und die Oliven. Nur ganz vereinzelt wird von Ver-
anderungen des Hemisphirenmarkes, der Substantia nigra, des Nucleus
ruber, der Sehnerven und anderer Hirnabschnitte berichtet. Eine Uber-
einstimmung in der Topographie der anatomischen Verdnderungen mit
der Topographie der ikterischen Verférbung besteht insofern, als die
Abschnitte, die mikroskopische Verinderungen zeigen, sich immer ver-
farbt erweisen. Umgekehrt aber gibt es Gebiete, die regelmifig gefirbt
gefunden werden, wie z. B. das Gebiet am Boden des IV. Ventrikels, bei
welchen aber bis jetzt mikroskopische Verinderungen nicht beschrieben
worden sind. Vieles spricht aber dafiir, daf} eine speziell auf Gliafaser
gerichtete Untersuchung hier eine Gliafaserwucherung aufdecken wiirde
(siehe den Fall von W. Scaorz auf S. 181).

Was die 47t der anatomischen Verénderungen anbelangt, so finden
wir bei den Fallen von ZiscHrA, BURGHARDT-SCHLEUSSING und beim
Fall P. von HorrmaN~-HAusMANN nekrobiotische Vorgéinge im Stadium
der Reparation, wie wir sie als Folge von Kreislaufstorungen bzw. von
hypoxydotischen Vorgingen kennen. Schwieriger ist die Art der Ver-
anderungen bei den iibrigen Fiallen zu beurteilen. Wollen wir auch diese
Verénderungen auf hypoxydotische Zusténde zurtickfithren, was uns am
wahrscheinlichsten erscheint, so miissen wir diese Veranderungen in die
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Gruppe der sog. unwvollstindigen Erweichung einreihen. Dabei reichen
nur in einigen Fillen die Kriterien aus, um hier auch das Stadium
des Prozesses zu bestimmen. Am wahrscheinlichsten ist es, daB
es sich bei den dlteren ¥allen, etwa tiber 1 Jahr alt, um ein End bzw.
Narbenstadium handelt.

Dieses Narbenstadium zeigt sich im Nisslbild durch Abnehmen bzw.
Verschwinden der Ganglienzellen in den Nervenzentren der Stamm-
ganglien, mit oder ohne Vermehrung der Gliakerne. Die Nervenzentren,
welche am ausgesprochensten den Nervenzellschwund zeigen, sind das
Pallidum und das Corpus subthalamicum. Leider ist nur in seltenen
Fallen besonders auf die Zunahme der Gliafasern geachtet worden bzw.
sind dieselben mit Spezialmethoden zur Darstellung gebracht worden.
In einigen Fillen ist dabei eine starke Zunahme der Gliafasern festge-
stellt, so z. B. im Falle von WesSTRIENEN-C. DE LANGE, wo die starke
Gliafaserzunahme im Striatum ausdriicklich hervorgehoben wird. Meist
ist aber die Rede nur von geringer Gliafaserbildung.

Am eindrucksvollsten erscheinen den Autoren die Verdnderungen
im Markscheidenbild. Ubereinstimmend wird von einer Entmarkung?
des Globus pallidus und besonders auch des Corpus subthalamicum
gesprochen, wihrend die Entmarkung des Striatums entweder als
gering oder als gar nicht vorhanden angegeben wird. Nur im Falle
von WESTRIENEN-C. DE Lawe® wird die Entmarkung im Striatum als
starker wie im Pallidum angegeben. Von einer UberschuBregeneration
der Markscheiden, wie wir sie bei narbigen Zustinden im Striatum
finden und wodurch es zum sog. Status marmoratus kommt, ist
nirgends die Rede.

Noch einige wenige Worte iiber den makroskopischen Befund des
Gehirns bei der E. p. i. In den meisten Fallen ist die Rede von Verlust
der Streifung im Gebiet des Globus pallidus. In einigen Fallen wird die
Schrumpfung bzw. die weille Farbe dieses Hirnteiles hervorgehoben.
Wenn die Schrumpfung des Pallidums bzw. der Stammganglien héhere
Gradeerreicht, dannkann es zu einem mehr oder weniger ausgesprochenen
Hydrocephalus internus kommen.

Bevor das Kapitel iiber die pathologische Anatomie der E. p. i. zum
Abschlufl gebracht wird, méchten wir einiges iiber die Verdnderungen
der ibrigen Korperorgane sagen. Dabei ist nur die Leber von Interesse.

Wihrend die ersten Beschreiber der pathologischen Anatomie des I. g. n. f,,
vom Bild des Kernikterus fasziniert, ihr Augenmerk ausschlieflich auf das Hirn
lenkten, fanden Harr, Yrpr6 und E.v. GIERKE eigenartige Verdnderungen in

der Leber. Es handelte sich um zahlreiche Biuthildungsherde, die unregelmifBig
in den Lippenen zerstreut lagen und fast ausschlieBlich aus versehiedenen grofen.

! Es erscheint uns viel richtiger, nichts prijudizierend von Markscheidenarmut
anstatt von Entmarkung zu sprechen.
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mit verschieden gestalteten Kernen versehenen Erythroblasten bestanden. Die
Lagerung der Herde war teils in den erweiterten Kapillaren, teils auBerhalb der-
selben. Tm periportalen Gewebe und unter der Leberkapsel fanden sich etwas
groBere Zellen, welche die Oxydasereaktion gaben. In Ferrocyankaliumsalzsiure
fand v. GIERKE den Leberschnitt leicht blau. Dabei waren die Leberzellen der
Lappchenperipherie etwas stirker diffus gebldut und mit feinen blauen Kornchen
restdubt. Auch C. pE LANGE fand in der Leber Blutbildungsherde und positive
Eisenreaktion. MacCLurE fand auffallend reichliche Blutbildungsherde in Leber
und Milz bei einem Fall, dessen Blutbefund nur dem einer einfachen Animie
ohne abnorme Vermehrung der Erythroblasten entsprach. Es muB ausdriicklich
betont werden, daB die Blutbildungsherde in der Leber bzw. in der Milz bei nicht
wenigen sicheren Fillen von I. g. n. f. vermifit werden.

Verschiedene Autoren messen Leberveranderungen anderer Art wie
den beschriebenen Blutbildungsherden noch grofiere Bedeutung bei, wie
wir heute hinzufiigen kénnen, mit Recht. Nach KLEINSCHMIDT beob-
achtete schon PFANNENSTIEL umschriebene Zellnekrosen der Leber,
wobei es nicht klar war, ob sie mit fowischen Einwirkungen oder
aber mit Gallenstauung zusammenhingen. HOFFMANN-HAUSMANN be-
schrieben 1926 in der Leber ihres Falles.B 5, welcher im Alter von
8 Wochen verstarb, eine ausgebreitete Lebercirrhose und Gallenthromben 1.
Hawkstey und E. LighaTwoop fanden 1934 von etwa 15 Fillen von
I. g. n. f.in 7 eine beginnende Lebercirrhose. Es handelte sich meist
um Kinder, welche einige Wochen am Leben blieben. Diese Autoren
weisen auf einen Fall von Morris hin, welcher ein Kind betraf, bei
welchem ein seit der Geburt bestehender Ikterus bis zu seinem Tode
mit 41/, Jahren bestand. Dieser Fall schien den Autoren als Beweis
dafiir, daf} ein Kind manchmal die Periode des I.g.n.f. -mit einer so
geschidigten Leber iiberleben kann, daB die Wiederherstellung entweder
verzogert oder unmoglich gemacht wird. J. BerRNuEIM-KARRER hat 1936
iiber eine Familie berichtet, in welcher I. g. n. f. 6fters auftrat. Von
6 Kindern bekamen 3 I. g. n. f. und jedesmal fand man bei ihnen eine
Beteiligung der Leber in Form einer interstitiellen Hepatitis und Gallen-
gangswucherung und Gallenthromben. Die Leberzellen waren atrophisch
und durch Bindegewebe in kleine Inseln zerlegt. Die Gallenginge
wiesen Sprossen auf. Starke Steatose, Gallenthromben und Galle in den
Leberzellen. Starke Hémosiderosis der Leber und Milz. Eine be-
ginnende Lebercirrhose nach I. g. n. f. ist noch von BERNHEIM-KARRER,
DE LavNeE, BosserT, Braip-EBBs, MAckAY und ZOLLINGER beschrieben
worden.

* Beidem 2 Jahre &iteren Bruder des Siuglings, welcher eine typische E. p. i.
zeigte (Fall B 4), war die Leber stark vergrofert, reichte in der Mammillarlinie
bis zur Nabelhshe, war derb und mit anscheinend glatter Oberfliche. Die Untez-
suchung des Harnes bei diesem Fall deckte eine eigenartige Leberinsuffizienz auf.
Auch KErL und E. Z1egLER haben bei Fillen von 1. g. n. f. durch Iinische Proben
eine Leberfunktionsstérung aufdecken kénnen.
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Sowohl die Blutbildungsherde als auch die cirrhotischen Leber-
verinderungen sind nicht selten irrtiimlicherweise als entziindlich auf-
gefaBt und darauthin ist der ¥all fiir einen symptomatischen Tkterus
zufolge einer Pericholangitis erklirt.

Es mufl aber ausdriicklich hervorgehoben werden, daf in- der Mehr-
zahl der Falle von I. g. n. f. cirrhotische Verdnderungen der Leber ver-
mift werden,

Y. Formale und kausale Genese der E.p.i.

Wihrend iiber den engen Zusammenhang zwischen dem I. g. n. f.
und der E. p. i. kaum ein Zweifel mehr bestehen kann, ist iiber die Noxe,
welche zu den Verdnderungen des ZNS. fiihrt, bis jetzt nichts Sicheres
bekannt. ’

Am naheliegendsten wire es, die gallige Durchtrinkung des Gehirns
fiir die Schidigung des Nervenparenchyms zu beschuldigen, um so mehr,
als gerade diejenigen Teile, die morphologische Gewebsverdnderungen
zeigen, immer eine gallige Verfarbung aufweisen.

Der erste Beschreiber des Kernikterus, ORTH, war bekanntlich der Meinung,
dafBl die Ganglienzellen schon vor der ikterischen Verfirbung nekrotisch waren,
ohne daB er sich tiber die Ursache dieser Nekrose dubBert.

ScuMorL stellte sich die Frage, ob die gelb gefirbten Ganglienzellen zuerst
absterben und dann den Gallenfarbstoff aufnelimen, oder ob umgekehrt die Im-
bibition der letzteren dem Absterben vorausgeht bzw. das Absterben bedingt.
Fiir die zweite Annahme wiirde nach ihm die Tatsache sprechen, daB die Gallen-
bestandteile sicher schidigend auf Zellen einwirken, wie dies bei der herdférmigen
Nekrose der Leberzellen bei linger dauernden Gallenstauungen in der Leber der
Fallist. Gegen diese Annahme wiirde nach ihm der Umstand sprechen, dafl eben
nicht alle Ganglienzellen eines Nervenkernes ikterisch sind und daB es nicht ein-
zusehen ist, weshalb, wenn es sich um Imbibition lebenskréftiger Zellen handelt,
nicht alle Ganglienzellen gleichmdfig davon ergriffen werden.

Nach BENECKE kénnte erstens eine spezifische Attraktion des Gallenfarbstoffes
eine besonders starke Farbstoffaufnahme in den Zellen hervorrufen und allméhlich
die Ursache fiir deren Absterben bilden. Hierbei miiite allerdings ein Unterschied
der Attraktionskraft der verschiedenen Ganglienzellgebiete und der einzelnen
Ganglienzellen angenommen werden. Zweitens konnte die primére Schidigung
der Ganglienzellen durch andere Stoffe, z. B. Gallensduren, bedingt sein, Die Gan-
glienzellen wiirden dann je nach dem Grade ihrer Schadigung nachtriglich oder
gleichzeitig den Gallenfarbstoff aufnehmen, am stérksten nach erfolgter Nekrose.

Nach HARrT ist das ortliche Gift, welches das langsame Absterben der Gan-
glienzellen bedingt, der angehdufte Gallenfarbstoff selbst. Dabei imprégnieren
sich die absterbenden Ganglienzellen im zunehbmenden MaBe mit Gallenfarbstoff.

Vieles spricht dagegen, dafl der Gallenfarbstoff als solcher Ursache
fiir die Schidigung des Gehirns beim I. g. n.{. ist. Zuniichst die Falle
von ZiscHEA und BURGHARDT-SCHLEUSSING, bei welchen die Gewebs-
veriinderungen am Gehirn ohne Zweifel Holgezustdnde von Zirku-
lationsstérungen bzw. von hypoxydotischen Vorgingen sind. Aber auch
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bei den anderen Fillen von E. p. i., bei welchen die Art der Veriinde-
rungen nicht so eindeutige Riickschlilsse beziiglich ihrer formalen
Genese gestattet, kommt der Gallenfarbstoff als Noxe kaum in Betracht.
Denn eines der wichtigsten und fiberraschendsten Ergebnisse bei der
Beschiftigung mit den Intoxikationen des Nervensystems ist, dall die
dbliche Vorstellung von der grofien Verwundbarkeit des Nerven-
gewebes und speziell des hochwertigen Neurons durch Gifte nicht
den Tatsachen entspricht. Das Neuron besitzt im Gegenteil eine er-
staunlich hohe Widerstandsfahigkeit in bezug auf toxische Einwir-
kungen, die z.B. gegeniiber dem leicht ins Nervenparenchym ein-
dringenden Tellur diejenige der Driisenzellen der Magen-Darmschleim-
haut iibertrifft (PENTsScHEW)!. Anders steht es allerdings mit den
Giften, die eine Hypoxydose zu erzeugen imstande sind, welche regel-
mibig zu morphologischen Hirnverdinderungen, meist irreversibler
Natur fithren. Dazu gehért aber der Gallenfarbstoff sicherlich nicht.
Abgesehen davon mul} jede Theorie, welche die Schidigung des Gehirns
beim I.g. n.{. in kausalen Zusammenhang mit dem Gallenfarbstoff
zu bringen sucht, nicht nur den Nachweis erbringen, dal er imstande
ist die Blut-Gehirnschranke zu schidigen, sondern mufl zugleich er-
klaren warum diese Insuffizienz der Blut-Gehirnschranke fiir Gallen-
farbstoff an bestimmten Pridilektionsstellen gebunden ist. Denn wir
stimmen nicht der von manchen Autoren (SPATZ u.a.) ausgesprochenen
Meinung bei, wonach die Blut-Gehirnschranke zur Zeit der Geburt
physiologischerweise an diesen Stellen besser durchgingig fiir Gallen-
farbstoff als beim Krwachsenen ist.

Als Beweis fiir seine Auffassung fithrt SPATZ unter anderem die Experimente
von BEHNSEN an. Dieser Autor hat nachgewiesen, dall bei neugeborenen Miusen
das paraneural verabreichte Trypanblau im Gehirn selber auftritt. Allerdings
nur in miBigen Mengen und nur auf bestimmte Stellen beschrinks, welche eine
VergroBerung jener Zonen, welche auch bei den erwachsenen Tieren eine erhdhte
Durchlissigkeit aufweisen, darstellen. Das sind das Infundibulum, das Plexus-
anheftungsgebiet und die Area postrema. Schon daraus ersieht man, daf eine
Analogie mit den Verhaltnissen beim Kernikterus schwer durchzufithren ist.

Dazukommtnoch, dall, wie SPATZ selber hervorhebt, MaxpELSTAMM und KRYLOW
gefunden haben, daf bei Kaninchen binsichtlich der Durchlissigkeit der Blut-

1 Das gilt natiirlich nur bei der paraneuralen, d. h. peroralen und parenteralen
Gifteinverleibung. Wenn man die Gifte endoneural, d. h. direkt in das Zentral-
organ oder in den Liquor spritzt, gelingt es ohne weiteres anatomische Verinde-
rungen zu erzeugen. SPATz erklirt das damit, dal obwohl die Gifte und Arznei-
mittel an und fiir sich die Potenz zur Erzeugung morphologischer Verinderungen
im Gehirn besitzen, es dazu aber jener konzemirierten Lokalwirkung bedarf,
welche nur- bei endoneuraler Einverleibung und sehr selten bei paraneuraler
verwirklicht wird. Allerdings ist hervorzuheben, dafl das Eindringen von hoch-
molekularen Stoffen, z. B. Proteine durch die insuffizient gewordene Blut-Gehirn-
schranke ebenfalls zu ausgedehnten Gewebsveréinderungen im Gehirn fithren kann.

1 2%
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Gehirnsehranke noch geringere Unterschiede und daB beim Meerschweinchen
gar keine Unterschiede zwischen Neugeborenen und Erwachsenen bestehen.

Den gréfiten Einwand aber, den man gegen die Auffassung von SpaTz erheben
kann, bildet die Tatsache, daB, wie schon von verschiedenen Autoren (HOFFMANN-
Havsmany, KLEINSCHMIDT u. a.) hervorgehoben worden ist, es nicht bei allen
Fillen von I. g. n. . zum Kernikterus kommt und noch mehr der Umstand, daB
bel den symptomatischen Formen des schweren Ikterus des Neugeborenen z. B.
infolge von angeborener Gallengangsatresie man nie Kernikterus beobachtet.
Eine Ausnahme davon scheint der Fall von PassacHoFF zu bilden, welcher Autor
bei einem Fall von angeborener Gallengangsatresie Kernikterus festgestellt hat.
Wie der Autor aber selber ausfithrt, handelte es sich in seinem Falle um einen
I.g.n.f., kompliziert mit Gallengangsatresie. Das schlieBt er mit Recht unter
anderem daraus, daf in seinem Falle ausgedehnte Blutbildungsheide in der
Leber, der Milz, den Nieren, den Nebennieren und den Lungen vorhanden
waren.

Endlich begegnet die Annahme einer physiologisch erhéhten Durchlissigkeit
der Blut-Gehirnschranke in der Neugeborenenperiode einer anderen Schwierig-
keit. Sie kann uns nicht befriedigend erkliren, warum sie auf ganz bestimmten
Abschnitten des Gehirns beschrinkt ist. Wenn die erhéhte Durchlissigkeit der
Blut-Gehirnschranke tatsédchlich mit der Unreife des Gehirns zusammenhingen
sollte (SpATZ), so ist nicht eirizusehen, warum gerade diejenigen Teile des Gehirns,
welche bei der Geburt am unausgereiftesten sind, wie z. B. die Hirnrinde, ver-
schont bleiben, wihrend das Paldostriatum immer daran betetligt ist.

Alle diese Tatsachen sprechen unseres Erachtens dafiir, daB-die er-
hohte Durchlassigkeit der Blut-Gehirnschranke fiir den Gallenfarbstoff
beim 1. g. n. f. keinen physiologischen Vorgang darstellt bzw. nicht mit
der Unreife des Gehirns zusammenhéngt, sondern durch Schddigung
dieser Schranke hervorgerufen wird.

Die Frage der Beeinflussung der Permeabilitit der Blut-Gehirn-
schranke ist Objekt verschiedener Experimente gewesen. Man hat gleich-
zeitig mit den Eingriffen intravends Trypanblau verabreicht, wobei der
Farbstoff als Indicator fiir eine Erniedrigung oder Erhéhung der Durch-
lassigkeit der Schranke dienen sollte. Es liegen dariiber zahlreiche
Versuche, besonders aus der Schule von LiNa STERN, mit verschiedenen
GefiBgiften, mit Rontgenstrahlen, mit Diathermie usw. vor. Ks hat
sich dabei herausgestellt, dal es meist nur durch ganz grobe Lisionen
gelingt, die Schranke zu beeinflussen.

Erst in neuerer Zeit ist es M. PrRapos und SvcH gelungen, eine ein-
wandfreie Beeinflussung der Blut-Gehirnschranke zu erzielen, und zwaz
durch Erzeugung von epileptiformen Krampfanfillen.

Als Versuchstiere verwendete der Autor Katzen, welchen er téglich oder jeden
2, Tag 10 cem einer 1% Losung von Trypanblau in physiologischer Kochsalz-
1osung intravends injizierte. Sofort nach der Injektion des blauen Farbstoffes
provozierte er einen Krampfanfall durch Verabreichung von Monobromkampfer
und auf diese Weise wiederholte er den Versuch so oft, bis im ganzen 80 cem der
blauen Losung eingespritzt und etwa 8 Krampfattacken hervorgerufen waren.

Die Tiere wurden sogleich nach dem Krampfanfall, welcher der letzten Injektion
des Firbemittels entsprach, getotet.



Encephalopathia posticterica infantum. 181

Das Gehirn war in seiner ganzen Ausdehnung infensiv blaw gefirbt,
wenn auch einige Pradilektionsstellen beobachtet wurden. Diese, ent-
sprachen hauptsdchlich dem Mittelhirn und dem Kleinhirn. Im allge-
meinen war die graue Substanz stirker gefarbt als die weille.

CAMPATLLA gelangte zu denselben Resultaten durch Anwendung von
Cardiazol. Sobald die Tiere mehr wie 5—7 Anfille durchmachten, wurde
die Blut-Gehirnschranke durchlissig fiir Trypanblau, und zwar sowohl
bei intravenoser als auch bei intramuskulidrer Einverleibung.

Ausgehend von der Tatsache, daB die epileptischen Anfille eine
ausgesprochene Storung des Sauerstoffaustausches im Gehirn hervorrufen,
diirfen wir auf Grund dieser Versuche verallgemeinernd sagen, dafl die
Blut-Gehirnschranke am sichersten und leichtesten durch hypoxydotische
Zustinde im Gehirn zu beeinflussen ist, und zwar im Stnne einer Erhohung
der Permeabilitit derselben.

In guter Uberejnstimmung mit dieser These steht die Tatsache, dafB
die Insuffizienz der Blut- Gehirnschranke fir Gallenfarbstoff, die zu
den charakteristischen Erscheinungen des I. g. n.f. gehért, gerade
diejenigen Hirnabschnitte betrifft, welche wir bereits aus fritheren
Erfahrungen als besonders empfindlich fiir Sauerstoffmangel kennen.
Das sind das Pallidum, das Striatum, das Dentatum, das Ammonshorn
und die Oliven. ‘

Die Corpora subthalamica, welche sowohl im Vorstadium als auch
bei der E. p. i. selbst aulerordentlich hdufig und stark beteiligt sind,
verdienen besondere Besprechung. DaB diese Kerne zu den fiir Sauer-
- toffmangel besonders empfindlichen Hirnabschnitten gehoren, war uns
nicht bekannt, bevor die schéne Arbeit von W. Scmorz iiber den
EinfluB von chronischem Sauerstoffmangel auf das menschliche Gehirn
erschien.

Scrorz fand bei einem 18jihrigen Patienten mit angeborener Pulmonalstenose,
Defekt der Vorhofscheidewand, offenem Foramen ovale und mit allgemeiner
Blausucht ohne Odeme eine recht betrichtliche, im wesentlichen gleichmiBige
Schidigung des Pallidums, des Dentatums und der Corpora subthalamica. Es han-
delte sich um einen gleichmaBigen Nervenzellausfall mit Atrophie der Ganglien-
zellen. Im Markscheidenpraparat war ein deutlicher Verlust an Markfasern sicht-
bar. Die Beschriankung der Verinderungen auf das Gebiet dieser Kerne und ihr
scharfes Abschneiden gegen die Umgebung kam besonders deutlich im Gliafaser-

praparat zum Ausdruck, wobei eine dichte Sklerose festgestellt wurde. Auch das

Striatum und die Qliven wiesen gleichartige Verdnderungen, obwohl in geringerem
MaBe, auf’.

1 Wir haben Bedenken gegen die Richtigkeit der Auffassung des Autors beziig-
lich der Pathogenese seines Falles. Sowohl die Anamnese als auch der anatomische
Befund dieses Falles erinnern auBerordentlich an die E. p. i. Sollte sich unsere
Vermutung bewahrheiten, so wiirden die von ScHoOLZ beschriebenen Hirnverin-
derungen nicht auf die Einwirkung eines chronischen Sauerstoffmangels infolge
einer Sauerstoffmangelhypoxydose (StrRuemOLD), sondern auf eine einmalige
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Die Befunde von ScHOLZ zeigen eine auffallende Ahnlichkeit mit den
Befunden bei der E.p.i., sowohl was ihre Art als auch ihre Topographie
anbelangt. Freilich deutet ScroLz seine Befunde etwas anders als wir.
Er fithrt namlich nur die Verinderungen im Pallidum, Dentatum und
Striatum auf eine besondere Empfindlichkeit dieser Kerne fiir Sauer-
stoffmangel zurtick. Die Verénderungen der Corpora subthalamica und
der Oliven dagegen faBt der Verfasser nicht als primdr, durch Sauerstoff-
mangel bedingt, auf, sondern als sekunddr, hervorgerufen durch die
Schidigung vorgeschalteter Neuronensysteme. Das bezieht si¢h in erster
Linie auf das Corpus subthalamicum Luysi, das bekanntlich nach Zer-
storung des Pallidums einer Atrophie anheimfillt.

Nach unserer Auffassung dagegen spricht die Tatsache, daB die
Corpora subthalamica und zum Teil auch die Oliven schon im Vorstadium
der E. p. i. eine Schidigung aufweisen, kenntlich an der Erhohung der
Durchléssigkeit ihrer Blut-Gehirnschranke fiir Gallenfarbstoff dafiir, da8
auch diese Kerne zu den fiir Sauerstoff besonders empfindlichen Hirnab-
schnitten gehoren. DaB sich spiter hinzu auch sekundire Veranderungen
im Sinne von ScHOLZ gesellen mogen, ist wohl nicht zu bestreiten?.

Auf Grund der Annahme, daB die ikterische Verfirbung eines
Hirnabschnittes im Vorstadium der E. p. i. gentigt, um ibn als beson-
ders empfindlich {fiir Sauerstoffmangel zu kennzeichnen, rechnen wir
auch das Nervenkerngebiet am Boden des I V. Ventrikels zu den primér
hypoxydoseempfindlichen Kerngebieten. Dall die Sauerstoffemptind-
lichkeit dieses Hirnabschnittes uns bis jetzt entgangen ist, erkliren
wir damit, dall wir einen so feinen Indicator fiir das Vorhandensein
einer Hypoxydose im Gehirn, wie die Anderung der Durchlissigkeit
der Blut-Gehirnschranke ist, nicht gekannt haben. Der bis jetzt
bekannte Indicator, nimlich die anatomisch sichtbaren Parenchym-
verdnderungen, konnte in diesem Hirnabschnitt wegen der Lebens-
wichtigkeit der darin gelegenen Zentren, keine Anwendung finden.
In guter Ubereinstimmung mit unserer Annahme fand ScHOLZ in
seinem oben erwdhnten Fall auch im dorsalen Teil der Medulls
oblongata eine erhebliche Fasergliose, welche den ganzen Boden des
IV. Ventrikels einnahm. Wabrend in diesen an sich markarmen Gebieten
ebenfalls eine leichte Aufhellung der Markfaser festgestellt wurde,

Schiadigung infolge einer akufen Hypoxydose kurz nach der Geburt, vielleicht im
Zusammenhang mit L. g. n. {. zuriickzufithren sein. Aber auch in diesem Falle
wiirde der Fall von ScroLz fiir uns nicht an Bedeutung verlieren, denn er wiirde
der anatomisch am besten untersuchte Fall von E. p. i. beim Erwachsenen dar-
stellen.

1 Inzwischen ist W. Scmorz auf Grund weiterer entsprechenden Unter-
suchungen auch zu der Ansicht gelangt, dafl es sich bei der Corpora subthalamica
und der Oliven ebenfalls um primér hypoxydoseempfindliche Kerngebiete handelt.
(Nach brieflicher Mitteilung.)
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bestand ein mit Sicherheit feststellbarer Ausfall an Nervenzellen hier
nicht — ganz im Sinne des vorher Ausgefithrten. Es ist in diesem
Zusammenhang nicht iiberfliissig zu erwithnen, daBl W. Scmorz eine
gleichartige, wenn auch nicht so hochgradige Vermehrung des glits-
faserigen Gewebes auch in den an der Wand des Aquddukts und des
Ausgangs des I11. Venirikels liegenden Kerngebieten feststellte, welche
oft auch gallige Verfirbung aufweisen.

Das, was fiir den Gallenfarbstoff ausgefithrt wurde, gilt natirlich
auch fiir die anderen Bestandteile der Galle, welche beim Ikterus in
vermehrter Menge im Blute kreisen, wie Gallensiduren usw, Wie schon
erwihnt, hat BENECKE 1907 ausfithrlich die Frage erortert, ob nicht die
Gallensduren Ursache fiir die Schidigung des Gehirns beim I. g. n. f.
sein konnten. Wir wissen aber heute, im Gegensatz zu fritheren Auffas-
sungen, dafl die Gallenséuren nur geringe Toxizitdt fiir das ZNS. besitzen.
ErpiNGER weist darauf hin, daB nur, wenn sehr groBe Mengen Gallensiure,
welche beim Menschen gar nicht in Betracht kommen, injiziert werden,
gewisse Symptome seitens des Nervensystems hervorgerufen werden
konnen, welche vielleicht den Krscheinungen, die wir von der Cholémie
beim Menschen kennen, vergleichbar sind. Ein richtiges Koma kann
aber dadurch nicht erzeugt werden.

Wir kommen somit zu dem wichtigen Schluf, daf nicht nur die fir
den 1. g.n.f. charakteristische Durchlissigkest der Blut-Gehirnschranke
fiir Bilirubin, sowie die Hirngewebsverdnderungen, sondern auch ihre
eigenartige Topik sich auf einen Nenner bringen lassen, wenn wir an-
nehmen, dofi die unbekannie Noxe, welche die E. p. i. erzeugt, zu einer
Stérung der Ozydationsprozesse im Gehirn fihrt.

Man konnte daran denken, dafl diese Stérung auf einer ungeniigen-
den Sauerstoffversorgung des Gehirns, infolge der Anidmie, welche
sehr oft den I. g. n. {. begleitet, beruht. Zugunsten einer solchen Auf-
fassung wiirden die Fille von symmetrischer Erweichung des Puta-
mens bei sekundédrer Andmie (OVERHOF, SCHERER, V. BALG) sprechen.

Bedenken gegen diese Annahme miissen aber die Verhéltnisse bei der
essentiellen Neugeborenenanimie, die ohne Tkterus einhergeht, erwecken.
LenxDor¥F hebt die Geringfiigigkeit der Stérung des Allgemeinbefindens
bzw. das Fehlen von Symptomen seitens des ZNS. als geradezu patho-
gnomonisches Zeichen dieses Leidens hervor. Auch die auffallend gute
Prognose quo ad vitam und quo ad sanationem der Neugeborenenanimie,
auch bei sehr tiefen Himoglobin-und Erythrocytenwerten, muf autfallen,
wie z. B. beinr Kranken von PRitcHARD und SmrTs, welcher am 7. Tage

1 Dafl die intracerebralen Artericlen als Sitz der Blut- Gehirnschranke
ebensolche regiondre Verschiedenheiten beztiglich der Empfindlichkeit fiir Sauer-
stoffmangel aufweisen, wie das Hirnparenchym selbst, soll uns nicht wundern, denn
das Parenchym und das Mesenchym sind funktionell untrennbar und reagieren
meist als Ganzes (O.Voer, Fiscarr-Wassns, Kivo).
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nur 750000 Erythrocyten bei nur 10% Hg aufwies und trotzdem
vollkommen genas.

Man konnte dieses Argument vielleicht zu entkriftigen suchen,
indem man annimmt, dafl die Kombination beider Faktoren — der
Hyperbilirubindmie und der Anidmie — eine mafigebliche Rolle bei der
Entstehung der E. p. i. spielen.

Wir unterzogen daraufhin die uns zugénglichen Falle der Literatur .
von I.g. n.f. (TORLING, ZIMMERMANN-YANNET, BERNHEIM-KARRER,
H. BoguNckE, HAWKSLEY-LicETW00D, KLEINSCHMIDT u. a.) und von
E. p. i. (HorFrMaNN-HAUSMANN, GREENFIELD-MESSER, C. pE Lawan
BiemoxDp v. CREVELD, BERNHEIM-KARRER u. a.) mit Angaben iiber das
rote Blutbild einer Durchsicht, vom Standpunkte der uns beschifti-
genden Frage und kamen zu folgenden Ergebnissen:

1. Bei den meisten Fallen von I. g. n. f. wird zwar eine Aniimie fest-
gestellt, welche sogar sehr niedrige Werte erreichen kann (unter 1,5 Mill.
Ery. und 40% Hg), aber irgendwelche Beziehung zwischen Stirke der
Blutarmut und den allgemeinen Symptomen bzw. den Symptomen
seitens des ZNS. bestehen nicht. Auch in bezug auf den Verlauf und auf
die Prognose quo ad vitam scheint die Hohe der Blutarmut nicht maB-
gebend zu sein. Das ersieht man besonders aus den Fillen von 1. g. n. {.
welche — obwohl sie ein fast normales Bluthild geboten haben (Fall
Werner S. von BernaemM-KARRER und Fall K. O. von BoEnNckE) — ad
exitum kamen, im Gegensatz zu anderen Fillen (Fall N.L.A. und
G.C. A. von BoeaNokeE und Fall 14 von Hawksury-LicHTWOOD),
wobei trotz sehr stark ausgesprochener Anéimie (im Fall von HAWKSLEY-
LicaTwooD bis 800000 Erythrocyten) die Siuglinge mit dem Leben
davon kamen.

2. Die Anamnese mancher Fille von E. p. i. zeigt, dafl die Anéimie
nicht von Bedeutung fiir die Hirnschidigung ist. Das ersieht man be-
sonders klar aus dem Fall von BerNmmmmM-KARRER, bei welchem trotz
Mangel einer Anémie es zu E. p. i. kam.

Max M. war das 2. Kind. Das 1. Kind, ein Madchen, ist gesund. Geburts-
gewicht 3500 g. Am 1. Tag nach der Geburt deutlicher Ikterus, welcher in den
nichsten Tagen sich sehr schnell steigert. Mit der Zunahme des Tkterus wird das
Kind leicht benommen, verweigert die Nahrung und zeigt Opisthotonus. Am 4.Tag
Milz und Leber unter dem Rippenbogen fihlbar. Nach einem Monat immer noch
leichter Tkterus und palpable Milz und Leber. Mit 3 Monaten wird das Kind im
spastischen Zustand heimgeholt und stirbt 8 Monate alt.

Der Blutstatus am 1. Tag: Hg 110%, Ery. 5510000, kernhaltige 12 600, Nor-
moblasten 3,5 auf 106 weille, demnach eine beim Neugeborenen normale Zahl.
Am 6. Tag: Hg 105%, Ery. 5750000, Am 11. Tag: Hg 87%, Ery. 4800000. Im
3. Monat: Hg 62%, Ery. 4420000.

Auf der anderen Seite fanden wir Fille, welche eine starke Anémie
boten und trotzdem ohne Schidigung des Gehirns geheilt wurden. Dazu
gehért Fall 8. C. von A. BOEHKCKE.



Encephalopathia posticterica infantum. 185

Es handelte sich bei ihm um das 2. Kind, welches durth den Kaiserschniit
entbunden wurde und 2820 g wog. Das 1. Kind war gesund. Das 3. starb aber
1 Stunde nach der Geburt und zeigte bei der Autopsie an Leber und Milz einen
Befund entsprechend dem Icterus gravis. Patient wurde am 4. Tag wegen schwerer
Gelbsucht aufgenommen. Die Leber {iberragte den Rippenbogen um einen Quer-
finger, die Milz war nicht vergréBert. Am 6. Tag nach der Geburt wurden 42% Hg
festgestellt, bei 2170000 Ery.; viele kernhaltige Erythrocyten. Am Tage der
Aufnahme wurden 45 com Blut intravends einverleibt. Am 8. Tag war das Hg
auf 38% abgesunken, weswegen abermals 45 ccm transfundiert wurden. Der
zuerst schwere Zustand besserte sich zusehends. Am 10. Tag begann der starke
Tkterus abzublassen. Dennoch wurde nochmals eine Transfusion vorgenommen.
Am 25. Tag konnte das Kind geheilt entlassen werden. 2 Jahre spiter teilte die
Mutter mit, daB sich das Kind véllig normal entwickelt habe.

Noch krasser ist der 2. Fall C. S. desselben Autprs.

Das Kind, welches am 29. 12. 36 geboren wurde, hat sich in der 1. Woche
unauffillig benommen, gut getrunken und an Gewicht zugenommen. Erst am
8. 1. 37 begann es nach jeder Mahlzeit zu spucken und zu erbrechen. Der am
12. 1. in die Klinik aufgenommene gut entwickelte Siugling zeigte Odeme am
ganzen Korper. Haut und Schleimhidute waren strohgelb, Milz und Leber ver-
gréBert. Am 14. 1. wurden 26 % Hg beinur 1 Mill. Ery. festgestellt. Dabei massen-
haft kernhaltige rote Blutkérperchen. An-diesem Tage wurde eine Transfusion
vorgenommen. Am 17. 1. wurden 1700000 Ery. gezihlt, bei einem Hamoglobin-
gehalt von 50%. Am selben Tage gingen die Odeme langsam zuriick. Am 23. 1.
wurde eine 2. Transfusion gemacht. Nach einer voriibergehenden Erndhrungs-
storung nahm das Kind gut zu und konnte am 8. 4. geheilt entlassen werden. Das
Bluthild war seit dem 2. 2. normal. Die Mutter teilte nach 2!/, Jahren mit, dafi sich
das Kind normal entwickelt habe.

Zur selben Kategorie gehort Fall 15 von HAWKSLEY-LIGHTWOOD.

Es handelte sich ebenfalls um einen Fall von I. g. n. f., welcher mit Bluttrans-
fusionen behandelt wurde.

Am 11. Tag Hg 30%, Ery. 1400000, am 13.Tag Hg 58%, Ery. 2800000,
am 22. Tag Hg 45%, Ery. 2400000, am 29. Tag Hg 55%, Ery. 3460000,
am 35. Tag Hg 54%, Ery. 2880000, am 37. Tag Hg 90%, Ery. 3680000,
am 47. Tag Hg 75%, Fry. 3310000, am 57. Tag Hg 76%, Ery. 4690000,
am 67, Tag Hg 86%, Ery. 5500000.

Bluttransfusionen von je 100 cem wurden am 12.,22, und 36. Tag gemacht. Das
Kind wurde mit 6 Monaten gesehen ohne krankhafte Sympiome seitens des ZNS.

Wir méchten endlich in diesem Zusammenhang auch die Familie von
Diamonn-BrAckraN und Bary anfiihren.

Es handelt sich um eine Familie, bei welcher das 1. bis 4. Kind normal und ge-
sund waren. Das 5. Kind wurde ikterisch geboren und starb am 12. Tage. Es
zeigte eine Andmie. Das 6. Kind bekam am 2. Tag Gelbsucht, die rasch zunahm
und bis zum 13. Tage allmihlich abklang. Mit dem Schwinden der Gelbsucht
wird die Animie immer deutlicher. Am 18. Tag wird 30% Hg bei 1500000 Ery.
festgestellt. Das Kind genas. Das 7. Kind zeigte eine reine Neugeborenenanimie
ohne Ikterus, genas ebenfalls. Das 8. Kind bekommt schweren Ikterus und
Andmie sehr bald mnach der Geburt. Schon 10 Stunden nach der Geburt
werden 48% Hg, bei 1790000 Ery. festgestellt. Das Kind genas nach Blut-
transfusion.
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Da aus dem Uis jetzt Ausgefithrten klar hervorgeht, daB die Er-
scheinungen seitens des Gehirns withrend und nach Ablauf des I. g. n. f.
weder auf Anwesenheit des Gallenfarbstoffes im Nervenparenchym noch
auf Hamoglobinmangel beruben kénnen, mufl man nach einer anderen
Noxe suchen, welche imstande wire, den Oxydationsstoffwechsel
im Gehirn zu beeintriichtigen. Eine solche Beeintrichtigung konnte
theoretisch Folge entweder der Anwesenheit oder umgekehrt der Ab-
wesenheit eines bis jetzt unbekannten Stoffes sein. Im ersteren Falle
miiBte dieser Stoff die Kigenschaft besitzen, die Oxydationsvorginge
zu stoéren, im zweiten sie zu fordern. Es ist schwer vorstellbar, daB ein
endogenes Gift, welches dhnliche Eigenschaften wie Kohlenoxyd oder
Cyan haben miiBte, sich bis jetzt einem Nachweise entziehen wiirde. Des-
wegen erscheint es wahrscheinlicher, daf§ die Schidigung des Nerven-
systems bei dem I. g. n. f. durch Mangel eines physiologisch wirksamen
Stoffes entsteht, welcher die Oxydationsvorgiinge im Gehirn fordert,.

Auf der Suche nach einer solchen Substanz kam uns unerwartet
die Arbeit des Gottinger Physiologen HERMANN REIN aus dem Jahre
1943 zu Hilfe. Der Titel dieser Arbeit lautet: ,,Physiologische Be-
ziehungen zwischen der Leber und dem Energiestoffwechsel des Herzens.
Auf Grund experimenteller Befunde kommt REIN zu der Auffassung,
daB die Leber irgendwie entscheidend in den oxydativen Stoffwechsel
des Herzens eingreift. Nach REIN scheint die Leber auch auf den Stoff-
wechsel anderer Korpergewebe so einzuwirken, dafl O,-Mangel leichter
ertragen wird.

Ausgehend von der schon lange bekannten Beziehung zwischen
Leber und Gehirn stellten wir uns die Frage, ob nicht auch das Hirn-
gewebe zu den Geweben gehort, welche ebenfalls eines von der Leber
produzierten Stoffes bediirfen, damit-der Oxydationsstoffwechsel be-
stimmter Sauerstoffmangel gegeniiber besonders empfindlicher Hirn-
abschnitte ungestort verlduft. Bevor wir dieser Frage weiter nach-
gehen erscheint uns notwendig, ein wenig bei der formalen und kau-
salen Genese des 1. g.n.f. zu verweilen. .

Beim Versuch, in die Genese des I. g. n. f. elnzudrlngen miissen
wir von dem benignen Ikterus des Neugeborenen ausgehen. Denn tnab-
hingig davon, ob man dén I. g. n. {. als eine Steigerung des fast physio-
logischen, benignen Neugeborenenikterus auffaB3t (E. v. GIERKE, FAN-
CONT u. 8.), oder ob man zwischen beiden Erkrankungen prinzipielle
Unterschiede anzunehmen geneigt ist, bleibt die Tatsache, dafl zwischen
ihnen enge verwandtschaftliche Beziehungen bestehen, unbestritten.
Wir entnehmen dem Lehrbuch der Leberkrankheiten von EPPINGER die
Darstellung der heute, dank den Untersuchungen von YLPPO, A. HirSCH,
AwxgrrmiNo und HorrMaNN, herrschenden Auffassung iiber die Genese
des benignen ITkterus der Neugeborenen.
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Das sog. arterielle Blut, welches im Embryo kreist, ist nur knapp mit 20%
Sauerstoff gesiittigt, d. h. es besitzt nur Y/, der. miitterlichen arteriellen Sattigung.
Der Ausspruch von AxseLmino und Horrmany: ,,Prinzipiell lebt also die Frucht
im Uterus, was die Sauerstoffspannung anbelangt, unter den gleichen Bedingungen
wie ein Bergsteiger in groflen Hohen, erscheint daher vollkommen berechtigs.
In Wirklichkeit leidet die Frucht unter weit groflerem Sauerstoffmangel als der
Bergsteiger; entsprechend der im Fetus gefundenen Sauerstoffspannung miiBte
ein Bergsteiger bis auf 10000 m Hohe hinaufsteigen, um in seinem arteriellen
Blute eine gleich niedrige Sauerstoffsittigung zu erlangen wie diejenige, mit der
der Fetus schon normalerweise sein Auskommen findet. Der kindliche Organis-
mus leidet somit wihrend des ganzen intrauterinen Lebens gewissermaBen unter
einer extremen Hypoxie; eine solche tiefe Reduktion ware im extrauterinen Dasein
fur die Dauer mit dem Leben unvereinbar. Der extreme Sauerstoffmangel 16st
im fetalen Organismus gewisse KompensationsmafBnahmen aus, die den be-
stehenden Sauerstoffmangel korrigieren. Als eine solche kommt die Vermehrung
der roten Blutkérperchen in Betracht. Die Erythrocytenzahl betrigt bei der
Frucht durchschnittlich 6500000 gegeniiber 4500 000 bei der Norm. Die Blut-
hiamoglobinwerte betragen bei der Frucht bis zu 24 g-% in 100 cem Blut gegen-
{iber rund 16 g-% bei der Mutter.

Unmittelbar nach der Geburt setzt die normale Atmung ein. Plotzlich be-
kommt der Embryo normales, mit Sauerstoff gesittigtes arterielles Blut. Essetzen
deswegen Abbauvorginge ein. Von der Stirke des Blutuntergangs, wie er beim
Neugeborenen Platz greift, kann man sich eine ungefihre Vorstellung machen,
wenn man beriicksichtigt, daB bald nach der Geburt eine Abnahme der Gesamt-
blutmenge im Mittel um 30 %, in Hochstfallen sogar bis zt 60 % eintritt (SXoKEL).

Die Frage nach der Ursache des erhéhten Blutabbaues beim Neu-
geborenen scheint damit zum Teil geklirt und es erhebt sich nun
die 2. Frage, warum es in dem. einen Fall zum ITkterus kommt, wihrend
er bei den anderen Kindern vermifit wird. Da dies auch vom Gehalt
des Bilirubins im Serum abhiingt, so entsteht die Frage, warum beim
gleichen Blutabbau der Bilirubingehalt im Blute einmal erhsht ist, wenn
er ein anderes Mal niedere Werte zeigt.

Bekanntlich ist die Leberzelle nur das Ausscheidungsorgan des im
refikulo-endothelialen Apparates gebildeten Gallenfarbstoffes. DieQuan-
titdten, die von den Leberzellen verarbeitet werden koénnen, ohne dall es
dabei zu einer Bilirubinretention kommb, sind sehr groB. Der normalen
Leber bereitet es keine Schwierigkeiten, grofie Gallenfarbstoffmengen,
die angeboten werden, restlos zu verarbeiten; diesem Umstande ist es
zuzuschreiben, daB es beim erhshten Angebot zu keiner vermehrten
Bilirubindmie kommen mufl. Setzt daher bei vermshrtem Blutuntergang
doch ein Tkterus ein, so ist nach ErriNGER die Ursache dafiir in einem
geschidigten Ausscheidungsmechanismus zu suchen, also in einer Paren-
chymschédigung der Leber.

Diese Annahme EPPINGERs wurde neuerdings durch die interessanten
Untersuchungen von Wavet, MERCHANT und MaUGHAM bestitigt, welche
gezeigt haben, daB Blutabbau und Ikterus weitgehend voneinander
unabhingig sind.
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Bei 53 Neugeborenen wurden durch diese Autoren jeweils aus dem Nabel-
schnurblut, ferner am 2., 6. und 9. Tage nach der Geburt das Gesamtserumbilirubin,
das Bilirubin, welches die direkte vaAN DEN BERGHsche Reaktion gibt, das Hidmo-
globin, das Volumen und die Resistenz der Erythrocyten bestimmt. Bei allen,
auch bei den nicht ikterischen, stieg in den ersten Tagen mit Maximum am 5. Tage
das Serumbilirubin an. Bei allen Neugeborenen findet also ein starker Blutzerfall
statt. Dies ist selbstverstiindlich die Ursache, warum das Blutbilirubin zunimmt,
Jedoch besteht keine Parallelitit zwischen der Hohe der Bilirubindmie, der
Stirke des Icterus neonatorum einerseits und der Intensitit des Blutzerfalls
andererseits, denn das Maximum des Blutzerfalls, erkennbar am Abfall des
Hamoglobins und des Erythrocytenvolumens, fillt gerade auf die Zeit zwischen
dem 4. und 9. Tag, wo die Hyperbilirubindmie und der Ikterus bereits stark im
Abnehmen begriffen sind.

Die Autoren kommen auf Grund ihrer Untersuchungen zum Schluf,
daBl nichts der Annahme entgegensteht, die Entstehung des Iecterus
neonatorum ausschlieBlich mit einer verminderten Fahigkeit der Leber-
zelle das im Ubermaf gebildete Bilirubin auszuscheiden, zu erkliren.
Zu shnlichen SchluBfolgerun genkommen Dorprund RossI. Sie konnten
nachweisen, daB ikterische Neugeborene nicht mehr Blutpigment zer-
stéren als niclitikterische. )

Zusammenfassend kommen wir also zu dem Schiup, daff Neugeborene,
die einen Icterus neonatorum haben, in threr Leberfunktion als geschddigt
anzusprechen sind, gegeniiber solchen, die keinen Ilterus zeigen (EPPINGER).

Wenn dies fiir den benignen lkterus der Neugeborenen gilt, so
sind wir berechtigt dasselbe auch fiir den I. g. n. f. anzunehmen. In
diesem Sinne sprechen die schon erwihnten (S.177) Beobachtungen,
namlich daB sich die Leber in vielen Fallen von I. g. n. f. als vergroBert
erweist und daB man bei einigen Féllen durch die bekannten Leber-
proben eine Funktionsstorung dieses Organs nachzuweisen imstande
gewesen ist. Dazu noch, daB in nicht wenigen Fillen auch zu morpho-
logischen Leberverinderungen, im Sinne einer Précirrhose kommt.
Endlich ist in diesem Zusammenhang an die seltenen Fille von Ieterus
gravis neonatorum prolongatus, bei welchem die Leberschadigung so
offensichtlich zutage tritt, zu erinnern. Alle diese Tatsachen haben
schon lange verschiedene Autoren veranlaBit, in das Zentrum des
pathologischen Geschehens des 1. g. n.f. die Leber zu setzen.

Wir wissen jetzt, dafl nicht nur die Gallenfarbstoffansscheidungs-
funktion der Leber, sondern auch die meisten anderen Leberfunktionen
beim Ubergang zum extrauterinen Leben schwer mitgenommen werden
(FaxNoownt), wahrscheinlich infolge der Umstellung des Blutkreislaufes
vom Placentarkreislauf der Mutter auf den eigenen Kreislauf des Neu-
geborenen und der dabei einsetzenden Umschaltung des Leberkreislaufes
(HorsteRrs). Dadurch werden die Leberzellen plotzlich vor ganz neue
Aufgaben gestellt. Manche Autoren sehen in der Bereitschaft der Leber
der Neugeborenen zu krankhaften Manifestationen in den ersten Lebens-
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tagen mehr die Folgen einer noch nicht erfolgten Reifung der Funktionen
als der Umschaltung des Leberkreislaufes. Um nichts zu prijudizieren,
spricht FANcoNI von Anpassungsstérungen der Leberfunktionen, wobei
er es dahingestellt sein 1aBt, ob die Unreife oder eine andere Ursache
der Krankheitsbereitschaft zugrunde liegt.

FaxcoNr macht eine fiir unsere Fragestellung sehr wichtige Zusammen-
stellung der bekannten Lebe:funktionen unter Beriicksichtigung der Path slogie
des Neugeborenen: Als erste Funktion fiihrt er die Aufspaltung des Ring-
systems der 4 Pyrrolkerne des Hamins, welche dem retikulo-endothelialen System,
speziell den KuprrERschen Zellen obliegt, an. Eine Stérung dieser Partial-
funktion ist beim Neugeborenen noch nicht nachgewiesen worden. Die zweite
Funktion ist die Ausscheidung des durch das retikulo-endotheliale System ge-
bildeten Bilirubins, welche eine Funktion der Leberzelle darstellt. Die Stérung
dieser Funktion fithrt je nach dem Grade der Schidigung zu einem Icterus levis
oder gravis neonatorum. Die driffe Stérung, nimlich die Sté1ung der Abfang-
funktion der Leber fiir das aus dem Darm riickresorbierte Urobilinogen, 148t sich
beim Neugeborenen nicht nachweisen. Eine Ausreifungsstorung der Leber, be-
stehend in der Fortdauer der fetalen hepatischen Blutbildung iiber die Geburt
hinaus, tritt klinisch beim Neugeborenen in Form einer oft hochgradigen Erythro-
blastose des peripheren Blutes in Erscheinung. Histologisch findet man in der
vergroBerten Leber zahlreiche Blutbildungsherde. Auf Stdérung der wichtigen
Leberfunktion bei der Regelung des Wasser- und Kochsalzwechsels fiihrt Faxcoxt
das Oedema neonatorum levis und das Oedema neonatorum gravis oder den
Hydrops congenitus zuriick. Als Ausdruck der St6iung der Kohlehydratregu-
lation des Neugeborenen sind vielleicht gewisse Krimpfe wihrend der Neu-
geborenenperiode zuriickzufithren, und zwar infolge einer durch einen relativen
Hyperinsulinismus bedingten Hypoglykidmie (v. REvuss). Seit 2 Jahren hat eine
neue Partialfunktion der Leber, ndmlich die Bildung des Prothrombins grofie
Bedeutung erlangt. Eine Hypoprothrombinaemia simplex oder levis tritt. wie
der Tkterus, bei fast jedem Neugeborenen auf. Die Hypoprothrombinaemia
gravis, die bis zur vélligen Ungerinnbarkeit des Blutes gehen kann und oft schon
am ersten Tage da ist, diirfte wohl auf einer primiren Leberstérung beruhen.

Diesen bekannten Leberfunktionen méchten wir auf Grund der
Hirnbefunde beim I. g. n. f. sowie bei der E. p.i. eine neue einreihen,
nédmlich die Bildung eines noch wicht bekannten Stoffes (Antihypoxidin},
welcher fiir den ungestorten Oxydationsstoffwechsel bestimmier Hirn-
abschnitte unbedingt notwendig ist. Die Stérung dieser Leberfunktion
fiihrt zu einer Wirkstoffmangelhypoxydose (STRUGHOLD) besonderer Art
im Gehirn, als deren Folge es zur Encephalopathia posticterica infantum
kommt.

Leberfunktionsstérungen, die wir bei Neugeborenen beobachten,
sind nach Faxcoxt oft koordiniert, aber nicht subordiniert gekoppelt,
d. h. jede dieser verschiedenen Funktionsstérungen kann far sich
allein auftreten, obwohl allerdings sich héufig mehrere Stoérungen
kombinieren, so z. B. die Erythroblastose mit Hydrops, mit Icterus
gravis, mit der Neugeborenenanémie oder eine Hypoprothrombinaemia
gravis mit Icterus gravis, eine Spasmophilie mit Erythroblastose usw.
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Besonders hiufig scheint demnach die Stérung der Bildung des hypo-
thetischen Stoffes Antihypoxidin an der Stérung der Gallenfarbstoffaus-
scheidungsfunktion der Leber gekoppelt zu sein.

Vorliegende Abhandlung wurde im Jahre 1944 abgeschlossen, bevor
zu uns die Kunde von der wichtigen Entdeckung des Rhesusfaktors
des Blutes durch LaxpstEINER und WIBNER, sowie von der An-
wendung dieser Entdeckung auf das Problem des 1. g. n. f., gelangen
konnte. '

Bekanntlich haben LeviNe und seine Mitarbeiter im Jahre 1941
gezeigt, dall der kongenitale universelle Hydrops, der schwere Tkterus
sowie die Andmie der Neugeborenen Folge der Isoimmunisation der
Rh-negativen Frauen infolge Schwangerschaft mit Rh-positiven Feten
sind. BoormAN¥, Dopp und MoLLisoN sowie Race, TAYLOR und
McFArRLANE haben dann 1943 angenommen, dafl die fraglichen Erkran-
kungen auf die schidigende Einwirkung der durch die Placenta .
permeierenden Rh-Antikérper der isoimmunisierten Muster auf das
himatopoétische System des Fetus zuriickzufithren sind. Dementspie-
chend wurden diese Erkrankungen unter dem Namen ,,Hamolytische Er-
krankungen zusammengefallt. Dieser Name ist ungliicklich gewdhlt,
denn er entspricht nicht dem wirkiichen Tatbestand. In der Tat spielt
die Hémolyse und die mit ihr eng verbundene Andmie eine ent-
scheidende Rolle nur bei dem unwichtigsten, weil prognostisch am
giinstigsten dieser 3 Erkrankungen, ndmlich bei der Andmie.

Bs ist richtig, dafl ScERIDDE, welcher 1910 die Erythroblastose beim
kongenitalen universellen Hydrops beschrieben hat, sowohl das Odem
des Unterhautzellgewebes als auch den Hydrops der Hohlen in direktem
kausalen Zusammenhang mit der Andmie, die auch beim kongenitalen
universellen Hydreps sehr ausgesprochen ist, gestellt hat. Diese Auf-
fassung steht aber nicht im Einklang mit bestimmten grundlegenden
Konzeptionen der allgemeinen Pathologie. Wir wissen némlich, dafi die
Winde der BlutgefiBle in Gemeinschaft mit dem vasomotorischen
Apparat und dem Wasserausscheidungsapparat einen ziemlich groBen
hydrimischen Zustand, bedingt durch Andmie, zu kompensieren im-
stande sind. CouxmEIM und LicutEEIM haben durch ihre klassischen
Versuche schon im vorigen Jahrhundert zeigen konnen, dafl sogar bei
extremer hydriamischer Plethora, hervorgerufen durch Injektion grofBer
Mengen 0,6% Kochsalzlosung in der Blutbahn, man Odeme nur in be-
stimmten besonders pradisponierten Organen (Schleimhaut des Ver-
dauungstraktes, Leber, lymphatische Driisen, Pankreas, Nieren, sub-
linguale, submaxillare und Tranendriisen) und auch Ascites, aber kein
Hydrops der Pleurahéhlen und des Herzbeutels, sowie Anasarca erzeugen
kann. Man muB allerdings in Betracht ziehen, da$ diese Feststellungen
nur fir die Verhiltnisse des extrauterinen Lebens Geltung haben,



Encephalopathia posticterica infantum. 191

wahrend sich die pathologischen Vorginge, die zum kongenitalen
universellen Hydrops fihren, sich im éntrauterinen Leben abspielen.

Die geringste Rolle spielt die Himolyse im pathologischen Geschehen.
das zum I. g. n. {. fithrt. Esist richtig, dal ohne eine pathologisch ge-
steigerte Hiamolyse kein lkterus entstehen wiirde, andererseits wissen
wir aber, daB8 die Anidmie der Neugeborenen ohne Gelbsucht verliuft,
obwohl bei ihr die Himoglobin- und Erythrocytenwerte als Mafstab
der Hamolyse sehr niedrig sein kénnen, wie z. B. in dem Falle von
PrrrcaARD und SmrrE mit 10% Hg und 750000 Erythrocyten.

A. 8. WieNER, einer der Entdecker des Rhesusfaktors, hat neuer-
dings folgende Auffassung tiber die Pathogenese der genannten 3 Krank-
heiten geduBert. Nach ithm konnen Personen, welche fiir den Aggluti-
nogen Rh (und auch fir die Agglutinogene Hr, A und B) sensibilisiert
worden sind, zwei Formen von Antikorper bilden, ndmlich Agglutinine -
(bivalente Antikirper) und bzw. oder blockierende Antikérper oder
Glutinine (univalente Antikorper). Die klinischen Erscheinungen
hingen von der Art der Isoantikérper, anwesend im miitterlichen
Serum, ab.

Die Anwesenheit kleiner Mengen von den fiir die roten Blutkérperchen
des Fetus spezifischen univalenten Antikdrpern erzeugt die Andmie der
Neugeborenen. Wenn griBere Mengen davon im miitterlichen Serum
vorhanden sind, so daBl mehr davon im Organismus des Fetus eindringt,
kommt es noch in utero zu einer hochgradigen Animie. Die Folge davon
ist der universelle Hydrops anasarca. ‘

Da die bivalenten Antikérper wahrscheinlich gréBiere Molekulen wie
die univalenten besitzen, konnen sie wihrend der Schwangerschaft
nur selten durch die Placenta permeieren. Wihrend den Wehen und
dem Geburtsakt dagegen kann der vergréBerte intrauterine Druck die
Agglutinine in den fetalen Kreislauf einpressen. Die Folge davon ist die
Agglutination der roten Blutkérperchen mit Bildung von Agglutinations-
thromben in den kleinen GefiBen. Dadurch soll eine Schidigung
besonders der Leber und des Gehirns erfolgen, was sich klinisch unter
Cem Bild des Icterus gravis neonatorum manifestiert.

Die Auffassung von WIENER ist sehr interessant, weil sie uns erklért,
wieso der Rhesusfaktor zu klinisch so verschiedenartigen Bildern fithrt
und warum die Krankheitsvorginge das eine Mal in ufero stattfinden
das das andere Mal erst einige Zeit nack der Geburt einsetzen. Auf
der anderen Seite aber ist die Erklarung der Schidigung der Leber
und des Gehirns beim I. g. n. f. durch Zirkulationsstérungen, bedingt
durch Bildung von Capillarthromben, unbefriedigend. Es ist nicht ein-
zusehen, warum ausgerechnet die Leber durch diese Capillarthromben
in Mitleidenschaft gezogen werden soll, wihrend andere Organe, wie
z. B. Herz und Niere, die empfindlicher gegen Zirkulationsstérungen
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sind, davon verschont bleiben sollen. Auch vermifit man in der
Leber die hamorrhagischen und andmischen Nekrosen, wie wir sie
bei Bildung von Thromben in den Capillaren, den kleinen inter-
lobuldren Arterien und Pfortaderndsten beobachten. Was das Gehirn
anbelangt, ist zwar dieses Organ fiir Zirkulationsstérungen sehr emp-
findlich, doch fithrt die Verstopfung der intracerebralen Arteriolen und
Capillaren zu ganz anderen anatomischen Bildern, als wir sie bei der
Mehrzahl der Fille im Vorstadium und auch bei der E. p.i. selbst
treffen. BEbensowenig kénnte damit die Entstehung des Kernikterus
erklirt werden. Endlich wire es sehr merkwiirdig, wenn den sich bis
jetzt mit der pathologischen Anatomie des Kernikterus beschiftigen-
den Forschern die Thrombosierung der kleinen intracerebralen Gefiafe
entgangen wire. In neuester Zeit werden solche Thrombenbildungen
von S. ¥arBER auf Grund der Untersuchung von 55 Fillen von Kern-
ikterus entschieden in Abrede gestellt.

Thrombosierte GefiBle mit hyaliner Degeneration der Wande beschreibt da-
gegen 1903 ScuMoORL bei der diffusen Form des Gehirnikterus der Neugeborenen.
Er wirft bereits auch die Frage auf, ob nicht diese Thiomben durch Erzeugung
von Zirkulationsstérungen die Ursache fiir_die zueist ‘von VircHow 1867/68
beschriebenen Fettkornchenherde bilden. Diese opaken gelbweifie bis gelb ge-
farbten punkt- bis tiberlinsengroBen Flecken haben in der Regel eine ganz he-
stimmte Lokalisation, vollig verschieden von derjenigen des circumscriplen
Gehirnikterus, d. h. des Kernikterus; sie finden sich fast stets symmetrisch im
Marklager der Hemisphiren, lateralwiirts von den Zentralganglien. ScHMORL
meint, daf} die Bezeichnung dieser Herde als Fettkdrnchenherde nicht ganz zu-
treffend ist, da sie nicht alle Verinderungen umfafit, welche diese Heide in sich
schlieBen, denn an Schnittpriparaten kann man sich sehr leicht iiberzeugen,
dall es sich um typische Erweichungsherde handelt.

Es wire nun §uflerst verlockend die Bildung dieser Fettkérnchenheide. deren
enge Beziehung zu Blutgefilen schon von M6BIus hervorgehoben worden ist,
auf Bildung von Agglutinationsthromben im Sinne von A. S. WIENER zuriick-
zufithren. Dies um so mehr als schon M6BIUS darauf hingewiesen hat, daf$ ein
Zusammenhang zwischen Icterus gravis neonatorum und Fettkérnchenheiden
besteht. In dem von ihm veraibeiteten Material, welches sich auf 300 Sektionen
Neugeborener stiitzt, waren sie nur bei Ikterus zu finden. ScEMORL, der sich dieser
Meinung anschliet, hat bei den von ihm vorgenommenen Sektionen Neugebo-
rener, die sich auf 280 Leichen erstreckten, diese Fettkérnchenheide nur bei
gleichzeitig bestehendem ITkterus gefunden, wobei ein Gehirnikteius nicht regel-
miBig vorhanden gewesen ist.

Uber die Genese des diffusen Gehiinikteius der Neugeboienen urd noch
mehr iiber die Bedeutung und Entstehung der Fettkérnchenherde herrseht auch
heute vollkommen Dunkelheit, trotz der Bemithungen zahlreicher Autoren®. Nach
ScuMoRL ist es jedentfalls sicher, daf} sie nicht auf Infektionen zuriickzufiithren
sind. Vieles spricht dafiir, daB auch hier dem Rh-Blutfaktor eine hervorragende
Rolle zukommt. Wir wiirden danach die diffuse Form des Gehiinikterus und die

L FarBER, S.: Arch. Neur. (Am.) 58, 113 (1947).
2 Siehe ¥. Scmos: Handbuch der Geisteskrankheiten, herausgeg. von
0. Bumke Bd. XI, S.920. Berlin: Springer 1930.
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Bildung der Fettkdrnchenzellenherde auf Zirkulationsstérungen im Gebiet der
kleinen Hirngefdlle infolge Agglutination der roten Blutkérperchen mit Bildung
von Agglutinationsthromben zuriickfithren. Méglicherweise hat A. S.WIENER,
der Thremben in den kleinen HirngefdBen beschreibt, einen solehen Fall von
Gehirnikterus vor sich gehabt.

Wir haben uns eine andere Vorstellung von der kausalen und formalen
Genese des 1. g. n. f. und der damit in engem Zusammenhang stehenden
Hirnschidigungen gebildet, die uns mit verschiedenen Tatsachen ex-
perimenteller, klinischer und morphologischer Art besser vereinbar er-
scheint.

Die Rh-Antikérper, wahrscheinlich die schwer permeierenden Anti-
Rh-Agglutinine, iiben auf einer noch nicht niher bekannten Weise eine
schidigende Wirkung auf das Leberparenchym aus. Moglicherweise
spielen dabei nicht nur spezifisch hepatotoxische Eigenschaften der
Anti-Rh-Agglutinine eine Rolle, sondern auch die besondere Vulnera-
bilitiat der Leber um die Zeit der Geburt, wie wir das schon ausgefiihrt
haben. Ja es ist sogar nicht unwahrscheinlich, dafl in manchen Féllen
diese physiologische Vulnerabilitit, gesteigert durch angeborene
Minderwertigkeit oder Unreife dieses Organs (bei Frithgeburten!)
geniigt, um allein eine schwere Leberfunktionsstérung zu erzeugen
mit aller ihren Folgen. Das optische Signal der Leberschidigung ist die
Gelbsucht, infolge Storung der exkretorischen Funktion der Leberzelle
beziiglich des Gallenfarbstoffes. Gleichzeitig mit dieser Funktion wer-
den aber auch andere vitalere Leberfunktionen inkretorischen Charakters
in Mitleidenschaft gezogen. Unter ihnen spielt eine besonders wichtige
Rolle die Bildung des von uns sog. Antihypoxydins, welches fiir manche
Oxydationsvorginge im Gehirn unentbehrlich ist. Der Mangel dieses
Stoffes fithrt als erste Eappe zu einer Insuffizienz der Blut-Gehirnschranke
fiir Gallenfarbstoff in bestimmten fiir Sauerstoff besonders empfindlichen
Hirnabschnitten, wofiir der duBere Ausdruck der Kernikterus ist. Bei
groferem Mangel an Antihypoxydin bzw. bei lingerer Dauer dieses
Mangels beobachten wir als zweite Etappe das Auftreten von irrever-
stblen Gewebsverdnderungen in denselben Pridilektionsstellen.

Von dem Grad und der Ausdehnung dieser Gewebsverinderungen
hingt das Schicksal des Neugeborenen ab. Wird das Gebiet am Boden
des IV. Ventrikels stirker geschidigt, so ist die unausbleibliche Folge
der Tod infolge Lihmung der dort befindlichen Lebenszentren. Auf
jeden Fall ist die Bedrohung des Lebens nur von kurzer Dauer, weil die
Schidigung der Leber durch die Anti-Rh-Agglutinine voriibergehend ist.
Anders steht es leider mit den Folgen der einmal gesetzten Gewebsver-
anderungen im Gehirn. Diese Folgen manifestieren sich im Augenblick,
wo die automatischen Apparate der Statik, der Lokomotion und der
Koordination besonders stark beansprucht werden, d. h. in der Periode
des Erlernens des Aufrichtens, Stehens, Gehens und Sprechens.

Arch. £, Psych. u. Zeitschr, Neur. Bd. 180. 13
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VI. Pathologische Physiologie.

Es ist im klinischen Bild des Vorstadiums der E. p. i. schwer. die
toxische Wirkung der im Blute angehiuften Gallenbestandieile auf das
ZNS. einerseits und die Wirkung der Hypoxydose andererseits ausein-
anderzuhalten. Ausgehend von klinischen Beobachtungen in Fillen
von schwerem Ikterus ohne Hypoxydose und solcher von Hypoxydose
ohne Tkterus (wie z. B. bei der CO- und Cyanvergiftung) wire man
geneigt anzunehmen, daf die Krimpfe, die Muskelrigiditit bzw. der
Opisthotonus und die Atmungsstorungen auf das Konto der Hypo-
xydose zu setzen sind, wihrend die Apathie und die Somnolenz auf
die Einwirkung der Gallenbestandteile beruhen. Wie verwickelt dabei
die Verhiiltnisse sind, ersicht man daraus, daB nach v.Ruuss die
Krampfe der Sauglinge mit einer Hyperinsulindmie zusammenhingen
kénnen.

Die charakteristische Latenzperiode zwischen dem Vorstadium und
der eigentlichen E. p.i. haben wir schon zu erkliren versucht. Wir
méchten in diesem Zusammenhang auf die Analogie mit dem Latenz-
stadium, das wir nach Kohlenoxyduergiftung beobachten, hinweisen.
Eine andere Eigentiimlichkeit der E.p.i., nimlich ihre Einleitung durch
eine hypotonisch-hypokinetische Phase, ist vorldufig schwer erklirbar.
Man kénnte vermuten, daf sie dadurch bedingt ist, dafl die Schidigung
des Nervenparenchyms in einer Periode erfolgt, in welcher die Ent-
wicklung des Gehirns, vor allen Dingen die Markreifung, noch nicht
vollendet ist.

Wir méchten hier noch einiges Giber diese hypotonisch-hypokinetische Phase
einfiigen. Bekanntlich hat FOrsTER 1909 einen ,,atonisch-astatischen Typus*
der infantilen Cerebralldhmung beschrieben. Inseinem grofangelegten Handbuch-
beitrag iber Symptomatologie des GrofBhirns von 1937 spricht er von einem
atonisch-astatischen Cerebralsyndrom'™ und widmet ihm ein besonderes Kapitel.
Nach ihm stellt dieses Syndrom ein angeborenes Leiden dar, das dann von anderen
Autoren (A. Tromas, LupLorr, IBRAHIM, MARINESCO und DrAGANESCO) bestitigt
worden ist. Das markanteste Symptom ist eine generalisierte Aufhebung des
Dehnungswiderstandes der Muskeln, eine hochgradige Atonie. Die Spielbreite der
passiven und aktiven Bewegungsexkursionen ist in einer Weise gesteigert, wie es
kaum bel einer anderen der mit Aufhebung oder Herabsetzung des Dehnungs-
reflexes der Muskeln einhergehenden Erkrankungen. Die aktive Beweglichkeit der
Glieder ist erhalten, aber es tritt bel ihnen dieselbe gesteigerte Exkursionsbreite
wie bei den passiven Bewegungen zutage. AuBerdem macht sich bei den Bewe-
gungen, welche in Gelenken mit mehrgradiger Bewegungsfreiheit erfolgen, wie im
Hiiftgelenk, ein Mangel oder volliges Fehlen der Mitinnervation der kollateralen
Synergistem bemerkbar. Das beruht nach FORsTER auf einer Koordinationsstorung.

Wenn die Kinder dlter werden, gibt sich eine statische Storung beim Sitzen
und Stehen zu erkennen. Es besteht vollkommene Adkathisie und Astasie. Wie
das Stehen ist naturgemil auch das Gehen schwer gestdért, und zwar auf Grund
der mangelhaften Gleichgewichtserhaltung des Kérpers auf dem Stittzbein,

ForsTER betont, dafB das Leiden im Laufe der Zeit einem mehr oder weniger
weitgehenden Ausgleich zugingig ist. Am ehesten wird die aufrechte Kopfhaltung
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erlernt und erst spiter das Sitzen, Stehen und Gehen. So charakteristisch das
ForsTERsche atonisch-astatische Cerebralsyndrom ist, so wenig ist bisher bekannt,
auf den Ausfall welches Abschnittes des Nervensystems dasselbe zuriickzufithren
ist. Es 148t sich nach FORSTER nur sagen, dafl es im Rahmen der verschiedensten
diffusen Erkrankungen des Gehirns, der Mikrocephalie, der Makrogyrie, der
Porencephalie, der lobdren Sklerose, der amaurotischen Idiotie und des ange-
horenen Hydrocephalus entsteht. Mit Bestimmtheit lifit sich sagen, daB eine
Frkrankung des Cerebellums, an das man ja angesichts der Atonie und Astasie
in erster Linie zu denken versucht sein kdnute, nicht verantwortlich gemacht
werden kann. Das hat die genaue mikroskopische Untersuchung des Cerebellums
gelehrt. FORSTER betont ferner ausdriicklich, dafl die von ihm in seiner ersten
Mitteilung gemachte Annahme, daB das Syndrom von einer Erkrankung des
Stirnhirns abhingen kdnnte, sich nicht hat bestitigen lassen.

Jedem unvoreingenommenen Beobachter muB die Ahnlichkeit des
ForstERschen ,,atonisch-astatischen® Cerebralsyndroms mit der hypo-
tonisch-hypokinetischen Phase der E. p. i. auffallen. Dauert nun diese
Phase bis iiber das 1. Lebensjahr, wie das vorkommt, so wird die Ahn-
‘lichkeit durch Hervortreten auch der astatischen Komponente noch
deutlicher. Diese Tatsache erscheint uns auch deswegen von beson-
derem Interesse, weil sie auf das pallidostridre System als Sitz des atonisch-
astatischen Syndroms hinweist. FOrsTER fithrt zwar an, dall JAROB in
einem von ihm anatomisch genau untersuchten Fall, in dem das Syndrom
in geradezu klassischer Form ausgeprigt war, keinen Anhaltspunkt fiir
eine Lokalisation des Syndroms finden konnte. Man muB aber beriick-
sichtigen, daB} wie die Beobachtungen bei der E. p. i. lehren, die Hirn-
befunde in den subcorticalen Ganglien sehr diskret und nur durch
spezielle Untersuchungsmethoden (vor allem Gliafaserfirbungen) mor-
phologisch faBbar sein konnen.

Wir erblicken in den Beobachtungen von Forster, verglichen mit
denjenigen bei der E. p.i. eine neue Bestdtigung fiir die Auffassung
von C.Vooer, wonach das striopallidire System ein iibergeordnetes
Zentrum fiir die koordinatorischen Leistungen beim Sitzen, Stehen und
Gehen und dariiber hinaus beim Sprechen, bei der Phonation und beim
Schlucken (s. Fall 9) darstellt. Seltene Beobachtungen bei der E. p. i.
scheinen uns ferner zu lehren, daB auch die Koordination der Augen-
bewegungen in bestimmter Beziehung zu der Funktion des striopalliddren
Systems steht.

Fiir die pathologische Physiologie der subcorticalen Zentren erscheint
uns auch die Beobachtung bemerkenswert, dall die auflerordentlich
hiufige anatomisch nachweisbare Beteiligung des Corpus subthalamicum
bei der E.p.i. in auffallendem Gegensatz zum Fehlen derjenigen
Symptomen steht, wie wir sie sonst bei Schidigung dieses Zentrums
auftreten sehen. Dies ist zum erstenmal von C. b LANGE hervor-
gehoben worden.

13#
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VIL. Stellung der E. p.i. innerhalb des Formenkreises der LirrLEschen
Krankheit und der Erkrankungen des extrapyramidal-motorischen
Nervensystems.

Wie wir gesehen haben, kénnen gewisse Formen der E. p. i. klinisch
nicht immer von der Voarschen Erkrankung und der Athétose double
unterschieden werden. Es entsteht deswegen die Frage, ob ein Teil dieser
Erkrankungen nicht zur E. p. i. gehort. Nun ist es auffallend, dafl
anatomisch gesehen, die E. p. i. eher an den Status dysmyelinisatus des
Pallidum von O. und C. VogT erinnert, wiahrend ihr klinisches Bild mehr
den sog. Status marmoratus des Striatums von C. VoaT-erwarten lassen
wiirde.

Es ist aber den Gedankengingen von W. ScBo1z folgend zu beriick-
sichtigen, daB die UberschuBregeneration der Markscheiden, welche dem
Status marmoratus das charakteristische Geprige verleiht, doch mehr
oder weniger etwas Zufilliges darstellt und mehr von Nebenumstéinden
als vom Wesen des pathologischen Prozesses abhingig ist. Solange wir
nicht iiber die besonderen Umstinde orientiert sind, welche zur Uber-
schuBwucherung der markhaltigen Nerven fithren, haben wir die Be-
rechtigung zu erwarten, daf auch einmal Fille von E. p. i. gefunden
werden, welche den ausgesprochenen Status marmoratus des Striatums
zeigen (UsuNoFF). Es wiirde sich aber empfehlen, vorldufig den Tren-
nungsstrich zwischen dem Status marmoratus hzw. der VoaTschen Krank-
heit und der E. p. i. aufrecht zu erhalten. Sehr bemerkenswert ist es,
dafl auch fiir die Entstehung der Voarschen Krankheit die Hypoxydose
eine wichtige Rolle zu spielen scheint (Scrorz, Wak® und PETERS 1. a.).
Hier kommt aber nicht eine Wirkstoffmangelhypoxydose in Betracht,
sondern offenbar nur eine Sauerstoffmangelhypoxydose im Zusammen-
hang mit dem Geburtsakt. Icterus gravis neonatorum ist bei der
Voerschen Krankheit bisher noch nicht vermerkt worden.

Sicher ist jedenfalls, dafl durch die Aufstellung der E. p. i. man
von der Gruppe der sog. LirtLrschen Krankheit eine nosologisch und
pathogenetisch einheitliche, gut definierte Krankheit abtrennen konnte.
Dadurch wurde der Kreis der sog. LirtLEschen Krankheit noch weiter
eingeengt.

Was die anderen chronischen Erkrankungen des extrapyramidal-
motorischen Nervensystems anbelangt, so ist es nun auBerordentlich
interessant festzustellen, da8, worauf HawksrLey und LicETwWOoO0D hin-
gewiesen haben, WILSON in seiner ersten Verdffentlichung ither die
progressive, lentikuliire Degeneration eine Verwandtschaft zwischen dem
Kernikterus und der von ihm zuerst beschriebenen Erkrankung annahm.
Zugunsten dieser Auffassung fithrt er die Tatsache an, dall es sich bei
beiden Erkrankungen um wumschriebene Hirnschiidigungen handelt und
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daB bei beiden die Leber eine wichtige Rolle zu spielen scheint. Als
weiteres Argument fithrt er die Beobachtung an, daf3 bei seinen 12 Féllen
von lentikuldrer Degeneration 2mal eine Gelbsucht aufgetreten ist und
in einem Fall klinisch eine Stérung der Leberfunktion beobachtet wrrde,
Diese rein intuitive Stellungnahme Wirsoxs dem Kernikterus bzw. der
E. p. i. gegeniiber, die iibrigens auch von anderen Autoren geteilt wird
(HAwgKSLEY-LicHTWO00D, Frrz GERALD-GREENFIELD-KOUNINE), stimmt
mit der hier entwickelten, zum Teil noch hypothetischen Auffassung
iiber die formale und kausale Genese der E.p.i. gut tiberein. Nach ihr
sind beide Erkrankungen auf Storung einer bestimmten Leberfunktion
zu beziehen, welche die Produktion eines Stoffes betrifft, welcher fiir den
Oxydationsstoffwechsel bestimmter fir Sauerstoffmangel besonders
empfindliche Hirnabschnitte unbedingt notwendig ist. Wihrend es sich
aber bei der WiLsonschen Krankheit um eine chronisch fortschreitende
partielle Storung dieser Funktion handelt, steht die Stérung der Pro-
duktion des hypothetischen Stoffes Antihypoxydins, die zur E. p.i.
fithrt, im Zusammenhang mit einem akuten und voribergehenden Zu-
sammenbruch fast aller Leberfunktionen. Dadurch und wegen der
Tatsache, daB in letzterem Fall die Noxe ein noch unausgereiftes Organ
trifft, bekommt die E. p.i. das charakteristische klinische und anato-
mische Geprige, welches erlaubt, sie ohne Schwierigkeiten von der
WmsoNschen Krankheit abzusondern. Es gibt aber ganz seltene Fille,
bei welchen die Leber der Neugeboremen sich nicht von der sonst
voriibergehenden Schidigung erholen kann und eine mehr oder weniger
stark ausgesprochene Leberinsuffizienz zuriickbleibt, welche dann den
Verlauf und das klinische Bild der E.p.i. modifizieren und der
Wisonschen Krankheit .annihern kann. Diese Fille stellen sozu-
sagen das Bindeglied zwischen der WiLsoNschen Erkrankung und der
E.p.i. dar.

Zusammenfassung.

1. Fremde und eigene klinische Beobachtungen lassen keinen
Zweifel dariiber, daB im Zusammenhang mit dem Icterus gravis
neonatorum familiaris (I. g. n.1.) ein cerebrales Leiden mit charakte-
ristischemi Krankheitsbild und Verlauf auftreten kann. Verfasser
schlagen fir dieses Leiden den Namen Zncephalopathia posticterica
infantum (B.p. i.) vor.

2. Der E. p. i. geht ein Vorstadium voraus, in welchem die Hirn-
schidigung stattfindet. Die Hirnerscheinung:n dieses Stadiums kénnen
nicht in reiner Form beobachtet werden, denn sie vermischen sich immer
mit Erscheinungen seitens der Leber und sehr oft mit solchen des himato-
poetischen Systems. Alle diese Erscheinungen bestimmen zusammen das
verwickelte klinische Bild des 1. g. n. f.
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3. Das Vorstadium der E. p. i. kann durch ein Lafenz- baw. Zwischen-
stadiwvm von einigen Monaten Dauer gefolgt werden, in welchem voll-
kommene Gesundheit vorgetiuscht wird.

4. Die K. p. i. wird durch Erscheinungen ausschlieflich seitens des
Grofhirns gekennzeichnet, wobei der 1. Platz durch Symptome seitens
des extrapyramidal-motorischen Systems eingenommen wird. Erst an
2. Stelle kommen hinzu Symptome seitens der Psyche und ganz zuletzt
solche seitens der wvegetativen Sphire.

5. Auf Grund von Beobachtungen bei 28 Féllen aus der Literatur und
18 eigenen Fillen werden zweckméBigerweise 2 klinische Hauptformen
der E. p. i. unterschieden. Die eine ist die dystonisch-dyskoordinatorische
und die andere, die viel hiufigere ist, die hyperkinetische. Beiden Formen
gemeinsam und fiir das Leiden sehr charakteristisch ist die Stérung der
fiir das Sitzen, Stehen und Gehen notwendigen koordingatorischen Lei-
stungen. Pathophysiologisch zur selben Kategorie gehoren die fast nie
fehlenden und sehr charakteristischen Sprachstirungen, sowie die sehr
seltenen Schluck- und Kaustirungen. Ausnahmsweise konnen -auch
eigenartige Anfdlle wahrscheinlich subcorticaler Genese auftreten.

6. Bei den Symptomen seitens der psychischen Sphire handelt es
sich meistens nur um einen Riickstand in der psychischen Entwicklung.
welcher oft infolge der Sprachstérung schwerer erscheint als er in
Wirklichkeit ist. Seltene Fille mit vollstindiger Unversehrtheit der
psychischen Funktionen sprechen dafiir, dall die psychischen Storungen
kein obligates Symptom darstellen. Dasselbe gilt in noch stérkerem
MaBe fiir die Symptome seitens der vegetativen Sphire, wie iiber-
miBiges Schwitzen, Brechanfille und Storungen des Fettstoffwechsels.

7. Zu den charakteristischen Ziigen der BE. p. i. gehort, dab sie sehr
hiufig durch ein hypotonisch-hypokinetisches Syndrom eingeleitet wird,
welches mit dem atonisch-astatischen Cerebralsyndrom FORSTERs diber-
einstimmt und welches einige Monate und mehr davern kann. Ein
anderes Charakteristikum ist die den meisten Fillen eigene Neigung zu
fortschreitender Besserung im Laufe der Jahre.

8. Das anatomische Substrat des Vorstadinms der 1. p. i. wird durch
den sog. Kernikterus dargestellt, der weiter nichts ist, als das optische
Signal einer pathologisch bedingten Insuffizienz der Blut-Gehirnschranke
in bestimmten subcortical gelegenen Hirnabschnitten, ndmlich : Ammons-
hornformation, Pallidum, Corpus subthalamicum, Striatum, Nucleus
dentatus, Gebiet am Boden des IV. Ventrikels, Oliva superior. Das
Gemeinsame aller dieser Abschnitte ist ihre besondere Empfindlichkeit
fir Sauerstoffmangel.

Tritt der Tod nicht in dieser Phase ein, so entwickeln sich in allen
diesen Abschnitten — mit Ausnahme des Gebietes am IV. Ventrikel —
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Gewebsverdnderungen irreparabler Art. Vieles spricht dafiir, dafl es sich
dabei um die Folgen von hypoxydotischen Zustéinden handelt.

9. Das anatomische Substrat der vollausgebildeten E. p. i. wird als
die Narben- bzw. Endphase in der Entwicklung dieser Gewebsverdnde-
rungen aufgefalt.

Als am meisten charakteristisch wird von der Mehrzahl der Autoren
die Markscheidenarmut des Pallidums und des Corpus subthalamicum
hingestellt. AuBlerdem werden Nervenzellausfille vor allem im Pallidum,
im Corpus subthalamicum, in der Ammonshornformation, seltener im
Striatum, im Nucleus dentatus und in der oberen Olive beschrieben.
In einigen Fillen ist deutliche Gliazell- und Gliafaservermehrung geseben
worden. Manches spricht datiir, daB eine speziell auf Gliafaser gerichtete
Untersuchung eine starke Gliafaservermehrung in allen oben auf-
gezihlten Hirnabschnitten zutage férdern wiirde, auch in solchen, die
zunéchst als normal imponieren.

10. Die pathologische Anatomie der E. p. i. deckt sich zum guten Teil
mit dem Status dysmyelinisatus des Pallidums von 0. und C. Voer,
wihrend ihre Klinik sich weitgehend der Voarschen Krankheit und
der idiopathischen Form der Athétose double nihern kann, deren
anatomisches Substrat nach C. Vogr der Status marmoratus des Stri-
atum ist.

11. Die kausale Genese der E. p. i. fallt mit derjenigen des I. g. n. £.
zusammen. Wie wir jetzt wissen, steht sie in der iberwiegenden An-
zahl der Fille in enger Beziehung zu dem Ubertritt der Rhesus-Anti-
korper aus dem Blut der isoimmunisierten Mufter in den fetalen
Kreislauf wihrend der Geburt.

Uber die formale (Genese des Leidens haben Verfasser folgende
Theorie aufgestellt. Die im Blute des Neugeborenen eingedrungenen
Anti-Rh-Agglutinine tiben eine schidigende Wirkung auf seine Leber
aus, das Organ, welches an und fiir sich um die Zeit der Geburt be-
sonders anfillig ist (Faxcoxnr). Der sinnfallige Ausdruck dafur ist die
schwere Storung der exkretorischen Funktion der Leberzelle fiir den
Gallenfarbstoff. Zugleich werden aber auch andere noch wichtigere
inkretorische Leberfunktionen in Mitleidenschaft gezogen, darunter die
Bildung eines physiologisch wirksamen Stoffes, welcher fiir den Ablauf
des oxydativen Stoffwechsels gewisser Hirnabschnitte unentbehrlich ist.
Die Folge davon ist eine Wirkstoffmangelbhypoxydose (STRUGHOLD)
besonderer Art im Gehirn.

Diese Theorie, die sich auf wichtige Beobachtungen experimenteller
und klinischer Art stiitzt, vermag nicht nur die Insuffizienz der Blut-
Gehirnschranke fiir Gallenfarbstoff und die Hirnverinderungen des Vor-
stadiums und der E. p. i. selbst, sondern auch ihre eigenartige Topik auf
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einen Nenner zu bringen. Sie erklirt uns ferner zwanglos die Eigentiim-
lichkeiten der Klinik und des Verlaufes dieser Krankheit.

12. Diese Theorie gibt uns eine Erklirung auch fiir die schon von
WirsoN vermutete genetische Verwandischaft zwischen der WILsON-
schen Krankheit und der E. p. i. Denn nach der Auffassung der Ver-
fasser beruhen beide auf Mangel des hypothetischen von der Leber
gebildeten Antihypoxydins. Wihrend es sich aber bei den Krankheiten
der Wilson-Pseudosklerosegruppe um eine angeborene partielle Insuffi-
zienz dieser Leberfunktion handelt, die fortschreitenden Charakter hat,
steht die zur E. p. i. fithrende Storung der Antihypoxydinproduktion
im Rahmen der Storung noch anderer Leberfunktionen als Folge einer
einmaligen und voritbergehenden Schidigung der Leber. In diesem Sinne
ist die E. p. i. als ein Krankheitszustand aufzufassen im Gegensatz zur
Wilson-Pseudosklerose, die einen Krankheitsvorgang darstellt.

13. Die Haufigkeit der E. p. i. kann wegen des ungeniigenden Ver-
trautseins mit diesem Leiden noch nicht eingeschitzt werden. Vieles
spricht aber dafiir, dafl sie viel hiufiger vorkommt, als man nach der
Literatur anzunehmen geneigt wiire.
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