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Einleitnng. 
Der , ,Kernikterus" der Neugeborenen hat  bis ve t  kurzem fast nur das 

Interesse der Pathologen erregt, welche das merkwiirdige ]~ild der Gelb- 
fgrbung bestimmter Abschnitte des Hirnstammes bei Sektionen neu- 
geborener Kinder feststellten. Darfiber, was folgt, wenn die Kinder am 
Leben bleiben, war nurwenig bekannt;  insbesondere wul3ten wir bisher 
fast gar niches fiber die Zusammenh'~nge des Kernikterus mit bestimrn- 
ten extrapyramidal-motorisehen StSrungen, die bei der Mehrzahl der 
~berlebenden in Erscheinung treten. Auf solehe Zusammenh~nge 
hat  der eine yon uns ( P ~ T s c ~ w )  in einer ira Jahre  1940 in bulgari- 
soher Spraehe erschienenen Arbeit mit dem Titel , y b e r  eine neue, 
s einheitliehe Erkrankung aus dem Formenkreise der reg. 
LITwL]~schen Krankhei t"  hingewiesen, Gleiehzeitig braehte er eine 
Theorie fiber die Genese dieser eigenartigen Erkrankung des Zentral- 
nervensystems, ffir die wir die Bezeichnung ,,Encephalopathia post- 
icterica in/antum" (E. p. i.) vorschlagen mSehten. Diese Theorie gip- 
fe]te in der Auffassung, dab die E. p. i. nieht mit dem Eindringen des 
Ga]lenfarbstoffes ins Iqervenparenehym im Zus~mmenhang steht, 
sondern dutch eine auf unbekannte Weise entstehende St6rung des 
oxydativen Stoffweehsels im Gehirn des lqeugeborenen verursaoht 
wird. 

~Teue Tatsaehen und Beobaehtungen sehi~nen uns die oben genannte 
Theorie zu stiitzen. Allerdings muBte manehe der ursprfinglicher~ Auf- 
fassungen neuen Tatsaehen entspreehend abge~ndert und vieles hinzu- 
geffigt werden. Dadureh ist die vorliegende Arbeit im Vergleieh zu der 
urspriinglichen bulgarischen F~ssung night nur bedeutend erweitert und 
vervollsti~ndigt, sondern in wiehtigen Punkten auch umge~tnder~ worden. 

* Die Arbeit, die 1943 im Druek wax, konnte der Kriegsereignisse wegen nicht 
erscheinen. Sie ist den neueren Forsehungsergebnissen entsprechend jetzt etwas 
umgeaxbeitet worden. 
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I. F~lle aus dem Sehrifttum. 

Bisher ist  die Encepha lopa th ia  posticterica i n f a n t u m  in  der LITTLE- 
schen K r a n k h e i t  bzw. in  der Ath6tose double aufgegangen.  

I n  den Lehr- u n d  Handbf ichern  sind die Zusammenh~nge  zwischen 
dem Ic te rus  gravis neona to rum u n d  sp~ter auf t re tenden  zent ra lnerv6sen 
E r k r a n k u n g e n  f iberhaupt  n ich t  berficksichtigt,  mi t  Ausnahme  yon 

WO~ILWILL, der im Kap i t e l  fiber die cerebrale K inde r l~hmung  im Hand-  
buch fiir l~eurologie yon O. BIJ~KE u n d  O. F6~s~EI~ (Bd. 16) darf iber  

weniger wie I/2 Seite schreibt  (S. 54). 
Der ~lteste Fall yon E. p. i. wurde 1902 yon ARKWRIGHT beschrieben. Der 

Verfasser berichtet fiber verschieden schweren Ikterus bei 15 Kindern einer 
Familie (vi_elleicht mit Ausnahme eines einzigen), woran 11 starben. Beim 
2. Kind wurde nach ~berstehen des Ikterus nur eine St6rung der k6rperlichen 
Entwicklung beobachtet. Das 13. Kind zeigte auch nur eine Wachstumsst6rung, 
wahrscheinlich im Zusammenhang mit den h'~ufigen Durchf~llen. Es starb mit 
7 Monaten unter Gewichtsverlust. Uns interessiert besonders das ]4. Kind, 
welches bald nach der Geburt Ikterus mit Konvulsionen und An~mie be- 
kam. Die Leber war abnorm grol], w~hrend die Milz nicbt fiihlbar war. Von 
neu~'ologischen Symptomen werden Li~hmung beider unteren Extremittiten e~dhnt. 
Das Kind geht mit 3~/~ Jahren nut mit Unterstiitzung. Fortschreitende JResserung 
tesZustandes. Das 15. Kind bekam ebenfalls Ikterus mit leichten Kbnvulsionen. 
Die Leber war vergr6Bert, wahrend die Mflz nicht fiihlbar war. ~Tber neuro- 
logische Symptome wird nichts gesagt. Es ist nur die Rede davon, dab das 
Kind mit ~/4 Jahren Sehw~chlichkei~ und schlechten Ernahrungszustand zeigte. 

Aui~er dem Fail yon AI~WRIGHT fandea wit im Sehrifttum noch 28 weitere 
Beobachtungen, die in das Krankheitsbild der E. p. i. hineingehSren 1. Die Beobaeh- 
ranger betreffen ausschlie~31ich Kinder. Im folgenden seien die F~lle mit Angabe 
des Alters zur Zeit der klir~ischen Beobachtung bzw. des Todes in der Reihenfolge 
der Ver6ffentlichung angeffihrt. Aus Raummangel mul3 auf eine Wiedergabe der 
]3efunde verzichtet und auf die betreffenden Publikationen verwiesen werden. 
Auf einzeine Falle werden wir zuriiekkommen. 

2. Fall: 5 Jahre (PITFIELI) 1912), 3. Fall: 11/2 Jahre (GI~Tm~IE 1913--1914), 
4. Fall: 3 Jahre (SP~LLER 1915), 5. Fall: 17 Monate (STILLER), 6. Fall: 2~/4 Jahre 
(SrILr,~R), 7. Fall: 3 Jahre, 10 Monate (STILLER), 8. Fall: 11/2 Jahre (C. DE LANGE 
1924), 9. Fall: 9 Monate (PAUL 1924), 10. F~ll: 2 Jahre, 8 Monate (W. HOFF~n~N 
undM. H~us~N~  1926), 11. Fall: 2~/a Jahre (HO~F~A~ und H~US~A~N), 12. Fall: 
3~/~Monate (HoFFmaNN und H~US~AN~), 13. Fall: 2 Jahre (HOFFMANN und 
t IAvs~n~) ,  14. Fall: 2 Monate ( H o w ~  und H A u S ~ ) ,  15. Fail: 2 Jahre 
(GREEiNWALD und MESSER 1927), 16. Fall: 1 Jahr (ZI~ER~AN~ und Y~CE~ 
1933), 17. Fall: 3 Jahre (ZI~r~ER~_~ und YAN~ET), 18. F~ii: 5 Monate ( B c ~ -  
~Za~D~ und Se~L~t~SS~O 1933), 19. Fall: 6~/ Monate (C. D~ L ~ o n  1935), 20. Fall: 
7~/.~ Monate (C. DE L~OE 1935), 21. Fall: 9 Monate (C. ~ LAi~GE ; zusammen mit 
A. VA~ WESTR~n~E~ 1937), 22. Fail: 1 Jahr (A. R. HART, Datum der Ver6ffent: 
lichung konnte nicht ~estgestellt werden), 23. Fall: 3 Monate (A. BIE~O~D und 
S. vn~ CR~V~LD 1937), 24. Fail: 4 Monate (A. B ~ O ~ D  und S. VA~r C~EVEL~)), 
25. Fall: 4~/~ Monate (GERALD, GREEnfIELd0 und K o v ~ E  1939), 26. Fall: 1 Jahr 
(GERALD, GI~EE~FIELD und KOUNI~E), 27. Fall: 9 Jahre (GERALD, GREENt~IELD 
und KOI~I~E), 28. Fail: 2~/~ Jahre (G. FA~coI~I 1941). 

Die nach 1942 beschriebenen F~lle mul~ten aus ~ul)eren Griinden unberiick- 
sichtigt bleiben. 
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II. Eigene Fitlle (Fiille 29--46). 
Fall l. S. P. D. 9 Mon~te biter Knabe. Erstes Kind gesunder Eltern. Friihere 

Schwangersch~ften endeten alle mit vorzeitigem spont~nem Abgung; deshglb 
verbrachte die Mutter die g~nzen 9 Mon~te der Schwangerschaft ira Bett. Dgs Kind 
war ~usgetragen, die Geburt war nicht besonders schwierig. Am 3. Tag nach 
der Geburt trat starke Gelbsucht auf. Der dunkelgefs Urin f~rbte stark die 
Windeln. W~hrend der Gelbsucht, welclle 20 Tgge d~uerte, schlief das Kind fast 
die gauze Zeit. Nachdem die Gelbsucht aufhSrte, trat eine Besserung auf, 
huupts~chlich in Bezug auf den Ernghrungsstand. Seit dem 2. Monat weinte 
d~s Kind ununterbrochen. A b 3. Mount wurde die Nahrungsaufnahme wieder 
schlecht. Das Kind stieB die Nahrung mit der Znnge zuriick. Zug]eich merkte 
man, d~I~ es den KopI nach hinten gebeugt tfielt. Wenn es etwas mit der 
gand zum Munde bringen wollte, so gelang ihm d~s kaum. Es wurde interesselos. 
Seit dem 6. Monat bekam es ab.senceartige An/iille und verweigerte die ~ h r u n g .  

Bei der Untersuchung, im 8.Mount, wirdbei einem nicht schlechten Ern~hrungs- 
zustand keine StSrnng in der allgemeinen Entwickinng festgestellt, ttirnnerven 
o.B. Leichte Parese des M. rectus internus oculi rechts. Als der auffallendste 
neurologische Befund muB der stark ausgesprochene Opisthotonus bezeichnet 
werden, welcher ub und zu nach]s Manchm~l fs der Kopf nach vorn. Spasmus 
mobilis der Musknlatur der Extremit~ten. Keine Hyperkinssen. Reflexe o. B. 
Keine pyramidalen Symptome. Das Kind ist interesselos, macht aber nicht den 
Eindrnck eines Imbezil]en. 

Fall 2. K . Z . K .  10 Monate alter i~dlube. Zweites Kind gesunder Eltern. 
Das 1. Kind lebt undis t  gesund. Patient wurde zum riehtigen Terrain geboren. 
Die Geburt verlief leicht. Bei der Geburt wog das kr~ftige and gut entwickelte 
Kind 4200 g. Es verl~ngte bald zu trinken und benahm sich bis zum 11. Tag 
durchaus normal. Es fie] nut yon Anfang an auf, da~ die Augenlider stark 
sezernierten; das Sekret trocknete zum Borken sin, so dal~ gegen den 8. Tug das 
Kind die Augen nicht mehr aufmachen konnte, well sis wie zusammengeklebt 
waren. Am 11. Tag trat Ge]bsucht anf, welche sich in den ngchsten 24 Stunden 
au~erorden~lieh verstgrkte. Sowohl die Tr~nen ~ls auch der Ham w~ren gelb, 
wghrend die Windein stark verfs wurden. Das Kind wurde kraftlos and be- 
wegte sich kaum. Wo man die tt~nde hinlegte, dort blieben sis. Die ganze Zeit 
wimmerte es. Es war etwas benommen, konnte abet trotzdem einigermal~en 
an der Brust ~rinken. Die Augen wurden nach oben verdreht. Fieber, Atmnngs- 
stSrungen, Erbreehen oder Spasmen wurden nicht festgestellt. Es traten d~gegen 
An/dlle yon Starre auf, wobei es den Kopf und den l%ficken stark- nach hinten 
bengte. Diese Anf~llr wurden meistens durch Beriihren ausgelSst und d~uerten 
nur  kurze Zeit. 

Am 15. Tage nach der Geburt wurde das Kind in der Universitgts-ICinderklinik 
in Sofia aufgenommen. Bei der Anfnahme wurden 3 730 000 rote BlutkSrperehen 
gezghlt bei 105 % J=[~moglobin. W~hrend des Aufenthaltes daselbst traten Schwie- 
rigkeiten in der Ern~hrung anf, nicht nur well das Kind nicht trinken wollte, 
sondern auch weft es Tri.~mus harts. Es wurden ~uch 2mul Anfs yon Apnoe 
beobaehtet, wobei das Kind blau wurde. Es wurde mit Bluttr~nsfusion behandelt 
und sein Zustand besserte sich allm~hlich, so dab das Kind nach 2 Wochen die 
Klinik gesnnd verlassen konnte. Als das Kind nach ttause kam, waren nur Spuren 
yon der Gelbsucht, welche etwa 3 Woehen dauerte, vorhanden. Schon kurze Zeit 
nachdem d~s Kind znriickkehrte, merkten die Eltern, dai~ beim Kind nieht alles 
in Ordnung war. Es w~r psychisch vergndert, interesselos. Aui~erdem fiel beson- 
ders beim Baden sine Bewegungsarmut und Schluffheit der Musjulatur des iX~ckens 
nnd der Extremitgten auf. Das Kind grill nicht nach Gegenstgnden, hiei% vielmehr 
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die in F~ustchen geschlossenen It~nde gehoben. Es wurde trinkfaul, so dab es 
mit  der Flasche gefhttert  werden mugte. Trotzdem besserte sich allm~ihlieh der 
Ernghrungszustand und das Kind entwiekelte sieh kbrioerlieh einigermagen gut. 
Die GroBmutter gibt an, dab das Kind sehr [eieht sehwitzte and je tz t  aueh zum 
Seh~itzen neigt, so dab die tt~inde meist ,,wie mit  Tau" bedeekt sind. Auch 
beschreibt sie sehr ansehaulieh den weehselnden Tonus der Muskulatur. Im Alter 
yon 7 Monaten maohte das Kind eine Pneumonie und spgter eine Darmst6rung 
dureb, yon welehen es sieh aber bald erholte. Seitdem merkt  man eine fort- 
sehreitende Besserung des Znstandes. Das Kind kann je tz t  besser den Koiof 
halten. Aueh die psyehisehe Regsamkeit  kehrt  allm~hlieh zurtiek. 

Die Untersuehung des Kindes im Mter  yon 10 Monaten zeigt : ein etwas in der 
Entwieklung allgemein zurfiekgebliebenes Kind .  Innere Organe o .B .  Das Kind 
sieht mad hSrt gut. Hirnnerven o. B. Wenn man es auh'iel~tet, hat. es Schwierig- 
keiten, den Kop[ geradezuhalten. Es kann weder sitzen noeh stehen. Nur wenn 
man es unter  beiden Armen stfitzt, kann es geradestehen, was ihm siehtliehe 
Freude bereitet.  Die Muskulatur zeigt das eharakteristisehe Bild des Spasmus 
mobilis. W/~hrend die Gesiehtsmuskulatut niehts Pathologisehes bietet, ist der 
untere Kiefer in st/~ndiger Bewegung, z @ e i o h  mit  der Mundmuskulatur. Der 
meist halb ge6ffnete Mund weehselt stgndig seine Form, wobei die Zunge langsam 
bin- und hergesehoben wird und aus dem Mund reiehlieh Speiehel fliel3t. Die Hyper-  
kinesen an den Armen sind weniger ausgesproehen. Es handelt  sieh da um langsame 
Bewegungen der Arme, wobei, wie die El tern  riehtig betonen, der eine Arm gebeugt, 
der andere gestreekt wird. Die Arme Iiihren aueh leicht drehende Bewegungen aus, 
wobei die Finger die fiir die Athetose eharakteristisehe Stellung einnehmen, 
w/~hrend die athetotJsehen Bewegungen selbst meht  sehr ausgeprkgt sind. Die 
uateren Extremitg ten  zeigen stgndige Unruhe, ohne daft abet  pathologisehe Be- 
wegungen festgestellt werden. Der Versueh, das Kind zum Greifen naeh einem 
Gegenstand zu veranlassen, bleibt erfolglos. Deswegen ist die Taxie sehwer zu 
priifen. Die Sehnenreflexe kSnnen wegen des st~ndig weehselnden Tonus urtd der 
t typerkinesen nieht geprtift werden. Hautreflexe o .B .  Fu/~sohlenreflexe ent- 
spreehend dem Alter. Keine Pyramidenzeiehen. 

Das Kind maeht  im allgemeinen einen ziemlieh intelligenten Eindruek. Es ver- 
folgt mit  Interesse einen in das Zimmer hereinfallenden Sormenstrahl und versueht 
danach zu greifen. Naeh der Angabe der El tern  sell es sehon im Stande sein, 
Personenzu erkennen. Besondershervorgehoben wird eine pathologisehgesteigerte 
l:~eizbarkeit. Aueh der Naebtsehlaf ist sehr nnruhig. 

~'all3 ~. Sw.N.H.  Knabe, geb. am 6. 11.40. Je tz t  1 Jahr  und 3 Monate nit; 
3. Kind gesunder Eltern.  I)as 1. Kind war bei der Geburt sehr sehwaeh und 
tebte nut  i8 Tage. Das 2. Kind - -  je tz t  61/2 Jahre  alt - -  maehte ebenfalls eine 
Gelbsueht dutch. Die Gelbsueht ersehien bald naeh der Geburt, dauerte etwa 
20 Tage und versehwand ohne sehwere Folgen. Immerhin land der Arzt, dab das 
Kind danaeh sehr welch und sehwaeh und ve t  allen Dingen iiberm~tBig dick ge- 
wesenist .  Es f ingim l& Mona tzu lan fenanundf i e l l angeZe i tbe i j ede rBer f ih rung  
urn. Nachher entwiekelte es sieh in jeder Beziehung sehr gut. Aueh die Fett-  
sueht ging zur Norm zur/ick. Die Geburt des Patienten erfolgte zum riehtigen 
Terrain und verlief sehr leieht. Das Kind war sehr gut  entwiekelt nnd wog 4,5 kg. 
Sofort nach der Geburt war es sehr lebhaft. Am 3. Lebenstag t ra t  Gelbsueht auf, 
welehe am 4. Tag sehr stark wnrde. I)as Kind hSrte auf, an der Brust  zu tr inken; 
die Stiihle waren fast sehwarz. :Die Temperatm" stieg his zu 38,5 und 39 ~ ])as Kind 
war benommen und yon Zeit zu Zeit hatte es tonische Krampfe mig Opisthotonus, 
wghrend die Finger gespreizt wurden. Der Arzt  stellte eine Gehirnvergiftung fest 

Dieser Fall wurde in der Arbeit yon G. Us~r~oFF (1943) besehrieben. 
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und erkl~rte das Kind fiir verloren. Am 5. Tag nach de1 Geburt wurde der Zustand 
etwas besser, die Temperatur fiel herunter, das Kind ring an zu trinken. Die 
Genesung trat langsam ein, die Gelbsucht dauerte 25--30 Tage. 

Bis zum 6. Mount entwickelte sich das Kind gut. Aueh der Ern~hrungszustand 
war gut. Das Kind war lebhaft, strampelte in der Badewanne und war imstande, 
auch in Bauehlage den Kopf naeh oben zu heben. W~hrend des Schlafes hielt es die 
in F~ustchen geschlossenen tt~nde nach oben. Zwischen dem 6. und 8. Monat 
merkten die Eltern, dal~ das Kind schlaff wurde: die H~nde und die FfiBe hingen 
sehlaff herunter, der Kopf hing nach unten oder seitlieh, der Blick wurde unstet. 
Sehon im 6. Mount merkte man, dal~ das Kind mit beiden Angen nach innen schidte. 
Es bewegte sehr viel die Extremit~ten, wobei die tmteren Extremit~ten ge- 
kreuzt wurden, und zwar sowohl in Liegestellung als auch wenn es Gehversuehe 
machte. Nach dem 8. Monat verschwand die gekreuzte Stellung der Beine. 
W~hrend der letzteuMonate ring es an, die Arme nach Gegenst~nden auszustrecken, 
konnte sie aber nicht treffen. Ebensowenig kon~te es in die Richtung des Gegen- 
standes schauen, naeh welchem der Arm gestreckt wurde, sondern drehte den 
Kopf auf die andere Seite. Wenu es ihm gelang, einen Gegenstand zu erreiehen, 
war es nicht imstande, ihn festzuhalten. Beim Versueh, das zu tun, drehte es die 
Hand nach auBen. Wenn man es in sitzender Stellung stellte, beugte es sich sehr 
stark nach vorne; wenn es den Kopf hob, fiel es seitw~rts. Die psychische Ent- 
wicklung des Kindes war nach dem Urtefi der Mutter zufriedenstellend: es ring 
verh~ltnism~ig friih an, die Eltern zu erkennen, weinte in ffemder Umgebung, 
seine Aufmerksamkeit war leicht zu fessein. Es erkannte sein Brfiderchen, mit 
welchemes gerne spielte, genau so wie die Spielzeuge und die Speisebestecke. Nach 
dem3. Monatf ingdasKindzul~chelnan.  Jetzt lacht  esmit ]auter Stimme, wenn 
man mit ibm spielt, oder wenn es das Radio hSrt. Auf der einen Seite ist es sehr 
lustig, auf der anderen aber sehr reizbar und empfindlich; es wul~te, warm die 
Mutter zufrieden oder unzufrieden mit ibm war. Wenn man es schalt, weinte 
es; genau so war es unzufrieden, wenu man es abends vor dem Schlafengehen 
nicht kiiBte; es hat ausgesproehenen Sinn ffir Sauberkeit; Spraehverm5gen noeh 
ganz am Anfang; es kanu nur 3 - 4  Worte miihselig herausbringen. 

Bei der Anfnahme am 26.2.42 finder man ein in der al]gemeinen Entwicklung 
zuriickgebliebenes Kind; inhere Organe o.B. ;  Strabismus eonvergens. H~lt 
st~ndig den Mund halboffen, streckt ab und zu die Zunge dabei, m~Biger Speichel- 
fluB..Muskeltonus herabgcsetzt; der Kop/ hiingt nach hinten; kann nicht richtig 
sitze~. Bewegt ]ortwdihrend die Extremitiiten. Die Bewegungen spielen sich in den 
grol~en Gelenken ab, w~hrend die Finger und die Zehen daran nicht teilnehmen. 
Die Bewegungen sind langsam, pendelartig, uukoordirfiert; wenn man ihm einen 
Gegenstand zeigt, streckt es den Arm, ohne die Finger zu strecken, dabei sind die 
Bewegungen dysmetriseh. Die Sehnenreflexe der oberen Extremit~ten sind nieht 
auslSsbar. Die Kniesehnenreflexe - -  schwaeh. Pathologisehe Reflexe werden 
nicht festgestellt. 

Bei der 2. Untersuehung am 1.10.42 finder man eine leiehte temporale Ab- 
blassung der Papille. Unwillkiirliches Grimassieren, besonders, wenn das Kind 
nnruhig ist; es verzieht dabei den Mund, manchmal 5ffnet und schlieSt es denselben 
einige Male hintereinander und schnappt dabei naeh Luft, ~hnlich einem aus dem 
WassergezogenenFisch. Der Muskeltonus hat sich imVergleieh zu der vorherigen 
Untersuchung als weniger hypotoniseh erwiesen; ab und zu werden bestimmte 
Muskelgruppen sogar hypertonisch. Jetzt  sieht man athetotische Bewegungen 
nieht nur der Gesiehtsmuskulatur, sondern auch der Finger. 

Sehnenreflexe sehr ]ebhaft. Beim Streiehen der Ful~sohle werden alle Zehen 
dorsal flektiert, sonst keine pathologischen Reflexe; Sensibilit~t anscheinend 
intakt. 
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Im Liquor Pandy sehwaeh positiv; Weichbrodt und Nonne-Appelt negativ; 
Zucker 46 rag- % ; 4/3 Zellen; Wa.R. negativ. 

Die am 6. 10. vergenommene Eneephalographie ergab: Seitenventrikel yon 
regelm~Biger Form und normaler GrSBe, symmetrisch. Die subaraehnoidealen 
/~nrae vorwiegend im frontalen und parietalen Gebiet, ebenso wie die Basal- 
cysternen sind stark ausgepragt. 

Das Kind kann Anfang 1948 wieder untersucht werden im Alter yon 7 Jahren 
und 3 Monaten. Der neurologisehe Befund ist fast unver~ndert geblieben. ]:)as 
Kind kann weder gehen, noch sitzen, sondern liegt st~ndig auf dr Riicken oder 
auf der Seite. Die ]=[yperkinesen sind immer noch sehr ausgesprochen. Sprache 
stark beeintriiehtigt. Man kann nur vereinzelte Worte verstehen. Dagegen sell 
sich das Kind nach den Angaben der Eltern psychisch gut entwickeln. Es sell 
alles verstehen und grebes Interesse fiir die EreJgnisse des allt~glichen Lebens 
zeigen. 

Fall ~ 1. j .  G.B. ]_ J~hr 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 
iedem Stillen bekam das Kind kurzdauernde Anfi~lle yon Apnoe, wurde cyanotiseh 
und bekam Muskelkrampfe, wobei sieh der Mund verzog, die Augen sich nach der 
Seite verdrehten und die Arme sich streckten. Man war gezwungeu, st~ndig kiinst- 
]iehe Atmung zu machen und Lobelininjektion anzuwenden. Das Kind war sehr 
stark thermolabil, die Temperatur fiel unter 350 oder erhShte sich fiber die Norm. 
Es starb pl5tzlich im Alter yon 7 Tagen. 

Bei der Geburt wog Pat. 2 300 g. Er konnte an der Brust nicht trinken, wes- 
wegen es mit dem LSffel geffittert werden innate. Erst am 8. Tage ring er an zu 
trinken. Am 9. Tag naeh der Geburt trat Ge]bsueht auf, welehe sich allmi~hlieh 
steigerte und zwischen dem 20. und 40. Tag am starksten wurde. Gegen den 50. Tag 
verschwand sie. Die Stfihle waren gelb, der Urin war nicht sehr dunkel, enthielt 
kein Bilirubin, nur Urobilinogen. Wahrend der Periode der starksten Gelbsucht 
war das Kind benomraen und schlief. Die Temperatur wal normal. Im Beginn 
der Erkrankung bekam das Kind eigenartige kurzdauernde Anfiille, wobei es 
plStzlich stark cyanotisch wurde, ohne dab Konvulsionen auftraten. Als die Gelb- 
sucht schw~cher wurde, war das Kind nicht mehr benommen, sondern im Gegentei] 
sehr unrubig. Es trank ungeniigend, so da~ man es zusatzlieh mit dem L5ffel 
fiittern mu/]te. Es war sehr tugger und schwachlich. Die Mutter hat es bis zum 
6. Mona~ gestillt; naehher wurde es kfinstlich geffitterto 

Nachdem die Gelbsucht versehwand, entwickelte sich das Kind gut. Es wurde 
lebhaft, geschiekt, konnte den Kopf heben, der Erniihrungszustand war gut. 
Wiihrend des Schlafes waren die F~tuste geschlossen und die Arme naeh oben ge- 
hoben, wie das im S~uglingsalter fiblich ist. Im Lebensalter yon 5 Monaten maehte 
es 2mal Halsentzfind~ng durch, kompliziert mit Mittelohrentzfindung am linken 
Ohr. Dabei stieg die Temperatur bis auf 38,5 ~ Die Mittelohrentzfindung heilte 
nach Parazentese und Sulfonamidbehandlung. 

Im 5. Monat fiel die Schla/]heit der .Muslculatur au/. Man dachte an Rachit~s 
und verschrieb Viganto] und Calcium. ~ ach cram 6. ]honat tl ateJ. tonische An]dtle 
an den Armen auf. Sie wurden dabei gestreekt, und zwar so stark, da9 man sie 
nicht beugen ko~mte. ])er aueh vorher immer unruhige Schlaf des Kindes wurde 
noch unruhiger. Es schtief in Bauchlage mit nach hinten gestreckten Armen. 

Die Eltern beurteilen jetzt die psychischeEntwicklung des Kindes als zufrieden- 
stellend. Es kennt die Angeh5rigen, reagiert, wenn man es neckt, lacht laut, 

Dieser ]~'all wurde in der Arbeit yon G. Usv~oFF (1943) besehrieben. 
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versteht, wenn man mit  ihm scherzt und wenn man es sehilt. Es kann nur das 
Wort ,,Mama" ausspreehen. 

Bei der Aufnahme wird festgeste]lt, dal3 des Kind seinem Alter entspreehend 
entwielrelt ist. inhere  Orgu]ae o. B. ])as Kind kann ohne Stiitze nieht sitzen. Wenn 
es beiderseits gestiitzt wird, maeht es Gehbewegungen. Augenbefund normal. 
Geringe athetotisehe Bewegungen der (;esiehtsmuskulatur. ~}fters maeht es den 
Mund halb auf und streekt ab und zu die Zunge heraus. Der Kopf ist meistens 
leieht naeh hinten oder seitlieh gebeugt. Sehr h~ufig wh'd aueh die Wh'belsaule 
bogenfSrmig naeh hinfen gebeugt. Bewegt langsam, abet st&ndig die Arme, welehe 
meistens im Ellbogen gestreekt sind. Besonders die linke I-Iund wird 5frets naeh 
imlen gech'eht, wobei die Finger fortw~hrend sturke uthetotisehe Bewegungen aus- 
fiihren. Aueh reehts sieht man ausgesproehene athetotisehe Bewegnngen der 
Finger. Die Beine werden ebenfalls st~hdig bewegt, 6fters ist des reehte Bein im 
Knie gestreekt, w~hrend des linke halb gebeugt ist. Spontane Dorsalflexion der 
Zehen reehts. Im allgemeinen ist der Muskeltonus herabgesetzt, ab und zu t r i t t  
abet umgekehrt  e ine/ typer tonie  auf. Wenn der weehselnde Muskeltonus die Unter- 
suehung nieht stSrt, kann man feststellen, dab die Kniesehnenreflexe sehr lebh~ft 
sind. Pathologisehe l%eflexe werden nieh~ beobaehtet. 

Katamnesis. ])as Kind ist im Alter von 5 Juhren unter unklaren Symptomen 
gestorben. Es hat te  weder Gehen noch Spreehen gelernt. Es sell aber fast alles 
verstanden und dureh Mimik geantwortet haben. Die serologisehe Untersuehung 
der Eltern hat  ergeben: Vater R h - - ,  Mutter Rh @. 

_Vcdl 5. I. g .  Seh. 2 Jahre, 3 3/Ionate alter Knabe. Zweites Kind gesunder Eltern. 
Dus 1. Kind bekam starke Gelbsueht bald naeh der Geburt und ist im Alter 
yon 4 Monaten an einer Lungenentziindung gestorben. Der Patient  butte einen 
Zwillingsbruder, weleher bei der Geburt an Erstiekung starb. Die Geburt erfolgte 
zum riehtigen Terrain und ohne Sehwierigkeiten. Des Kind wog 2800 g. Am 3. Tag 
naeh der Geburt t ra t  starke Gelbsueht auf, welehe etwa 20 Tage duuerte. Wghrend 
der ersten 24 Stnnden naeh der Geburt trunk das Kind gut  an der Brust, naehdem 
abet dieGelbsueht auftrat,  wollte es nieht mehr trinken undwurde stark benommen. 
Allmahlieh versehleehterfe sich sein Zustand, so dab der Fall  Ms hoffnungslos an- 
gesehen wurde. Gegen den 8. Tag naeh der Geburt fing aber sein Zustand sieh 
allm~hlieh zu bessern an, trotz der bestehenden Gelbsueht. Es konnte wieder selb- 
st~ndig trinken. Die Entwieklung des Kindes war stark gestSrt. Es konnte erst 
gegen den 11. Monet seine Mutter erkennen. Erst  im Alter yon la/2 Jahren konnte 
es sitzen und erst im 2. Jahre  sieh aufriehten. "Gehen hat  es immer noeh nieht 
gelernt. Bis zum Alter yon 11/.2 Jab len  war es nieht imstunde, Gegensti~nde zu 
lessen und iestzuhalten. Die Eltern merkten, dag des Kind standig mit  dem Kopf 
waekelt; immerhin konnte es abet den Kopf geradehalten, w~hrend friiher derselbe 
herunterfiel, als ob ihn die Muskeln nieht h~lten konnten. Das Kind war' in stgn- 
diger motoriseher Unruhe. 

Die ersten Spraehversuehe begannen im Alter yon 11/~ Jahren und erst im 
2. Jahr  konnte es zusammenh~ngende Satze ohne ZeitwSrter bilden. Je tz t  sell es 
alles verstehen k6nnen. Als es real ein Kreuz sah, bekreuzigte es sieh und betete:  
,,Lieber Gott ."  Es wird yon den Eltern ausdriieklieh hervorgehoben, dug sieh der 
Zustand des Kindes langsam, aber st~indig und in jeder t t insieht bessert. 

Bei der Aufnahme fund man ein gut entwiekeltes Kind im mitt.leren Er- 
n&hrungszustande. An den inneren Organen niehts Besonderes. Ziihne sehr defekt. 
I-Iirnnerven o .B .  Das Kind befindet sieh in stSmdiger Unruhe. An den unwill- 
kiirliehen Bewegungen sind sowohl die Extremitgten als uueh der Kopf beteiligt. 
Die Bewegungen der Extremitgten k5nnen als ehoreatiseh bezeiehnet werden, 
wghrend die Zehen und die Finger athetotisehe Bewegungen ausfiihren. Der Tonus 
der Mnskulatur zeigt einen Spasmus mobilis, ohne dab extremere Grade yon 
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Hypertonie oder Hypotonie festgestellt werden. Die Selmenreflexe k6nnen wegen 
der s~ndigen Unruhe nicht untersucht werden, Bauchdeckenreflexe vorhanden. 
Babinsld oder andore Pyramidensvmptome sind nicht vorhandem Der Gesichts- 
ausdruck des Kindes ist. intelligent, es folgt aufmerksam den Ereignissen des Um- 
gebung und reagiert adfiquat. 

Das t{ind wird etwa 4 Jahre spgter wieder vorgestellt - -  es is} jetzt  k6rperlieh 
geradezu pr/~ehtig engwiekelt. Es kann ~eben und aueh schwierigere Saehen, wie 
z.B. hocken, ausffihren. Die ehoreo-athetotisehen Bewegungen sind aber immer 
noeh sehr ausgesproehen and vefleihen allen Bewegungen des Kindes ein groteskes 
Bild. Nut  die Gesiehtsmusknlagur ist davon ,zersehong. Patho!ogisehe Haut-  
oder Sehnem'eflexe sind nieht feststellbar. Die sieh besonders bei der Untersuehung 
schr lebhaft bewegenden Zehen nehmen sehr oft BabinsM-Stel]ung ein. 

Das Kind zeigt die eharakteristisehe Spraehst6rung in ziemJieh ausgespro- 
ehenem AusmaBe, doeh ist die Sprache im grol?en und ganzen verst~ndlieh. 
])as Kind verffigt fiber einen dem Alter entspreehenden Wortsebatz. Eine In- 
telligenzprfifung, die vor kurzem vorgenommen wurde, soll eine fiber dem Dureh- 
schnitt stehende Intelligenz ergeben haben. Das Kind soil nieht nerv6s odes 
reizbar sein. 

lnteressanterweise ist der 1. Zahn der beginnenden zweiten Dentition im Gegen- 
satz zur ersten Denti t ion wohlgeformt. 

Die ~Lutter gibt uns welter bekannt,  dab sie inzwisehen ein Kind geboren hat, 
das kein [eterus neonatorum gezeigt hat  und aneh sonst vollkommen gesund 
geblieben ist. 

. fall  6. L. Rat~. 3jghriges M~dehen, geb. am 17. 11.39. Erstes Kind gesunder 
Elgern. Bis zum 5.3/Ionat der Sehwangersehaft hat die Mutter  regelmM3ig men- 
struiert. Das Kind wurde vorzeitig geboren. 6 Monate und 6 Tage naeh des 
KonT, eption. Es handelte sieb am Zwillinge. Das andere Kind, ein Knabe, lebte 
nur 4 Tage; es war ebenfalls lebenssehwaeh, konnte nieht an der Brnst  ~rinken, 
bekam Anf~ille yon Apnoe, wobei es blau wurde. Es starb bei einem solehen Anfall. 

Die Pat ient in  wog bei der Geburt nur 800 g, war sehr sehwaeh, hat te  keine 
Ni~ge]. Das Kind gab kaum Lebenszeiehen yon sieh, bewegte sich kaum, weinte 
nicht, t rank nieht, machte die Augen nieh~ auf. Man trbpfelt.e ibm in den ~Mund 
Mnttermileh ein. Es bekam bald naeh des Geburt Erstickungsanfglle, wurde 
pl6tzlich apnoiseh, blau und lag wie leblos, aber ohne t~rgmpfe. Diese Anfglle 
dauerten 1--2 Min. Naehher sehrie es plStzlieh auf und ling an zu atmen. Diese 
Anf/~lle yon Apnoe waren manehmal sehr sehwer, so dab man zur Lobelinspritze 
greifen mul3te. Die Eltern gaben das Kind vollstgndig auf. Doeh die Anfglle 
wnrden seltener und seit etwa dem 15. Tag nach des Geburt h6rten sie vollkommen 
auf. Unmit telbar  naeh Aufh6ren des Apnoeanfglle versehleehterte sieh abet des 
Zustand des Kindes pl6tzlieh wieder. Kurz naeh dem Bade ling es an zu sebreien, 
r6ehelte, maehte die Augen welt auf. Der zugezogene P~idiater daehte an eine Hirn- 
blu~ung und erklgrte das Kind wiederum fiir verlorem Da merkten abet die Eltern 
plStzlieh, dal3 das I7 Tage alte Kind sehr gelb war. Der Ernghrungsznstand war 
nm diese Zeit so sehleeht, dab es wie eine Mumie aussah. Bis zum 20. Lebenstage 
nahm die Gelbsueht, welehe mehr als 20 Tage dauerte, stark zu. Das Kind wurde 
safrangelb. Es war benommen, weinte nieht. Keine Temperaturerh6hung. Die 
Stfihle waren normal geffirbt, w~hrend der Hart. dunketgelb war und an denWindeln 
schwer auswasehbare Fleeken hinterlieg. 

Im Alter yon 40 Tagen wurde alas Kind erneut yon einem Kinderarzt  unter- 
sueht. Er  land, dab es ffir sein Alter immer noeh sehr klein und sehw~ehlieh ist. 
Bis zum 3. Lebensmonat maehte es die Augen nieht auf. Erst  danaeh begann es 
an der Brust zu trinken. Die Nahrungsaufnahme wurde besser und das Kind er- 
holte sich etwas, abet  noeh im 6. Monat war der Hautturgor  sehr sehleeht, so dab 
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man auf Beraten des Arztes dem Kinde viel Flfissigkeit zu trinken gab. Im Alter 
yon 7 Monuten mac]ate des Kind einen 15 Tage dauernden Durchfall dutch, 
welcher sein Leben erneut bedrohte. 

Bis zum Alter yon 1 Jahre merkten die Eltern keine abnormen Bewegungen 
der Extremit~ten. Das Kind war nur sehr ~chla/]. Der Kop] und die Extremitbten 
hingen wie lebloe, heru~ter, besonders wenn man des Kind aufrichtete. Gegen den 
7. Monet merkte die Mutter, dai~ die Gesichtsmuskulatur sieh unwillkiirlich verzog. 
Im Alter yon 1 Jahre ring des Kind an die Beine zu bewegen, konnte sie aber 
nicht heben. 

~achdem das l .  Lebensjahr iibersehritten wurde, wurde das Kind motorisch 
um'uhig. Es traten ~lb't:liche. kurz dauernde schneUe Bewegungen der Fiil]e und 
der Arme auf; als wenn sie durch elektrischen Strom erzeugt waren. Diese Bewe- 
gungen traten vorwiegend naehts auf. Der Vater, der Arzt ist, hatte den Eindruck, 
dal~ sie dutch Calcium gebessert wurden. Sie konnten untersehieden werden gegen- 
fiber den anderen hyperkinetischen Erscheinungen, die ebenfalls um diese Zei$ 
auftraten. Das Kind bewegte sich fortw~hrend, wankte bin und her. Beim Versuch, 
den Kopf aufzurichten oder ihn geradezuhalten, wackelte derselbe bin und her. 
Beim Greifen nach einem bestimmten Gegenstand oder wenn derselbe zum Mund 
gefiihrt werden sollte, trat ausgesprochene Dysmetrie auf. Erst mit 11/2 Jahren 
war des Kind imstande, Gegenst~nde festzuhalten. Lange Zeit konnte sich des 
Kind nicht aufsetzen. Erst mit 1 Jahre war es imstande, sich allein im Bett 
umzudrehen und mit lZ/2 Jahren, beiderseits gestiitzt, ring es an, mit stark ge- 
streckten Beinen Gehversuche zu raachen. Dabei trat es vorwiegend auf die 
Zehenspitzen und iiberkreuzte die Beine. Erst seit 2 Monaten konnte des Kind 
sitzen. Dabei wackelte es aber ununterbrochen mit dem Rumpf. Jetzt  kann es 
sich schon aUein im Bert aufsetzen, wird aber dabei leieht mfide und f~llt bald urn. 

Im Alter yon 21/2 Jahren ring die motorisehe Unruhe an a b~unehra~n. Diese 
progressive Besserung dauert ununterbrechen an, so daI3 das Kind jetzt imstande 
ist, allein zu essen; es kann auch den KopI einige Zeit ]ang geradehalten. In der 
letzten Zeit kann es veto Bert heruntersteigen und versucht, um des Bert herum- 
zulaulen. 

Naeh Ansicht der Eltern ist die psychische Entwicklung des Kindes im Ver- 
gleich mit dem kbrperlichen Zustand zufriedenstellend. Es ist sehr ]ustig, a~hang- 
lich, sehr z~rtlich, besonders seinem Vater gegeniiber, spielt sehr gerne, besonders 
mit Puppen; versteht, wenn man mit ihm freundlich ist, und umgekehrt. Es ist 
aber sehr reizbar, krankhaft en~pfin'dlich. Hat Verstandnis dafiir, dag es nicht wie 
die anderen Kinder ist. Vor 3 Monaten geigte es auf eine Puppe mit gebrochenen 
Beinen bin, zeigte dann au~ seine Beine und sagte: ,,gebroehen Beine wie Puppe." 

Ira Alter yon 1 Jahr und 2 Monaten ring es an zu sprechen, allerdings konnte 
es 8 Monate lang nut des Weft ,,Pferd" aussprechen. Erst im Alter yon 2 Jahren 
lernte es andere Worte wie ,,Mama" usw. ausspreehen. Jetzt  spricht des Kind 
vie], obwohl nndeutlich. Es ist sogar imstande, ein M~rehen nachzuerz~hlen. 

Bei der Aufnahme finder man ein fiir sein Alter zu kleines Kind; subeutanes 
Fettgewebe und Muskulatur schwach entwiekelt. Keine Ver~nderungen sea'tens 
der inneren Organe. Die Augen o. B., Hirnnerven o. B. Athetotische Bewegungen 
der Gesiehtsmuskulatur, wobei des Kind den Mund verzieht und die Augen zu- 
schliel3t. Es bemfiht sich fortw~hrend den Kopf geradezuhalten, was ihm aber 
nicht immer gelingt und der Kopf f~llL sehr oft herunter. Dabei maeht es ab und 
zu Stol~bewegungen mit demselben. Allgemeine motorische Unruhe. Bewegt 
~ortw~hrend die Extremitaten und den Rumpf. Die Finger zeigen kaum merkbare 
athetotisehe Bewegungen. Die Extremit~tenbewegungen ~hneln ehoreatisehen, 
sind aber langsamer und dauern l~nger. 
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Das Kind kann sitzen, wackelt aber fortw/~hrend mit dem Rumpf, so dab es sieh 
kaum halton kann. Obor die Gehf/~higkeit des Kindes haben wir uns sohon ge~uBert. 

Der Muskeltonas ist im allgemeinen herabgosetzt, ab und zu aber in der Ruhe 
oder bei Bewegungen t r i t t  an Stelle des Hypotonus ein Hypertonus auf. 

Keine St6rungen seitens des Pyramidensystems. Die Sehnenreflexe auslSsbar 
and normal, ebenso die Bauehdeekonreflexe. Die Sensibilit~t, soweit man dies 
beurteilen karm, seheint ~ieht gestSrt zu sein. 

Bei der Intelligenzprfifung nach BI~ET-TER~N 1 stellt man lest, da/] das Kind 
die K6rperteile richtig zeigen kann, bekannte Gegenstande riehtig benennt und 
seinen Namen und sein Geschleeht kennt. Es versteht den Sinn yon Fragen mit 
Schwierigkeit 1. Grades, zs bis drei. Die Aufmerksamkeit ist aktiv, abet 
unbest~ndig. ])as Ged~chtnis hat einen geringen Umfang. Reagiert spontan. 
Au/fassungsf/~hig und zeigt grebes Interesse ffir Bildor. Hat abet keine genaue 
Auffassung vom Zusammenhang zwisehen den Gegenst~nden in den Bildorn. Der 
Koeffizient der Intelligenz ist 0,89. Die intellektuelle Entwieklung entspricht 
derjenigen eines Kindes von 2 Jahren und l0 Monaton. 

Das M~dchen kann am 22.2.48 im Al%or yon 8 Jahren wieder untersueht 
werden. Seit 11/2 Jahren kann es mit fremder Hilfe gehen. Der Gang ist aller- 
dings mfihsam. Kanl~ immer noch nieht gerade stehen. Die Hyperkinesen sollen 
abgenommen haben und b oim Liegen odor Sitzen sogar vollkommon verschwinden. 
Psychiseh solI es sieh gut entwickelt haben. Es geht in die entspreehencte Klasse 
der Schule und der Lehl or sell zufrieden mit ihm sein. Besonders horvorzuheben 
ist, dab die ~gprache fast normal geworden ist. 

.Fall 7. Z. P. G. 3 Jahre, 8 Monate altes M~dchen gesunder Eltern. Erstes Kind. 
Es wurde vorzei~ig im 8. Monat geboren. Die Geburt war sehr sehwer und dauerte 
otwa 24 Stunden. Das Kind war bei der Geburt sehw~chlieh, wog nur 1,8 kg, kam 
asphyktiseh zur Welt. Hat  noch vor Erscheinen der Gelbsucht nieht an der Brust 
trinken wollon. 3 Tage nach der Geburt trat starke Gelbsueht auf, welche fiber 
eine Woche dauerte. W/ihrend dieser Zeit war das Kind apathisch und erbraeh 
fortw/~hrend. Die Atmang war oberfl/~eh]ich und unregelm~ig.  Es konnte gar 
nieht an der Brust ~rinken und wurde die ganze Zeit kfins~lieh ern~hr~. Naeh Ver- 
schwinden der Gelbsudat erholte sieh das Kind zun/~chst einigermaSen und schion 
normal. Im 2. Mortar merkte die Matter nur, dab es den Kopf nicht gorade halten 
konnte. Gegen den 3. Meant war das Kind im Verlaufe yon 3 Wochen mit kurzen 
Unterbrechungen einige Male krank mit Fieber. Gegen den 6. Mortar, als das Kind 
sich aufriehten und sich im Bet.t aufsetzen wollte, merkten die Eltern, da$ 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 naeh vorne 
und konnte ohne fremde ttilfe nieht gerade gehalten werden. Auch mit den Armen 
machte es eigenartige Bewegungen, welche besonders deutlich auftraten, weml 
das Kind nach irgend einem Gegenstand greifen wollte. Es konnte nicht auf 
einen ttieb den Arm ausstrecken und den Gegenstand festhalten, sondorn 
maehte vorher eine 1Reihe unzweckm~t$iger Bewegungen. Ab und zu wurde der 
Arm ffir einige Minuten nach hinten gezogen and gedreht. Als das Kind im Alter 
yon 21/~ Jahren zu gehen anfing, wurden diese unzweckmaBigen Mitbewegungen 
des Kopfes und der Arme st/~rker, was naeh Ansicht der Matter sieh auf das 
Gleichgewicht des KSrpers stSrend auswirkte. Das Kind hat sehr sp/~t, mit 
3 Jahren, zu spreehen angdangen und konnte nicht alle Worte riehtig aus- 
spreohen. In intellektueller Boziehung so]/os sieh nach der Ansicht der Matter 
yon den Kindern gleichen Alters nicht wesentlieh unterscheiden. Es ist nur 
sehr nerv6s and launisoh gewesen. 

1 AusgefShrt freundlicherweise yon Frau KOLAROWA veto Institut ,,Razwitij e". 
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Bei der Aufnahme ist das Kind etwas kleiner Ms dem Alter entspreehend. 
Ernahrungszustand m~gig, sonst gut entwiekelt. Kein Strabismus. Z~hne in 
sehleehtem Zustand, wie bei raehitisehen Kindern. Innere Organe sonst o.B. 
Seitens der Ilirnnerven, des Seh- and des GehSrapparates keine StSrungen. Muskel- 
tonus fast normal, etwas hypotoniseh; kein ausgesproehener Spasmus mobilis: Die 
Gesiehtsmuskulatur zeigt fast keine unwillkiirliehen Bewegungen. Dafiir abet 
sind solehe der Kaumuskulatur ausgesproehen. Dadureh ver/~ndert sieh die Form 
des Mundes, der meist halb offen ist, fortw~hrend and entstellt das sonst nieht un- 
intelligente Gesieht der Patientin. An den Extremits kann man eher yon einer 
Unruhe, als yon wirkliehen ehoreo-athetotisehen Bewegungen spreehen. Diese 
treten bei intendierten Bewegungen besonders beim Gehen auf; sind also melar Ms 
Mitbewegungen zu werten. Der Gang l~gt sieh seh~wer besehreiben: er ist ein 
Gemiseh yon dem Gang eines Kleinhirngesehgdigten, mit Mitbewegungen der 
Arme bzw. athetoide Bewegungen der Finger, Rumpfdrehungen und ganz bizarren 
Kopfstellungen. Die Wirbels~ule hat beim Gang eine leiehte lordotisehe Kriim- 
mung. Aueh die Mundbewegungen nehmen beim Gehen starker zu. Die aktiven 
Bewegungen sind im allgemeinen m6glieh, aber stark beeintrgehtigt, weniger 
dureh St6rungen des Tonus and dureh die unzweekm~gigen Mitbewegunge6~ als 
dureh St6rung der Koordination. Immerhin ist der Finger-Nase-Versueh leidlieh 
auszufiihren. Der reehte Arm ist, wie die Mutter betont, immer starker gesch~digt 
gewesen. ObwoM. er nieht gelShmt war, hatte das Kind keine Neigung, ihn zu 
gebrauehen. Auehbeiausdriiekliehem Befehlist das Kind auBerstande, mit diesem 
Arm zweekm5gige Bewegungen and Akte auszufiihren, z. B. einen Gegenstand 
riehtig festzunehmen, den Finger-Nase-Versueh auszufiihren usw. 

Alle Reflexe normal. Keine pyramidalen Symptome. Sensibilit~t - -  so wait 
feststellbar - -  nieht ver~ndert. 

Das ~Spraehverm6gen ist mehr wie kiimmerlieh. Das Kind besitzt nut be- 
sehrgnkten Wortsehatz, wobei die Worte sehr undeutlieh ausgesproehen werden 
Im Gegensatz dazu soll das Spraehverstgndnis ungestSrt sein. Der psyehisehe 
Zustand ist im Gegensatz zum kSrperliehen Gebreehen nur wenig beeintr~ehtigt. 
Das Kind fiihrt aus, was man yon ibm verlangt und reugiert ad~quat auf ver- 
sehiedene Reize. Sehr launiseh, weint oft. 

Die Untersuehung des Liquors zeigte normalen Befund. Bei der Eneephalo- 
graphie wurden keine Erweitertmg oder sonstige Abweiehungen der Ventrikel fest- 
gestellt. 

#all 81. Es handelt sieh um einen 4j~hrigen Knaben, geb. im 8. Monat. Die 
sonst gesunde Nutter hatte vorher eine Totgeburt. 2 Tage naeh der Geburt bekam 
das Kind Gelbsueht, welehe wghrend der folgenden Tage sieh auBerordentlieh 
verst5rkte und erst gegen dan 40. Tag versehwand. Die Windeln waren stark 
verf~rbt. ~ber  den Beginn und den Verlauf des jetzigen Nervenleidens konnte 
niehts Genaueres in Erfahrung gebraeht werden. Es wird yon den Eltern nut 
hervorgehoben, dab das Leiden nieht fortsehreitet. W~hrend des letzten J~hres 
soil sieh das Spraehverm6gen sogar gebessert haben. 

Bei der Untersuehung des Kindes stellt man zunSehst ein allgemeines Zurtiek- 
bleiben der allgemeinen Entwieklung lest. Z~hne in seMeehtem Zustande. Inrtere 
Organe o.B.  ])as Kind ist weder imstande, zu sitzen noeh sieh aufzuriehten. 
Strabismus eonvergens. Augenhintergrund o. B. Athetotisehe Verziehungen der 
Gesiehtsnmskulatur, welehe wahrseheinlieh zusammen mit analogen Motilitats- 
st6rungen in den anderen Spraehmuskeln wesentlieh zu dem vollstgndigen Spraeh. 
unverm6gen beitragen. Stark ausgesproehene Rigiditgt der Naekenmuskeln und 
besonders der Extremitatenmuskeln sowohl bei passiven als aueh bei aktiven 

1 Dieser .Fall wurde in der Arbeit aus dem Jahre 1940 als Fall i besehrieben. 
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Bewegungen. Dabei ist die motorische Kraf t  der Extremit / i ten g~r nicht beein- 
tr~chtigt. Die Rigidi tat  der Muskulstur ist such yon dem Gemiitszustand des 
Kindes abhiingig und verschwindet fast vol]sti~ndig bei AblenkungsmanSver sowie 
wi~hrend des Sehlafes. Die Sehnenreflexe der oberen Extremit/ i ten sind nieht ver- 
sti~rkt. Beim Finger-Nase-Versuch stellt  man deutliche Ataxie fest. Athetotische 
Bewegungen der Finger oder andere t typerkinesen nieht vorhanden. Die K.S.R. 
k6nnen nicht ausgel6st werden, wahrscheinlich wegen der Rigidit~t. A.S.R. etwas 
verstM'kt. 

Fall 9. I. P. L. 5j~hriges Madchen. Ers~es Kind gesunder Eltern. Ausgetragen. 
Am 2. Tag naeh der Geburt entwickelte sich starker Dxterus, welcher etwa 9 Tage 
dauerte. Wahrend dieser Zeit war das Kind zwar nicht sehr krank, wurde aber 
benommen und weinte sehr vie]. Es wurde mit  den1 LSffel geftittert. Veto 9. Tag 
ab konnte es wieder a~ein trinken. 

Bis zum 6. Monat maehte das Kind einen vollkommen normalen Eindruck, 
lachte, und war vergnfigt. Veto 6. Monat ab traten An/gills Sonischer Art  auf, welche 
bis zum 4. Lebensjahr dauerten. Die Anfg]le begannen mit  l~urzen Zucl~ungev. 
Nach einem Initialschrei streckten sich die Extremitaten,  ohne dab Krgm'pfe auf- 
traten. Dabei wurde das Kind  start  wie ein Klotz. Manchmal folgten solche An. 
f~lle kurz nacheinander. Sie erschienen in verschiedenen Zeitabst~nden. Manchma] 
jeden Tag, mindestens aber einmal in der Woche. W~hrend bis zum 6. Monat der 
Ern~hrungszustand des Kindes sehr gut war, versehleehterte er sich mit Einsetzen 
der Anf~lle zusehends. In den Intervallen zwischen den Anfallen war das Kind 
schla]/wie ein Wasch]appen; wenn man versuchte, es aufzurich~en, fielder Kopf 
nach unten. Zu dieser Zeit wurde aueh ein deutlicbes Schielen nach innen fest- 
gestellt, welches aber ]etzt verschwunden ist. Es traten auch ~%hluckbeschwerden 
auf, welche auch jetzt bestehen. Eine Zeitiang waren letztere so stark, dab das 
Kind nicht imstande war, einen Schluek Wasser zu trinken. Zum Tell sind die- 
selben wohl auf die unwi]lkfirlichen Bewegungen der Zunge zurfiekztafiihren, die 
~rfiher vie] ausgesprochener gewescn sein soilen wie ]etzt. Dasselbe gilt ffir die 
athetotischen Bewegungen dcr Gcsichtsmuskulatur, welche jetzt sehwach aus- 
gepr~gt sind. Die auffallende Hypotonie wurde seit dem 3. Jahr besser und die 
~esserung schreitet weiter vorw~irts. Um diese Zeit ring das Kind zu gehen an. 
]Jber den Beginn der choreatischen Bewegungen der Extrenfitaten k5nnen die 
Eltern keine Angaben machen. Anscheinend sind ihnen dieselben iiberhaupt nicht 
besonders aufgefallen, weft sis wenig ausgeprfigt 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 unwillkilrlichen Bewegungen 
der Extremit~ten genannt werden, die nieht sehr stark sind und die erst bei naherem 
Zusehen sich als ehoreatiseh erweisen. Ausgesprochener Spasmus mobilis. Knie- 
sehnenreflexe and Bauchdeckenreflexe normal. Keine Pyramidensymptome. Eine 
Ataxie der oberen _Ex~remitgten, wclehe 5fters bei solehen Fallen beobaeh~et 
wird, fehlt. Das Kind geht unsieher mit  gespreizten ]3einen. 

Im Gegensatz zu nnserer Erfahrung bei den meistcn Fallen yon E. p. i. er- 
scheint die Psyche der Patientin anffallend stark beeintr~chtigt. Von einem 
SprachvclmSgen kahn keine Rede sein, da das Kind nieht einmal imstande ist, 
einzelne Worte zu bilden, sondern nur , , i ~ i - - i "  schreit. 

2Fctll 10. M. G. D. 5 Jahre  altes M~dchen, geb. am 10. 6. 37 als 1. Kind gesunder 
El term Bei der Geburt schwachlich. Gewicht bei der Geburt 2 kg. Die Geburt 
verlief sehr leicht. ) .oeh in den ersten Tagen nach der Geburt entwickelte sich 
schwere Gclbsucht, welche etwa 20--25 Tage dauerte, um dann l~ngsam zu 
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verschwinden. Die Haut war dabei von gelbsehwarzer Farbe, die Stfihle gr/ingelb; 
die Temperatur war normal  

Nachdem die Gelbsueht verschwand, ring das Kind sich so rasch zu erholen an, 
da$ der Arzt die schnelle Gewichtszunahme als abnorm erklgrte. Auch sonst 
entwickelte sich das Kind gut, frank und schlief gut, nur weinte es aul~erordentlich 
vie1. Im Alter yon 2118 Monaten bekam es 2real wahrend des Badens An]iille yon 
Bewufltseinsverlust und Kritmp/e, wobei es blau wurde. Naeh einigen Minuten kam 
es zu sich. 

Bis zum Alter yon 2 Jahren war das Kind auflerordsntlich dick. W~hrend dieser 
Zeit merkte die Mutter, dab es wenig Lust hatte sich zu bewegen, stundenlang still 
lag, ohne die ~eigung zu haben, seine Lage zu ~ndern. Es blieb in der Entwicklung 
zurfick. Erst im Alter yon 1 Jahr und 7 Monaten lernte es leidllch sitzen, abet nur, 
wenn es mit Kissen gestfitzt wurde; dabei fielder Kopf seitw~rts oder naeh hinten. 

Nach dem 2. Jahre ring das Kind lapgsam an abzunehmen. Es war aber 
immer noch nicht imstande, sich riehtig zu bewegen. Am h/iufigsten lag es oder 
sal~, gestfitzt durch Kissen. 

Zwisehen dem 2. und 3. Lebensjahre ring es allm~hlich an, die Extremit~ten 
und den Kopf mehr zu bewegen. Die Bewegungen waren aber eigenartig. Wenn 
es den Arm nach einem Gegenstand streckte, rnachte es mit den Fingern un- 
geschickte und unnStige Bewegungen, liel~ den Gegenstand fallen, konnte ihn nicht 
an den Mund ;fiihren. Es war nieht imstande, die Arme fiber die }torizontale zu 
heben. Im 3. Lebensjahre konnte es schon gewisse Gegenst~nde festhalten und sie 
auch an den ~und ffihren, aber alles dies wurde sehr ungeschickt ausgeffihrt: 
fai~te z. B. die Gegenst~nde mit der ganzen ttand. Sich z. B. das Ohr oder die 
Nase zu kratzen, war es nicht imstande. Ab und zu machte es unwillkfirlich 
mimische Bewegungen. Der Kopf war sehlaff und in st/~ndiger Bewegung, indem er 
nach oben oder seitw~rts gedreht wurde. Das Kind schielte, wobei die Augen 
st/indig seitw~rts und nach oben gerollt wurden. 

Mit den Sprachversuchen ring es sehr sp~t an. Einige schwer verst~ndliche 
Worte wurden mit groter Miihe geb~det. Erst in den letzten Monaten ring es mehr 
zu sprechen an, aber immer noch sehr mfihsam und unverstiindllch. 

Bei der Aufnahme in der Klinik wurde festgestellt, dab das Kind bei gutem 
Ern~hrungszustande etwas zu klein ffir sein Alter ist. Innere Organe o. B. Ange- 
borene Luxation des lil~ken Hfiftgelenkes. 

Sehiidel etwas brachiocephal. Hirnnerven o.B.  Augen o.B. Es wird jetzt 
kei~ Strabismus festgestellt. Besonders wenn das Kind spielt oder unruhig ist, 
beobachtet man eigenartige Bewegungen des Kopfes und der Extremit~iten. Dr 
Kop] zuckt ]ortwdhrend, indem er nach hinten und seitw~rts gedreht wird. Der 
Blick wird stiindig nach oben und seitwKrts gerichtet. Der Mund ist halb often und 
seine Form wird fortw~ihrend ge~ndert infolge langsamer Bewegungen der Gesichts- 
muskulatur. Der l~umpf wird auch bewegt. Die Finger befinden sich in dauern- 
den athetotischen Bewegungen. AnBer diesen ]:[yperkinesien kann man andere 
Bewegungen differenzieren, die langsamer verlaufen nnd mehr choreatisehen 
Charakter tragen. Die Zehen sind etwas ruhiger wie die Finger, werden aber auch 
athetotisch bewegt. Das Kind kann ira Bert allein sitzen, indem es sieh auf die 
H~nde stiitzt. Es ist aber nicht imstande aufzutreten oder sich zu geben. Muskel- 
tonus wechselnd, abet vorherrschend hypotonisch. 

Die Sehnenreflexe sind abgeschw~cht. Beim Bestreiehen der Ful~sohle werden 
alle Zehen dorsal flektiert und gespreizt. Bauchdeckenreflexe sehwactl. SensibilitKt 
scheint ungest5rt zu sein. 

Die Untersuchung der Cerebrospinalfliissigkeit o. B., Wassermann auch im 
Blu~e negativ. Die Enc~phalographie zeigt qndflig~ Erweiterun 9 de8 3. und der 
seitlichen Ventrikel. Die Ventrikel sind symmetrisch gelagert. 
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Das Kind ist in seiner psychischen Entwicklung deutilch zuriickgebheben. 
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 Yeriode, als das Kind pathologisch dick war, war es nach den Angaben 
der Eltern ausgegilchen und zahm, w~hrend es sparer sehr ]aunisch wurde. 

Auf Befragcn (Anfang 1948) teilt nns die Mutter dee jetzt 11 j~hrigenM~dchens 
mit, dab es sich k6rperlich gut entwickelt habe. Leider sei es immer noch nicht 
imstande zu gehen. Konnte sicil nur aufrichten und einige Schritte machen. 
Obwohl die Hyperkinesen an den Armen immer noeh vorhanden seien, kann das 
Kind jetzt allein essen. 

Psychisch entwickclt sich das M~dchen gut. Lsrnt zu t~ause and besteht am 
Ende des Jabres die Prfifungen mit sehr guten Noten. h e r  das Sprachverm6gen 
~ul]ert sich die Mutter nicht. 

Fall 111. 7j~hriges Mgdchen. Zweites Kind gesunder Eltern. Das 1. Kind ist. 
vollkommen gcsund. Die Pa~ientin, obwohl im 8. Monet geboren, zeigte bei der 
Geburt keine verminderte Vitalit~t. Am 6. Tage entwickelte sich eine Gelbsucht, 
welche sich so schnell versti~rkte, dab das Kind schwarzgrfin wardc. Die Windeln 
warden sehr stark verfgrbt. Die Stfihle waren nicht acholisch. Die Gelbsucht, vet.  
schwand gegen den 40. Tag. Wahrend dieser Periode schilef das Kind fast un- 
untcrbrochen. Von Zeit zu Zeit erbrach cs gelbverf~rbte Masscn. Sein Appetit 
soll abet nicht schlecht gewesen sein undes  trank selbst~ndig. Nach dem Ver- 
schwinden der Gelbsucht er~,olte sich das Kind auflerordentlich achnell und ffut, so 
dab es im Alter yon 2 Monaten den Eindruck eines 3--4 Monate alten Kindes ge- 
macht haben soil. Dis zum 3. Monat nach der Geburt wurden gar keine Sttirungen, 
auch nicht scitens der Motilit~t festgesteilt. Im Gegenteil, die Eltern, welche Er- 
fahrung vom 1. Kinde besa/3en, betonen, dab es besonders kri~ftig and lebhaft in 
der Badewanne strampelte. Sic glaubten deswegen, da~ es sich um tin besonders 
kr~ftiges und gesundes Kind handele. Einige Wochen sparer abet mcrkten sie, 
dab das Kind nicht so gut trank wie friiher, da~ es zu kr~nkeln anfing. Im 5. Le- 
bensmonat fiel der Mutter die Interesselosigkeit des Kindes gegeniibcr tier Urn- 
gebung auf. Es hal nicht nach Gegenst~nden, die man ibm reichte, gegrfffen usw. 
Erst sphter aber, als das Kind das Alter yon 1~/, Jahren erreichte, wurde der Mutter 
klar, dab ihr Kind nicbt normal ist. Besonderen Eindruck machte ihr die ausge- 
sprochene Starre der Extremitktenmuskulatur, welche jedoch im Schlafe ver- 
schwand. Das Kind war nicht imstande zu siVzen oder sich aufzm-ichten. Die 
~rSflten Schwierigkeiten bereitete und bereitet auch ~etzt die Erniihrung des Kindes, 
welt es nicht richtig kauen and schluclcen kann. 

Bei der Untersucbung des Kindes steilt man eine allgemeine Versp~ttmg der 
k6rperilchen Entwicklung and Zahndcformit~ten fest. Die inneren Org~ne o. B. 
Das Kind kann weder sitzen noch stehen. Vom Gehen ist natiirlich gar keine Rede. 
Gcstiitzt unter die Achseln macht es zwar mit grolter Begeisterung Gehbewe- 
gungen, aber ohne Resultat. Kein Strabismus. ~I~ufige An]iille vonZwang~giihnen, 
begleitet yon reichlicher Speichelsekretion. In den Pausen zwischen diesen An- 
fifilen zeigt d~s Kind einen iiberraschend ausdrucksvoilcn Blick und eincn klugen 
Gesichtsausdruck. Besonders stark ist die Sprachst6rung. /)as Kind ist ~icht 
imstande, ein einziges Wort richtig zu bilden, obwohl es sich datum sehr bemfiht. 
Starre der Nackenmuskein genau so wie der Extremit~tcn, welche bei aktiven 
Bewegungen zunimmt. Diese Starre hinde~t das Kind, z. B. richtig den Finger- 
Nase-Versuch auszufiihren. Wahrscheinlich bedingt sic auch die ausgesprochene 
beiderseitige Adiodochokinese. Die Sehnenreflexe der oberen and unteren Ex- 
tremit~tensindnorma]. Pyramidensymptomewerdennichtfestgestellt. Spontane 

Dieser Fall wurde in der Arbci~ aus dem Jahre 1940 als Fa~l 3 beschricben. 
9* 
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DorsMflexion der  Zehen, welehe beim Stre ichen der  Ful]sohle versehwindet ,  am 
gekreuzten Bein abet ,  und  zwar nu r  reehts  sieh verst~rkt .  Die Hautref lexe fehlen, 
wahrseheinlich eber~Mls im Zusammenhang mi t  der  Star re  der  Bauehmuskeln .  
Beim Gehversuch sieht  man  einen nicht  f ixier ten Pex  equinus, weleher be im 
Auf t re ten  auf der  ganzen FuBsohle rechts  ganz und  links fast  ganz versehwindet .  
Das Kind  zeigt  keine Hyperkinesen.  Das Kind  sieht  sehr f reundi ich aus und  
n i m m t  regen Ante i l  an  den Vorgiingen der  Umgebung.  Die Mut te r  behaup te t ,  
dM~ es alles verst i inde und  belegt das mi t  folgenden Beispielen, welche glaub- 
wiirdig scheinen:  es unterseheidet  zwisehen M~rehen, die es ] iebt  und  die ihm 
immer  vorgelesen oder erz~hlt  werden miissen und solchen M~rchen, die es sich 
weigert  anzuhSren.  Wenn  etw~ts Komisches erz~hlt  wird, laclit es an  den ent-  
sprechenden Stellen. E inmal  erzghlte der  Vater ,  dab er die VersicherungsprEmie 
fiir d~s ~ltere Kind  bezah] t  ha t .  Als das Kind  begriff, dab es n ich t  vers icher t  
war,  war  es sehr emp6r t  und  gab m i t  Zeichen zu verstehen,  dab man  auch ffir 
es dasselbe t un  muB. Die Mut ter  mein t ,  daft dem Kinde auch 'das  Taktgeffihl 
n icht  abgeht ,  was sic z. B. daraus schlieBt, dab beim Befragen, welchen yon beiden 
El te rn  es l ieber hat ,  mi t  Zeichen zu vers tehen  g~bt, dab es beide E l te rn  gleich 
gerne hat. Patientin ist augerordentlich sauber und meldet immer, wenn sie ihre 
Bediirfnisse verrichten muG. Wenn zulallig niemand im Zimmer ar~wesend ist, 
um ihr bei der Verrichtung ihrer Notdurft zu heIfen und sie sich beschmutzen 
muB, wird sie sehr traurig und weint. Vor fremden Leuten l~Bt sie sich niche0 
ausziehen, anscheinend aus Sehamgeffihl. 

Fall 12 I. 1%. L. Es hande]t sich um.einen 7j~thrigen Knaben. Erstes Kind, aus- 
getragen und normal geboren. Es verdient besonders hervorgehoben zu werden, 
dab die Tante des Patienten miitterlieherseits im Alter yon 3 Monaten an den 
Folgen einer scliweren Gelbsucht starb. Sie war das 2. Kind. ])as 3. Kind bekam 
auch Gelbsucht,  a b e r i n  einer l e i ch te renForm.  Esgenas  ohnei rgendwelcheFolgen .  
Die Mut t e r  des Pa t i en ten ,  we]ehe ke inen  Ik te rus  bei  der  Gebm't  ha t t e  und  voll- 
kommen gesund ist,  war das 1. Kind.  15 S tunden  nach  der  Gebur t  t r a t  bei  un- 
serem Pa t i en ten  Gelbsucht  ~uf, die sieh so schnell vers t~rkte ,  dab am 2. Tage 
das Kind  schwarzgelb wurde.  Die Windeln  wurden  s t a lk  verf~rbt ,  die Stiih]e 
waren yon normaler  Farbe .  Am 15. Tage nach der  Gebur t  wurde das K ind  f~r 
hoffnungstos k rank  erkl~rt ,  aber  gegen den 20. Tag verschwand die Geibsueht  
fast  vol lkommen.  W a h r e n d  der  E r k r a n k u n g  war das Kind  schlafrig und  t runk  
nur  mi t  Mfihe an  der  Brus t .  Nach  Verscliwinden der  Gelbsucht  ring es sieh sehr 
schr/ell zu erholen an  und  gegen den 5. Mount  nach  der  Gebur t  soll es geradezu 
in ausgezeichn~tem Zustand~ gcwesen sein. Insbesondere  seien keine St6rungen 
seitens der  Motili t~t festgestellt  worden,  im Gegenteil,  d~s Kind sei be im Baden  
sehr lebhaft  und  geschickt. Seit dem 5. Monat  aber  stel l ten sich St6rungen bei  der  
Nahrungsaufnahme ein (ob wegen Appet i tmangel  oder wegen einer Dysphagie,  
konnte  n ieht  festgestellt  werden) and  das Kind  ring an zu kr~nkeln.  I m  Alter  yon 
1 J a h r  soll es, wie die Mut te r  sieli ansdriickte,  wie ein Waschlappen gewesen sein. 
Sparer ring der  allgemeine Zustand sieh zu bessern an, jedoeh noeh im Alter  yon 
11/2 J a h r e n  war es n ieh t  imstande  zu sitzen. Die )~rzte haben  englische K r a n k h e i t  
diagnostiziert ,  obwohl der  Pa t i en t  nn t e r  sehr giinstigen ~uBeren Bedingungen 
aufwuchs. Er  erlangte die Gehf~hlgkeit  ers t  im Alter  yon 2 Jah ren .  Der Gang 
war aber  wie derjenige eines Bet runkenen ,  dabei  hitelt er  die Arme mi t  den t t and -  
fl~ehen naeh  augen gedreht,  wghrend die ]ringer unwillktirliehe Bewegungen aus 
fi ihrten.  Gteiehzeitig t r a t en  aueh andere unwillkiirliehe Bewegungen ein, und  zwar 
G rimassieren und  Verkr t immungen der  Wirbelsaule.  Eine ausgesproehene Muskel- 
~tarre wurde yon deL El ter~  nieht  bemerk t .  Die El te rn  be tonen ausdrtieklich, 

Dieser Fa i l  wm'ae in der  Arbei t  aus dem Jah re  1940 als Fall  2 besehr iebem 
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dab die Krankheit gar keine Neigung zum Fortschreiten hat, im Gegenteil, es 
wird eine st~ndige Besserung festgestellt. 

Die Untersuehung ergibt aUgemeine gute K6rperentwieklung entspreehend 
dem Alter. Zahndeformit~ten. Innere Organe o.B. Andeutung yon Strabismus 
convergens. Keine unwillkiirliehen Bewegungen der Gesiehtsmuskulatur. Sowohl 
die Nackenmuskula~ur als aueli diejenige der Extremit/~ten zeigen keine Tonus- 
st6rungen. Die Sehnenreflexe-der oberen Extremit~ten sind normal. Ausge- 
sproehener Intentionstremor beim Finger-Nase-Versueh links starker als rechts. 
Die Bewegungen der H~nde silrd ungeschickt, fast ataktiseh. Friiher waren die 
Bewegungen noeh ungeschickter, so dab das Kind nicht imstande war, ein Glas 
Wasser an den Mund zu bringen. Ausgesprochene Adiodochokinese, links st~trker 
ausgesproehen aIs rechts. Romberg positiv. Nur beim Gehen zeigen die gespreizten 
Finger leiehte athetotische Bewegungen. Die Gangst5rung ist nieht sehr stark und 
driiekt sieh nur in einerUnsicherheit, des Ganges aus, welehe tibrigens z versctfie- 
denen Zeiten weehselt. K.S.I~. schwer auslSsbar. A.S.R. normal. 

Das Kind beantwortet bestimmte einfache Fragen mit einzeblen Worten, deren 
Ausspreehen ihm grol3e Miihe bereitet. Die Worte sind sehr schwer zu verstehen. 
Es versteht vie] mehr, als es sprechen kann. ])as Kind schreibt gerne einzelne 
Buehstaben, malt nicht schlecht fiir sein Alter. Die geistige Entwicklung des 
Kindes ist etwa auf der Stufe eines 41]~j~hrigen Kindes. Es sell gutes Ged~ehtnis 
baben und ist sauber. Das Kind ist sehr unruhig, reizbar und hat den ])rang, ver- 
schiedene Unartigkeiten zu begehen, weswegen es gro~e Anforderungen an die 
Pflege ste]lt. 

Patient kann 3 Jahre sp~ter - -  im 10. Lebensjahre - -  wieder untersueht 
werden. Er ist sehr gut gewaehsen und hat in jeder Beziehung gewonnen. 
Psyehiseh vie] reifer. ]Die ehoreo-athetotischen Bewegungen sind viel weniger 
auffallend, das allgemeine Auftreten sympatiseher, die Unruhe geringer, nur die 
Spraehe ist immer noeh sehwer verst~ndlieh, wegen der bestehenden dysarthriti- 
schen StSrungen. Patient kann leidlich sehreiben. 

Ende 1947 hatten wir Gelegenheit, den jetzt 14j~hrigen Patienten wieder 
zu begutaehten. Er isC psyehiseh reifer und zu Hause ertr~glieher geworden. Die 
Sprache hat sich weil:er gebessert. 

Fall 131. R.B. St. 8j~hriger Knabe, geb. am 1S. 9.32. Erstes Kind gesunder 
Eltern. 

F~lle yon Gelbsueht wurden in der Familie der Mutter oder des Vaters nicht 
beobaehtet. Vor dieser Geburt hatte die Mutter einen spontanen Abgang im 
2. Monat der Sehwangersehaft und naeh der Geburt des Patienten eine vorzeitige 
Geburt im 6. Sehwangerschaftsmonat. 

Geberen am richtigen Terrain. Die Geburt war leicht, das Kind war gut ent- 
wiekelt, wog 4,5 kg, trank an der Brust. Bald nach der Geburt bekam es Gelb- 
sueht, welehe anfangs schwach war, sp~tter aber im Verlaufe yon 10 Tagen stark 
zunahm und naindestens 15 Tage dauerte. ]:)as Kind war~ nach den Worten der 
Mutter, gelb wie eine Quitte. Anfangs hatte es keine erhShten Temperaturen. 
Nachdem aber die Gelbsucht starker wurde, stieg die Temperatur bis auf 380 und 
blieb erhbht bis zum Ende der Erkrankung. Anfangs, als die Gelbsueht sehwaeh 
war, waren die Stiihle gelb, sp~ter mit der Zunahme der Gelbsueht wurden sie 
sehwarz und enthielte~ Schleim und etwas Blur. Das Kind war schwer krank, 
benommen, winselte fortw&hrend, konnte an der Brust nieht trinken. Das Kind 
wurde als hoffnungslos aufgegeben und deswegen notgetauft. W~hrend dieses 
Stadiums der Erkrankung haben die Eltern niehts Besonderes seitens des Nerven- 

Dieser Fall wurde in der Arbeit yon G. U s v ~ o ~  aus dem Jahre I943 be- 
sehrieben. 
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systems bemerkt. Anf~lle oder unwillkiirliehe Bewegungen kamen nieht zur Be- 
obachtung. 

Nach Ablauf der Gelbsucht wurde das Kind his zum Alter von 1 Jahr fi~r normal 
gehalten. Um diese Zeit merkte man aber, dab sein Kopf zu wackeln anfing 
and dab ss nicht imstande war, ihn geradezuhalten. Es traten aneh eigenaltige 
Bewegungen der Finger auf, die gespreizt und iiberstreckt wnrden. Noch im Alter 
yon 2 Jahren konnte das Kind nicht sitzen. Am Ende des 2. Jabres ring es an, 
sicb zu bewegen, indem es auf seinem Ges~B kroch. Erst im 4. Jahre ling es an 
zu gehen, aber schlecht, fiberkreuzte oft die Beine und fie16fters urn. In den letzten 
Jahren sollen die unwillkiirlicben Bewegungen der Finger abgenommen haben, 
aucb das Kopfwackeln wurde schw~cher. Das Kind halt aber immer noch den Kopf 
seitw~rts gebeugt. Bis zum Alter yon 6 Jahren konnte das Kind rScht reden, sprash 
nur die Worte ,,GroBmatter", ,,Mutter" usw. Erst seit 1 Jahr ring es an deutlicher 
zu reden, aber immer noch ist das Sprachverm6gen etwa auf der Stufe eines 
31/2j~hrigen Kindes. Die psychische Entwicklung war sehr verlangsamt. Bis zum 
Alter yon 4 Jahren liei] es Urin and KoV unter sich. Jetzt  ist das Kind saaber. 
Sonst war es lustig, anh~nglich, zeigte der Mutter gegeniiber Mitleid, besonders 
als sis krank war. War nicht grausam Tieren gegeniiber. Jetzt  ist das Kind 
imstande, einfache Auftr~ge auszufiihren, z.B. anf dem Markte etwas ein- 
zukaufen and es nach I-Iause zu bringen. Die Zahnentwicklung war normal. 

Be/und bei der Au/nahme. Die K6rperentwicldung entspricht dem Alter. 
Keine pathologischen Erscheinungen seitens der inneren 0rgane. Aagen und l:[irn- 
herren o. B. In der Ruhe and noeh mehr bei Bewegungen and psychiseher Auf- 
regung sieht man ehoreo-athetotisehe Bewegungen, welche ab und zu aufhSren und 
dann sieht das Kind fiir einigs Augenblicke normM aus. Es genfigt aber, dab das 
Kind sich zu bewegen anf~ngt, damit die unwillkiirlichen Bewegungen wieder 
aaftreten. Der Kopf dreht sich 6f~ers naeh links and wackelt. Die Armbewegungen 
im Sehalter- und Ellbogengelenk tragen vorwiegend choreatischen Charakter. Sie 
sind ziemiich abrupt and mit groger, ungleicher Amplitude. Zu gleicher Zeit 
befinden sich die l:[~nde in Dorsalextensiort, wi~hrend die Finger sp~rliche athetoide 
Bewegangen ausfiibren. Von Zeit zu Zeit werden die Beine in den Knien gestreckt, 
w~hrend die Ftige plantar flektiert werden. ])as Kind geht mit gespreizten Beinen 
und iiberstreckten Knien und tritt  vorwiegend auf die Fersen. Beim Gehen macht 
es die oben beschriebenen Bewegungen der Arme and des Kopfes. Die Gesichts- 
muskulatur ist an diesen Bewegungen nicht beteiligt. Die Sprache ist miihsam, 
schleppend und stotternd. Schhckt und kaut gut. Der Tonus der Muskulatur ist 
in der Rnhe deutlich herabgesetzt. Man kann die Beine um den ]~als legen und der 
Rump/ l~gt  sich auflerordentlich vielseitig and ausgiebig drehen. 

Die Kniesehnem'efiexe sind lebhaft, beiderseits gleich. Das Ph~nomen yon 
Go~])o~ ist deutlich ausgepr~gt. Die I-Iautreflexe sind normal. Pathologische 
Reflexe werden nicht festgestellr Die Sensibilit~t scheint intakt zu ssin. Die 
Untersuchung des GehSrs und des Vestibularapparates zeigt normale Verh~ltnisse. 
Augenhintergrund o. B. 

Die Encsphalographie deckt keine Ver~nderungen in der Gr6Be und in der 
Form der Ventrikel auI. 

Die Cerebrospinalfiiissigkeit ist farblos. AUe Reaktionen sind negativ. Albumin 
0,125 rag- %. Zucker 37 rag- %, 4/3 Zellen, Wa.g.  im Liquor und im Blur negativ. 

Das Kind ist im Beisein der Mutter ruhig, still, 6fters lustig und spielt gerne. 
L~iuft mit Begeisterung, obwohl es dabei leicht hinf~llt. Spricht ruhig mit der 
Mutter. Im Beisein fremder Leute ist es scheu, versteckt sich ira Rodk der Mutter, 
gewShnt sich abet bald an denArzL In fremder Umgebung allein gelassen, wird es 
u~ruhig, weint, will zu seiner Mutter gshen. Kennt die Teile seines eigenen K6rpers 
'und auch die Namen der Gegenst~nde in der Umgebung. Gebraucht sehr oft 
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kindliche, fiir seLa Alter primitive Worte und Ausdrficke. Z~hlt mechanisch bis 5. 
Hat  Begriffe ffir die Zahlen 1, 2 und 3. (3fters ist es nicht imstande, den Sinn 
gewShnlicher Fragen zu verstehen. Beantwortet  nicht die Fragen, sondern wieder- 
holt sie. Der Koeffizient der Inte]ligenz, best immt nach der Methode yon BINET- 
TERMAI~ 1, ist 0,38. Die intellektuelle Entwieklung entspricht derjenigen eines 
3j ~hrigen Kindes. 

Das Kind konnte 2 Jahre  sp/~ter wieder untersucht werden. Der  neuro- 
logische Zustand ist fast unver~ndert geblieben. Die psychisehe Entwieklung 
sclu'eitet, obwohl langsam, 
vorw/irts. 

Das Kind ist gegenw~rtig 
(Anfang 19~8) fiber ][5 Jahre  
alt. Sein Vater tei l t  mit, dab 
es sich kSrperlich gut ent- 
wickelt. Die unwillkfirliehen 
Bewegungen am Kopf und 
an den H/~nden dauern fort. 
Der Gang ist nut  wenig ge- 
stSrt. Psychisch soll sich das Abb. 1. 
Kind sehr gut ent~/iekeln, 
da aber die Spraehe sehr gestSrt ist, kann es nicht die Sehule besuehen. 

~'all 14. Ch. D. E. 8 Jahre  alter Knabe, geboren am 28 .1 .35 .  (Abb. l and 2). 
Zweites Kind gesunder Eltern.  Das 1. Kind,  ein jetzt  12 Jahre  altes Mgdchen, 
ist gesund. Bald nach der Geburt t ra t  auch bei ibm Gelbsncht auf, war aber 
sehw~eher und verschwand naeh einer Woche. Nachher entwickelte es sich in 
jeder Beziehung gut. Andere F~lle yon 
Gelbsucht wurden miitterlieher- .oder 
v/~terlicherseits nicht beobaehtet. 

Pat ient  war fast ausgetragen. Die 
Geburt begann pl6tzlich naeh einer psy- 
chisehen 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- 
schwaeh, konnte nicht an der Brust  
trinken. Man gab das Kind auf und 
deswegen wurde es eiligst naeh den Sitten ~bb. 2. 
des Landes notgetauft .  Am 2. Tag nach 
der Geburt t rat  Gelbsucht auf, welehe sehnell zunahm und etwa 1 Monat 
dauerte. ])as Kind war benommen, weinte nicht, trank nieht.  D i e  Stiihle 
waren fast schwarz. Die Temperatur  war erhOh~ --" bis 38 ~ Erst  1 Woehe naeh 
der Geburt ring es zu weinen an, ebenso an der Brust  zu trinken, wenn aueh 
ungenfigend; 5fteres Erbrechen, weswegen es sehr abmagerte.  W~hrend es vorher 
sehr still war, flag es jetzt  umgekehrt  viel zu schreien an und bekam dadureh 
eine Nabelhernie. Nachdem die Gelbsucht versehwand, war das Kind sehr 
schwaeh, hat te  6frets erhShte Temperaturen, weinte viel, erbraeh. Gegen 
den 7. Monat merkten die Eltern,  daJ~ das Kind sehr schla[[ wurde und 
nieht sitzen konnte.  Weml man es aufsetzte, fiel es urn. Beim Liegen 
drehte es den Kopf seitw~.rts. Es ring an, die Arme und Beine unaufhSrlieh 
zu bewegen, ebenso die Finger. Die Beine wurden gekreuzt. Seit 11/2 Jahren 
kreuzen sich aber die Beine nicht mehr und das Kind kann gestfitzt auf- 
t reten;  allerdings wurde im Alter yon 4 Jahren eine Tenotomie ausgeffihrt, um 

Ausgefiihrt yon Frau TSC~EI~Ew~ vom Insti tut  , ,Raswitije". 
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die SpitzfuBstellung zu korrigieren. Das Kind kann, nur wenn es durch Kissen 
gestiitzt wird, allein sitzen. Die Zi~hne entwickelten sich erst am Ende des 2. Jahres. 
Erst im 3. Jahr ring es an einzelne Worte auszusprechen, und zwar sehr unklar. 

Nach dem Urteil zweier Sehullehrer und der Eltern ist die psyehisehe Ent- 
wicklung des Kindes verh~ltnism/~Big znfriedenstellend. Es konnte die Eltern 
im Alter yon 2 gahren erkennen, war sauber, weiB viele Worte, spricht viel, 
steUt immer Fragen, kann kurze Geschichten erz~hlen. Lustiges Kind, lacht 
viel, hat gerne Musik und kann Melodien nachsingen, spielt fortw~hrend 
im Bert. Immer freundlizh und aufmerksam zu den Elteru, bitter die Xrzte, 
geheilt zu werden, damit es Lol/omotivfiihrer werden kann.  

Die Untersuehung bei der Aufnahme zeigt: Das bettl/~gerige Kind ist in der 
allgemeinen KSrperentwicklung zuriiekgeblieben. Innere Organe o. B. Seitens der 
Augen, der 0hren sowie der "Hirnnerven keine Besonderheiten. Der Kopf bewegt 
sich langsam, gewShnlieh h~ngt er nach hinten oder seitw~rts. Das Kind kann den 
Kopf sehwer geradehalten. Wenn es seitwiirts schaut und man es ruft, kann es den 
Kopf nicht rechtzeitig umdrehen, um in die entsprechende Richtung zu sehauen, 
obwohl es sich sehr darum bemfiht. Die Gesichtsmuskulatur ist fortw/~hrend in 
Bewegung. Der Mund verzieht sich, die Znnge bewegt sieh im Munde, was man 
daraus sehlieBt, dab die Backen sich w51ben. Manchmal streckt es die Zunge 
heraus. Lacht 5fters, aber sein L/ieheln ist verzerrt. Sprieht leise, die einzelnen 
Worte werden in Silben getrennt ausgesproehen, dabei ist die Phonation ungleich, 
so da6 einzelne Silben explosivartig hervorgestoften werden. Die Extremitdten 
bewegansieh]ortw~hrend langsam. DieArme,besonders der reehte, sind im Ellbogen 
gestreckt. 0fters ist der linke Arm halbgebeugt. Die Finger sind is  stdindigen 
athetoiden Bewegungen. Die gezieltel~ Bewegungen sind fast unmSglieh. Das Kind 
ist z. B. nicht imstande, einen bestimmten Teil des KSrpers zu beriihren. Bei 
solchen Versuchen dreht es gewShnlieh den Kopf seitw~rts. 

Die Beine sind ebenfalls in sti~ndiger Bewegung. Wenn das Kind liegt, werden 
die halb in den Knien gebeugten Beine gehoben und 5fters gekreuzt. Am h~ufigsten 
wird das rechte Bein stark gestreekt und gleichzeitig nach innen gedreht. Das 
linke Bein bewegt sich aueh fortw~hrend; es wechseln Beuge- und Streck- 
bewegungen ab. W/~hrend sieh die rechte Fu$sohle gewShnlich in Plantarflexion 
befindet, ist die linke in Dorsalflexion. Die Zehen bewegen sich aueh. Am 
h~ufigste ~ werden sie plantar gebeugt. Ab nnd zu wird die GroSzehe isoliert 
dorsal flektiert. 

Das Kind ist nicht imstande zu sitzen, f/~llt zuriiek oder seitw/irts; kann nicht 
gehen; gestiitzt tritt es auf, indem es die Beine aneinanderreibt. Ab und zu hebt 
es un~villkfirlich real das eine, real das andere Bein halb im Knie gebeugt. Bei 
diesen Gehversuehen dreht es den Kopf seitw~rts und streekt gleichzeitig die Arme. 
Dabei ist der Muskeltonus gesteigert. Die Sehnenreflexe und die Periostreflexe 
der oberen Extremitgten sind nicht auslSsbar. K.S.R. normal, A.S.R. nieht 
auslSsbar. Keine Pyramidensymptome. Bauchdeckenreflexe lebhaft. Soweit man 
es beurteilen kann, ist die Sensibilit/it intakt. 

Die psyehisehe Entwieklung des Kindes ist auffallend wenig beeintri~ehtigt. 
Es ist aufmerksam und konzentrationsfahig. Es folgt mit regem Interesse allem, 
was um es herum vorgeht, ist sehr gut orientiert, es kennt die Namen der Xrzte nnd 
des I-Iilfspersonals, sehr anh~nglich, meistens guter Laune, immer li~chelnd, liebens- 
wfirdig, spricht gerne mit allen, singt oft (die T(ine sind dabei rein, abet ungleich 
stark, die Worte der Lieder sind unklar). Es gibt seine Antworten ruhig, ohne sich 
etwas suggerieren zu lassen und ohne zu sehwanken. Gedaehtnis gut und genau. 
Sehr gewandt, hat es sich den neuen Bedingungen des Krankenhauses sehnell 
angepal~t. Naeh der Untersuehung eines Fachmannes (Frau KOLA~OWA) steht das 
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8j~hrige Kind intellektuell etwa auf der Stufe sines 5 Jahre und 2 Monate alten 
Kindes. 

Liquor o. B. Wa.R. des Blutes nnd des Liquors negativ. Die Encsphalographie 
zeigt eine md[3ige, abet deutliche Erweiterung aUer.Ventrikel. Die Lage der Ventrikel 
ist normal, die Seitenventrikel sind symmetrisch. 

Das Kind ist jetzt (Anfang 1948) fiber 13 Jahre alt. Der Vater schreibt uns, 
dab es dem Alter entsprechend gewachsen ist, ~ dab aber sein Zustand sonst 
anver~ndert geblie~en ist. Das Kind ist voltkommen hill_los, well es weder gehen 
noch sitzen kann. Die unwillkfirlichen Bewegungen der Extremitgten haben 
kaum abgenommen. Nut die Sprache soll zufriedenstellend sein. Das Kind 
soll sich psychisch gut entwickelt haben. Hat gutes Gedgchtnis nnd vielseitige 
Interessen. Besonders gern besch~ftigt es sich mit Geschichte, Geographie und 
Geologie. 

2"all 15. P.N.  1~,. 91/2 Jahre altes M~dchen, geb. am 10. 6.33. Erstes Kind 
gesunder Eltern. In der Aszendenz des Vaters und der Mutter keine anderen F~ille 
yon Icterus neonatoram. Die Eltern haben jetzt sin 2. Kind - -  ein M~dchen, 
2 Jahre und 7 ]~onate alt, vollstandig gesund, welches nach der Geburt eine ganz 
]eichte Gelbsucht durchmachte. 

Die Patientin w~z'de vor dem Terrain, mit 8 Monaten und 10 Tagen geboren. 
Die Schwangerschaft verlief normal. Bei der Geburt war das Kind gesund und 
krMtig, wog 4,5 kg. Am 2. Tag nach der Geburt wollte das Kind an der Brust 
trinken, doch komlte ihm die Mutter w~hrend der ersten 3~4  Tags nicht genfigend 
zu trinken geben, well sis Brustschmerzen batte. Das Kind weinte aus Hunger. 
2--3 Tage nach der Geburt trat Gelbsucht auf, welche im Verlaufe yon einigen, 
Tagen sich verstgrkte, sc d~B das Kind schwarzgelb wurde. Es hSrte auf zu trinken, 
war benommen, scblief fortwghrend. Am 9. Tag wurde sein Zustand besonders 
schwer, das Bewul3tsein war getrfibt. Die Temperatar soll nicht erh6ht gewesen 
sein. Der Zustand des Kindes war so schwer, dab man jeden Moment mit seinem 
Tod rechnete. Der Harn war stark gef~rbt. Zeitweise waren die Stfihle fast 
weiB. Keine Kr~mpfe. Der schwere Zustand dauerte fast 20 Tage. Dann ring 
das Kind an zu trinken, sein Zustand besserte sich. Die Gelbsucht dauerte fast 
3 Monate. 

Nach Verschwinden der Gelbsucht schien das Kind normah Im 5. Monat, 
w~hrend der Taufe, sah das Kind gut aus. lm 6. Monat machte es eine Grippe 
durch. Um diese Zeit traten die ersten Symptoms der Erkrankung auL Es wurde 
sebr schlaff, konnte nicht sitzen; wenn es aufgerichtet wurde, fiel der Kopf urn. 
Wghrend es vorher mit Leichtigkeit allerlei in den Mund stecken konnte, wurde 
dies jetzt schwierig, wie iiberbaupt alle seine Bewegungen unsicher nnd ungeschickt 
wurden. Voriibergehend traten auch SchluckstSrungen auf. AuBerdem trat zum 
ersten Male Strabismus auf, welcher auch jetzt besteht. Die Arzte dachten, dab es 
sich um den Folgezustand einer parainfektiSsen Encephalitis nach Grippe handelte, 
sein Zustand wnrde schlechter. Die unwillki~xliehsn Bewsgungen, die im 6. Monat 
zum Vorschein kamen, wurden gegen den 9. Monat stiirker. Um diese Zeit ging es 
demKindeam schlechtesten. Die unwillkiirlichenBewegungen derArmeundBeine 
waren stark= Das Kind machte Gehbewegungen, doch ohne Erfolg, well sich die 
Beine fiberkreuzten. Um diese Zeit wurde das Kind gegen Pocken geimpft. Es 
bekam erh6hte Tempe raturen und Ausschlag am ganzen K6rper. Ein Arzt aul~erte 
die Meinung, dab die cerebrale Erkranknng des Kindes durch kongenitale Lues 
b edingt sei, wodurch schwere Familienzwistigkeiten ausgel6st wurden. Alle serolo- 
gischen Unter suchungen in dieser Richtung batten nattirlich sin negatives Resultat 
ergeben. Ein anderer Arzt stellte die Diagnose ,,postvaceinale Encephalitis" - -  
sine Diagnose, an der er fibrigens auch jetzt festhfi]t. Das Kind entwickelte sich 
welter gut. Der Ern~hrungsznstand war mehr wie zufriedenstellend. Im Alter 
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yon 1 Jahr erkrankte das Kind an einer sehweren Dysenterie, welche etwa' 
6 Monate d~uerte, magerte aul3erordentlich stark ab, bis zu 4,5 kg - -  das Gewicht 
bei der Geburt. Das Kind erholte sich dann wieder, aber die unwillkfirliehen Be- 
wegungen blieben unver~ndert, tmAlter yon 2 Jahren war es imstande, sieh selbst 
aufzurichten und die sitzende Lage beizubehalten, wackelte aber dabei. Bald 
danach bekam das Kind einen eigenartigen toni~chen Kramplan[all des linken 
Beines und Armes, wobei die in gebeugter Lage fixierten Glieder starr und unbe- 
weglich wurden. Es scheint, dab dieser Zustand mit Schmerzen verbunden war, 
da das Kind fortw~hrend schrie. Es dauerte ein~ge Tage, um dann zu versehwinden. 
Im Alter von 3 Jahren Lungenentziindung. Mit 4 Jahren versuchte das Kind 
zu gehen: gestiitzt konnte es allein den Wagen schieben oder um das Bert herum- 
]aufen. In dieser Zeit war die ~berkreuzung der Beine immer noch vorhanden, 
obwobl nieht so ausgepr~gt wie friiher. Erst rnit 5 Jahren lernte es selbst~ndig 
gehen. Der Gang war und ist iibrigens aueh jetzt noch eigenartig, die Bewegungen 
sind ungleieh bemessen, vergesellsehaftet mit fiberflfissigen Mitbewegungen. In 
dieser Zeit bekam das Kind zum zweitenmal einen tonischen Krampfan]all 
des linlc~n Arme~ und Beines, genau wie das erstemal, aber yon l~ngerer Dauer. 
Wenn man versuehte, die gebeugten Glieder zu streeken, verspfirte das Kind 
starke Sehmerzen. Ein Chirurg schlug sogar eine Operation vor, die abgelehnt 
wurde. Nach 10 Tagen hSrte der Krampf auf nnd das Kind konnte sieh wieder 
aufrichten. Diese Anf~lle wiederholten sieh nie mehr. 

Der Zustand des Kindes hat eine deutliehe Neigung sieh zu bessern, obwohl 
sehr langsam. Die psyehische und intellektuelle Sphere entwiekelt sieh naeh dem 
Urteil der Eltern zufriedenstellend. Zwischen dem 1. und 2. Lebensjahr fingen 
die ersten Sprachversuche an. Erst im 5 Jahr wurde'die Spraehe besser. Jetzt 
versteht das Kind alles, was man ibm sagt, spricht aber undeutlieh. Die Wort- 
bfldung bereitet ihm sichtlieh groBe Miihe. Besonders schwierig ist die Aussprache 
des Buchstabens ,,R". Kann geniigend lesen und rechnen. ])as Sehreiben geht 
viel sehwieriger vor sich wegen der StSrung der Motorik; es hat grol~en Drang zum 
Lernen, erwartet immer ungeduldig die Lehrerin. 

Bei der Aufnahme wird festgestellt, dalt die allgemeine kSrperliche Entwicklung 
dem Alter entspricht. Muskulatur und Unterhautzellgewebe gut entwiekett. Innere 
Organe o.B. Strabismus convergens, ftirnnerven o. B. 

]:)as Krankheitsbild wird yon den unwillkiirlichen Bewegungen ehoreatisehen 
Charakters und dem wechselnden Muskeltonus beherrscht. Die Gesichtsmuskula~ur 
zeigt ]eicht ausgepr~gte athetotisehe Bewegtmgen. Der Kopf wird zwar gerade- 
gehalten, waekelt aber ununterbrochen, f~llt leicht herunter, um mit einer Stol~- 
bewegung ~ieder aufgericbtet zu werden. Wenn das Kind sich bewegt oder in 
psychisehe Aufregung ger~t, werden die Bewegungen der Extremit~ten starker, 
wobei ihr choreatischer Charakter noch deutlieher in Erseheinung tritt;  jetzt sieht 
man aueh deut]iche athetotisehe Bewegungen an den Fingern. Die gezielten Be- 
wegungen sind sehr gestSr.t und dysmetriseh. Der Gang ist unbeholfen. Ab und 
zu wird das eine oder das andere Bein stark gestreekt.'Die Sprache ist undeutlieh. 
Wenn das Kind aufgeregt ist, kann es iiberhaupt kein Wort her~usbringen. 

Patientin kann Anfang 1948 im Alter yon 14 Jahren wieder urr~ersucht werden. 
Vor 5 Jahren wurde in Wien dutch einen berfihmten Neurologen die Diagnose 
,,Zustand nach Encephalitis" gestellt und eine R5.-Tiefentherapie des Gehirns 
durchgefiihrt. ])as M~dchen hat sieh psyehisch sehr gut entwiekelt. Es besucht 
die seinem Alter entsprechende Sehulklasse. Wegen den schweren SpraehstS- 
rungen mul~ es aber ihre Priifungen erst am Ende des Jahres ablegen und 
zwar auf Sehreibmaschine. Die Prfifungen hat es immer mit ,,sehr gut" oder 
,,ausgezeichnet" bestanden. 
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Der neurologische Befund ist kanm vergndert. Der Gang hut sich allerdings 
gebessert and obwohl er maniriert anssieht, bereitet er ihr kaum Miihe. 

Fall I6. G. llj/~hrigerKnabe. EskonntenichtinErfahrunggebrachtwerden, 
ob es sieh um das 1. Kind gehandelt hut und ob es ausgetragen war. Am Ende 
der 2. Wo@e bekam das Kind schweren Ikterus und wurde danaeh so sehwer 
krank, dat3 man nieht glaubte, es retten zu k6nnen. Seit dieser Zeit soll das Kind 
sich sehlecht entwiekelt haben, hat spgt das Gehen gelernt. Bei der Aufnahme 
zeigt das Kind das t3Tische Bild einerAth6tose double. Pseudobabinski links. Das 
Kind ist gutmfitig und in bezug auf die psyehisehen und intellektuel]en Funk- 
tionen nicht besonders stark beeintrgehtigt. Spraehe sehr mangelhaft infolge 
ArtikulationsstSrungen. Abgesehen davonist der Wortschatz sehrgering. Das Ge- 
dgchtnis des Kindes soil gut sein. Es ist keine Progredienz des Leidens fest- 
zustellen. 

Fall 17. A.D.G. 17j/~hriges M'~dehen. Vater Alkoholiker. Zweites und drittes 
Kind derselben Eltern gesund; sie machten keinen Ikterus durch. Die Mutter hatte 
keine spontanen Abg/~nge. Patientin wurde zu frfih, im 8. Monat geboren. Die 
Geburt war mittelschwer, da das Kind in Ges~l~lage lag. Bei der Geburt wog das 
Kind nur 2 kg, war sehwgchlieh, abet sonst munter und trank an der Brust. 2 bis 
3 Tage nach der Geburt trat Gelbsucht auf, welche sich bald verstgrkte und 1Woehe 
lung dauerte. Der tIarn wurde dunkelbraun, die Windeln wurden verNrbt, die 
Stiihlewarengelb. W/ihrend der Gelbsueht erreiehtedie Benommenheitnurleiehte 
Grade. Das Kind koImte sogar an der Brust trinken, wenn es dazu angehalten 
wurde. {)fters Erbreehen, welches so lunge dauerte, wie das Kind gestillt wurde (bis 
zum 5. Monat). Bald nach Einsetzen der Gelbsucht traten An/iille yon Ntarre au[, 
wobei der Ko~[ nach hinten gebeugt wurde. ]:)as Kind war ziemlich krank, weswegen 
es notgetauft wurde. Nach dem Verschwinden der Ge]bsucht aber erholte es sieh 
augerordentlich schnell und genus vollkommem Bis zu seinem 5. Lebensmonat 
botes keine krankhaf~en Symptome, sowohl in bezug auf die allgemeine k6rperliche 
Entwicklung als auch auf die Motilit~t. 

Im 5. Lebensmonat erkrankte das Kind plStzlich mit l~ieber. Manche J(rzte 
meinten, es wgre eine Pneumonie gewesen, andere dachten an Meningitis. Am 
Kopf traten eitrige Pickel auf. Die Erkrankung dauerte 15 Tage. Die Mutter 
verbindet die nach Genesung des Kindes eingetretene ~nderung seines Zustandes 
mit dieser Erkrankung. Sie merkte niimlich, dab es au//allend schla]/und krafllos 
wurde. Es kormte I~icht mehr im I~ettchen sitzenbleiben, well es immer nach 
riickw~rts oder seit]ich umfiel, weswegen man es mit vielen Kissen stfitzen mugte. 
Auch der Kopf kormte nicht mehr Iichtig geradegehalten werden, sondern wackelte 
stgndig seitlich oder rfickwgrts. Eine auJ/allende Bewegungsarmut trat zutage. Uber 
den weiteren Verlauf der Erkrankung kann die Mutter keine genaueren Angaben 
machen. Vor allen Dingen weil~ sie nicht, warm die Hyper]cinesen, welche ]etzt da8 
klinische Bild beherrschen, auftraten. Sie meint, dai3 die Scblaffheit bis zum 3. Le- 
bensjahre dauerte. Um diese Zeit erwarb das Kind die Gehf~higkeit. Der Gang 
war aber lange Zeit wie der eines Betrunkenen. Die ersten Sprachversuche des 
Kindes fallen auch ins 3. Lebensjahr hineim Seitdem scheint sieh der Zustand des 
Kindes allm~hlich gebessert zu haben und sein Leben verlief ziemlich ereigI~islos. 
Es wurde in 10sychischer l:Iinsicht, abgesehen yon einer allgemeinen Reizbarkeit, 
vSllig unauffgllig. Es trat spgter in die Schule ein, wurde aber bald zu einer 
guten, ~ellweise sehr guten Schiilerin. Es erlernte bald nicht nur das Lesen, 
sondern fiberwand auch die anfanglichen Schwierigkeiten beim Schreiben. 

Die jetzigen Beschwerden, welche das M/idchen in die neurologische Klinik 
fiihrten, haben mit dem Grundleiden nichts zu tun. Es handelt sich um migr~ine- 
artige Anf~ille yon Pariisthesien der rechten KSrperhiilfte mit Sprachentgleisungen 
(Paraphasien), die yon starken Kopfschmerzen und Erbreehen gefolgt werden. 
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Dabei ist das M~dchen lichtscheu. Der erste Anfall, welcher zum erstenmal vor 
etwa l Monat eintrat, fiel mit der Menses zusammen. Am selben Tage trat das 
Kribbeln 3real auf und dauerte ie 10--15 Min. Nach einem besehwerdefreien 
Monat traten wiederum im Zusammenhang mit der Menses dieselben AnfKlle zum 
zweiten Male auf. 

Bei tier Aufnahme in der Klinik wird festgestellt: Normale K(irperentwicklung. 
Patientin is,t eher klein, Musku]atur un~l Fettpolster sind gut entwickelt, ebenso 
die sekund~tren Geschlechtsmerkmale. Inhere Organe o. B. ])as hervorstechendste 
krankhafte Symptom sind unwillkfirliche Bewegungen mittleren Grades, vor allem 
der Gesichts- und ~alsmnskulatur und dann der oberen Extremit~ten. Diese 
Bewegungen steigern sich, wenn die Kranke sich beobachtet ffihlt oder wenn sie 
aufgeregt, ist. Der Kopf der Kranken ffihrt fortws Drehbewegungen yon ver- 
schiedenen Amplituden mehr nach links, manchmal einze]n, manehmal sind es eine 
Reihe solcher Bewegungen. Die Gesichtsmuskulatur bewegt sich ununterbroehe1,, 
besonders deutlich tritt  die Grimassenbfldung beim Sprechen hervor. An den 
athetotischen Bewegungen der Gesichtsmuskulatur nimmt besonders die Mund- 
muskulatur tell, wodurch das sonst sympathische, anmutige Antlitz der Kranken 
entstellt wird. Die Arme machen fiberflfissige Bewegungen mit meist groSer Ampli- 
tude, die man kaum choreatisch nennen kann. Andeutung yon athetotischen 
Bewegungen der Finger. Die unwillkiirlichen Arm- und Fingerbewegungen steigern 
sich beim Gehen. Die feinen Bewegungen der H~nde sind ungeschickt. Nut leichte 
Ataxie beim Finger-Nase-Versueh. An den unteren Extremit~ten werden keine 
pathologischen Bewegungen festgestellt. Der Tonus der Muskulatur zeigf, fiberall 
das Bild des Spasmus mobilis in leichter Auspr~gung. Am ]inken Bein scheint der 
Tonus der Muskulatur entsehieden starker ausgesproehen als rechts, und zwar 
infolge t~eimischung yon Spastizit~t zur Rigidit~t. Diese pyramidale Komponente 
wird am Bein durch die gesteigerten Sehnenreflexe links und vor aUem durch 
den deutlich ausgesprochenen Babinski bewiesen. Interessant ist aber, da$ 
Patientin die rechten Extremitaten als sehw~cher und ungeschickter empfindet. 
Der Gang der Patientin bietet eigentlich kaum etwas Pathologisches dar, 
man kann ihn hScbstens als ungeschickt bezeichnen. Knie-Hacken-Versuch o. B. 
Sensibilits ungestSrt. GehSr und Sehvermbgen o. B. 

Die Spraehe ist kaum durch die athetotischen Beweguhgen der Mund- 
muskulatur und auch der Zunge beeintraehtigt und durchaus verst~ndlich. 

Die Psyche und die Intelligenz kSnnen kurz dadurch charakterisiert werden, 
dalt sie yon der Norm nicht abweichen. Patientin hat ein sympathisches Wesen, 
ist zwar nerv5s, aber ohne irgendwe]che Zeichen yon Affektinkontinenz. Die In- 
telligenz scheint sogar nach der Erfahrung in der Schule (Patientin sell in 3 Jahren 
das Gymnasium absolvieren) unrl laut  Angabe der Mutter sogar fiber dem Dureh- 
schnitt zu stehen. 

Die Lumbalpunktion ergib't im Liquor normale Verhhltnisse. Das Encephalo- 
9ramm zeigt normal grebe und symmetrische Ventrikel. 

Patientin kann Anfang 1948 mit 22 Jabren wieder untersucht werden. Sie 
hat inzwischen das Gymnasium mit eider guten Note absolviert und ist jetzt 
im VI. Semester der philosophiseben FakultKt cter Universitat (Abteilung 
Geographic). Die Priifungen ffir die beiden ersten J~hre hat sie mit guter 
Note abgelegt. 

KSrperlieher Befund zufriedenstellend. Der neurologische Bdund hat sich 
nich~ wesentlich ver~ndert. Schreibt gut obwohl etwas langsam. 

Fatl 18. M. L. C. 18j~hriges M~idchen, geboIen im 7. Monat der Sehwanger- 
schaft. Die Geburt war ]eicht. Patientin ist erstes und einziges Kind gesunder 
Eltern. Die Mutter war e~st 16 Jahre alt, als das Kind geboren wurde. Das Kind 
war klein, lebensschwach, konnte die Augen nicht aufmachen und nicht an der 
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]3rust trinken. Man muBte ihm den Mund gewaltsam 6ffnen, um ihm Milch ein- 
zutr~ufeln. 3- -4  Tagenaehder  Gebur t t r a t  Gelbsueht auf, welehearffangssehwach 
war, spgter sich aber verstarkte, so dag das Kind fast schwarz wurde. Der H a m  
war sehr dunkel, ebenso die StiihJe. Die Temperatur  war niche, erh6ht. Die Gelb- 
sueht dauerte ungefahr 11/2 Monate. Das Kind war so sehwer krank, dab die ~rzte  
jede Hoffnung aufgaben. Es war benommen und weinte nicht. Erst  am15. Lebens- 
tag ring es an zu weinen und am 20. Tag an der Brust  zu trinken. Nachdem die 
Gelbsucht versehwand, t ra t  in der GesgBgegend ein AbseeB auf. Das Kind war 
wiederum etwa 1 Monat lang sehwer krank, hatte erh6hte Temperaturen und kam 
stark herunter. Erst gegen den 3. Monat ring es an, sieh wieder zu erho!en, trank 
gut und nahm etwa 1/2 kg je Monat zu. Um diese Zeit warden keine Krankheits- 
symptome festgestellt, abgesehen davon, dab es, start  die Hgnde an den Mund zu 
bringen, wie das bei Kindern dieses Alters iiblich ist, sie naeh oben streekte, aege~ 
den 7. Monat wurde abet da~ Kind schla]/, konnte seinen Kop/  nicht geradehalten ; 
vom Sitzen war keine Rede. Bis zum 2. Lebensjahre war das Kind unsauber. ~Tm 
diese Zeit ring es zum erstenmal an, Interesse an der Umgebung zu zeigen und die 
ersten Worte auszusprechen. Auch die Zahnentwicklung war sehr versp~tet - -  
erst im 2. Jahre  fingen die Z~hne zu wachsen an. ~brigens waren, genau wie die 
Milchzghne, auch die Dauerz~hne sehr anf~llig und wurden leicht kari6s. Das Kind 
lernte das Gehen nie und auch das Sitzen macht  ihm bis heute groBe Schwierig- 
keiten. Es sol] bis zum 4. Lebensjahr keine unwillkiirtichen Bewegungen gehabt 
haben. Erst  um diese Zeit t raten die Hyperkinesen auf, welcbe seitdem das Krank- 
heitsbild beherrsehen. Zuers~ die Arme and sp/iter die Beine fingen sieh ganz 
ziellos und merkwiirdig zu bewegen an. Wenn das Kind naeh einem Gegenstand 
greifen wollte, fiihrte der Arm unzweekm~gige Bewegungen aus, ~r welehen aucl~ 
der Kopf ergriffen wurde. Die unwillkfirlichen Bewegungen verst~rkten sich yon 
Jah r  zu Jah r  immer mehr, so dal3 das Kind vollkommen hilflos wurde and nicht 
imstande war, selbst~ndig zu essen. Es hatte keinen Augenblick Ruhe; nut: im 
Schlafe h6rten die Bewegungen auf. Aber auch der Schlaf ist seit langer Zeit sehr 
unruhig und ungenfigend, weswegen man gezwungen ist, der Pat[entin seit Jahren 
abends Luminal zu verabreiehen. Naek Angabe der El tern entwiekelte sieh die 
Patientin psyehiseh und intellektuell zufriedenstellend. Die Sprache ist zwar un- 
deutlich und der Wortschatz gering, aber sie versteht  alles, was man ihr sagt. Sic 
hat  Interesse fiir Sachen, woffir sieh Erwaehsene interessieren; kann nicht allein 
lesen, hat  es abet  gerne, wenn man ihr vorliest. Sie besitzt ~ollkommene Krank- 
heitseinsicht. Ihr  gr6gter Trau_m war immer, gesund zu werden am in die Sehule 
zu gehen. Sie ist sehr empfindlich, z/irtlich und anhgnglich, besonders dem 
Vater gegemiber. HSrt  gerne Musik. Gegen das 14. Jahr  ring die Pubert~it an, 
die normal verlief. Sie menstruiert  regelmgBig. 

Bei den Untersuehung in der Klinik zeigt das erwaehsene Madehen gute all- 
gemeine KSrperentwieklung. Stark ausgesprochene Sko]iese naeh rechts mit  
Thoraxdeformation. Die sekundgren Gesehleehtsmerkmale sind gut ausgeprhgt. 
Nuskulatur m~/3ig, Unterhautzellgewebe gut entwiekelt. Kopf- und Hirnner~ren 
o .B .  Z~hne in sehr sehlechtem Zustand. Die oberen Sehneidezghne fehlen fast 
ganz. Das M/~dehen liegt dauernd im Bert, weil es weder gehen noch sitzen kann. 
Innere Organe o. B. 

Pupillen miigig we it, gleichgroB, reagieren normal. Kein Strabismus. Die 
Gesichtsmuskulc~tur und die Lippe~ be/inden sich i~ ]ortw~ihrenden athetotischen 
Bewegungen. Dabei wird der Mund verzogen and die Lippen 6fters sehnauzeartig 
ausgezogen. D~s Kind 1/~chelt 5fters, abet  alas Laeheln ist wegen der athetotisehen 
Bewegungen verunstaltet .  Auch die Arme werden fortwghrend als Ganzes bewegt, 
wobei sie meis~ens in die Ellbogen gestreekt und seitwiirts abduziert  sind. Um sie 
zu beugen, ist die Uberwindung eines groBen Widerstandes notwendig. GewShnliet~ 
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ist die linke Hand geschlossen, wobei der Daumen unter den Fingern liegt. Wiihrend 
die Finger der geschlossenen linken Hand sich kaum sichtbar bewegen, befinden 
sich die gestreckten Finger der rechten Hand in fortwahrender Bewegung, wobei sie 
am hKufigsten die Geburtshelferhandstellung annehmen. Zugleich fiihrt der rechte 
Arm eine starke Drehbewegung nach auSen aus. Die Beine werden meistens in Knie- 
beugesteHung gehalten, wiihrend die Ffii3e dorsal flektiert sind. Auch die Beine 
befinden sich in fortwiihrender Bewegung, wobei das linke Bein 5fters im Knie 
gestreckt wird, wiihrend das rechte meistens gebeugt ist. Sehr oft werden die ttiiften 
and die Knie aneinandergepre$t. Manehmal werden die Untersehenkel gekreuzt. 
Die Lage der Beine ist abet nicht fixiert, sondern wechselt dauernd. Die Zehen 
sind stark gekriimmt. Die GroBzehe ist yon den anderen Zehen stark abduziert. 
Beim Versueh, das Miidchen aufzusetzen, nehmen die Extremiti~ten die merk- 
wiirdigsten Stellungen an. Die Kranke ist nicht imstande, Gehbewegu~gen zu 
maehen, sogar wenn sie unter beiden Armen gestiitzt wird. Wenn man Geduld und 
Ausdauer hat, kann man feststellen, dab die Kniesehne~reflexe ausgel6st werden 
kSnnen, nicht dagegen die Achillessehnenreflexe. Pyramidale Zeichen fehlen. Die 
Bauchdeekenreflexe sind vorhanden. 

Wi~hrend der Tonus der E~tremit~ten, der wechselnd ist, mchr zur Rigiditiit 
neigt ,besteht eine ausgesprochene Hypotonie der Hals- und ~aekenmuskulatur, 
weswegen das M~idchen nicht imstande ist, den Kopf geradezuh~lten. 

Die Sprach~ ist aufierordentlich undeutlich, das M~clehen bringt in der Gegen- 
wart des Arztes nur einzelne schwer versti~ndliche Worte hervor. Wenn es allein 
mit den Eltern ist, soll die Spraehe viel deutlieher sere. 

~ber  den psychischen Zustand verg]eiche die Anamnese. 
Die Kranke ist jetzt  (Anfang 1948) 23 Jahre alt. Ihr  Zustand' ist unverandert. 

Sie ist vollkommen hilflos. Die AngehSrige mfissen sie fiittern, anziehen, sauber 
halten, im Bett umdrehen. Patientin leidet au~erordentlich unter ihrem Zustand. 
Sie ist unruhig, leidet an Schlaflosigkeit. Der Gedanke, da~ sie schwer krank ist 
und dab ihre Krankheit  unheilbar ist. qui l t  sic st~ndig. Als sie ]iinger war hat sie 
davon getr~umt, die Schule zu besnehen, Geige zu spielen and fremde Sprachen zu 
erlernen. Seitdem sie die Aussiehtslosigkeit ihres Zustandes begriffen hat, ist sie 
immer mehr und mehr diister and verzweifelt geworden. Das einzige, was itlr 
noch Freude bereiten kann, ist, wenn man ihr vorliest. Sie hat Interesse ffir alles. 

III. Besprechung der F~ille. 

A. Zugeh6rigIceit zum Icterus gravis neonatorum ]amiliaris. 
Die Frage ,  die uns  in d iesem I~api te l  besch~ft igen soll, i s t  die,  ob 

den  hier  ~ngef i ihr ten  Fi~llen yon  E. p. i. t~ ts~chl ich  ein I c t e rus  gr~vis  
n e o n a t o r u m  /amiliaris.vorausgegangen is t .  Gem~I~ der  he r r schenden  
Auffassung t r ennen  wi t  die /amilidre F o r m  des I c t e ru s  g rav i s  neo- 
n~ to rum Ms eine nosologische E i n h e i t  m i t  noch u n b e k ~ n n t e r  Xt io logie  1 
scharf  ab von den ande ren  symptomatischen F o r m e n  yon  schwerer  Gelb-  
sueht ,  welehe ira Verl~ufe ve r sch iedener  E r k r a n k u n g e n  mi t  bekannte~ ~ 
~ t io log ie  w~hre~d der  Neugebo renenpe r i cde  au f t r e t en .  D~zu geh5ren  
vor  a l lem die kongen i t a l e  G~lleng~ngs~tresie ,  die Lebe r syph i l i s  und  die 
Sepsis.  Auch  der  sog. l~esorp t ions ik te rus ,  der  nach  e x t r a v a s a l e m  H~mo-  
g lob inabbuu  a u f t r e t e n  soll, i s t  h ie rher  zu rechnen.  I n  d iesem Sinne 

1 Die Arbeit war im Jahre 1943 abgeschlossen, bevor zu uns die Knnde yon 
der Entdeckung des Rh.-~aktors kam. 
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sind wir berechtigt, yon einem idiopathischen oder /amiligren Icterus 
gravis neonatorum zu sprechen und ihm den symptomatischen Ieterus 
gravis neonatorum gegenfiberzustellen. Zugunsten der Annahme einer 
familis Form spricht nach F_4~co~I u. a. bei den fibrigen Kindern 
das Auftreten yon bestimmten krankhMten Erscheinungen, welche 
sich w~hrend der ersten 10 Tage des extrauterinen Lebens einstellen 
und welche dieser Autor, genau so wie den I. g. n., Ms Anpassungs- 
st6rungen auffaBt. Zu diesen AnpassungsstSrungen, welehe, wenn sie 
nicht den Tod herbeiffihren, auffMlend raseh und restlos ausheilen, 
rechnet FANCOI~I: 1. die blaue und weil]e Asphyxie gleich nach der 
Geburt und die Apnoeanf~lle der folgenden Tage; 2. Kr~mpfe, die 
bald tonisch, bald klonisch mehr oder weniger generMisiert verlaufen ; 
3. (}deme, die yon nur mit der Waage erfM~baren Pr~Sdemen fiber 
das Oedenla neonatorum bis zum Hydrops sich steigern kSnnen; 
4. An~Lmie M]er Grade ; 5. Blutungen nach innen (intrakraniell, CephMo- 
h~Lmatom, in die Nebenniere usw.) oder nach auBen (Mel~Lna, Nabel- 
blutungen, Id~maturie, Hautb]utungen usw.) und 6. Thermolabilit~t, 
die besonders bei Frfihgeborenen bedrohliche Formen annehmen kann. 

Die famili~re bzw. endogene Disposition zum Icterus gravis neo- 
natorum kann sich nach unserer Erfahrung auch in einer auffMlenden 
H~ufung spontaner Abg~nge oder ~rfihgeburten der ~Iutter ~uBer~, 
auf welche bei der Aufnahme der Anamnese besonders geachtet werden 
mull Wie die Erf~hrung lehrt, seheint aul3erdem die Unrei]e der 
Frncht ein Hilfsfaktor ftir die Entstehung der schweren Gelbsueht zu 
sein. Wir sehen jedenfMls bei m~nchen Fami]ien das Auftreten yon 
Icterus gravis nur bei den Frfihgeburten. 

Die Abgrenzuag des Ieterus gravis neonatorum fs~miliaris (I. g. n. f.) 
gegen die kongenitMe GMlengangsatresie ist insofern nicht schwierig, Ms 
sie stets zum Tode ffihrt. EbenfMls l~l]t sieh eine Syphilis leicht auf 
Grund serologischer Untersuehungen aussehlie~en. D~t8 der sog. t~e- 
sorptionsikterus keine nennenswerte l~olle beim Auftreten des Neu- 
geborenenikterus spielt, hat neuderdings FANOONI gezeigt. 

Sehwieriger kann die DifferentiMdiagnose des I. g. n. f. gegenttber 
einer Sepsis bzw. einer Pericholangitis der Neugeborenen sein. Man mul3 
sich ~ber vorAugen hMten, daB, wie aueh FAN co~I hervorhebt, frfiher die 
Infektion Ms Ursache eines Ieterus gravis neonatorum stark iiberschs 
wurde, wie iiberhaupt nach ibm die Infektionsbereitschaft der Neu- 
geborenen im Gegens~tz zu derjenigen der S~uglinge Ms recht gering 
bezeichnet werden muB. Aus diesen Grtinden sind die Falle yon Neu- 
geborenensepsis viel seltener Ms meist angenommen wird. Dazu kommt 
der Umstand, dM] nur ein Bruchteil dieser ]~glle einen Ikterus bekommt. 

Andererseits aber pr~disponiert gerade der I. g. n. f. sehr zu sekun- 
dgren Infektionen, so d ~  sogar der N~chweis eines Erregers irn Blute 
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oder sonstwo im KSrper nieht gegen die Diagnose I. g. n. f. zu sprechen 
braucht.  In  zweifelhaften FAllen verfiigen wir noeh fiber einige wichtige 
differentialdiagnostische Kriterien. Da hilft uns z. B. die Beobaehtung, 
dab im Gegensatz zu einer septischen Erkrankung,  die mit  Ik terus  
einhergeht, der I.  g. n. f. am haufigsten in den ersten Tagen nach der 
Geburt  auftr i t t ,  wean die Kinder nicht schon mi t  Gelbsucht znr Welt  
gekommen sind. Andererseits muB man abet  wissen, dab nach den Beob- 
achtungen bet Fallen aus der Li tera tur  und bet eigenen Fallen - -  
im Gegensatz zu den Auffassungen y o n  ZIMMERMANN-YANNET, 
HAW~:SLEY-LmHTWOOD und G E R A L D - G R E E N F I E L D - K O U N I N E  - -  keines- 
wegs aueh eJn sp~tcres Auffreten yon Ik terus  die famili~re Form aus- 
schlieBt. Immerhin  muB ein spateres Auftreten der Gelbsucht als 
2 Wochen nach der Geburt  den Verdacht erweeken, dab es sieh urn eine 
symptomatisehe Form yon Ikterus '  handel t l .  Dagegen kann die Dauer 
der Gelbsucht unseres Eraehtens  fiir die Differentialdiagnose ,fiebt ver- 
wertet werden, denn sie unterliegt bet dem I. g. n. f. s tarken Sehwan- 
kungen - -  angefangen yon einigen Tagen bis mehreren Monaten; die 
langste Dauer, die man in der Li tera tur  bet sieheren Fallen yon I.  g. n. f. 
findet, betragt  t2 Monate [1 Fall yon HA~T und 1 Tall (F. B.) yon 
GERALD-GI~EENFIELD-KouNINE~]. Auch ein Schwankenin der In tens i ta t  
des Ik terus  spricht nicht gegen I. g. n. f. 

Die yon FI~KELST~I_~ aufgestellte Regel, dab der I. g. n. f. sehr selten 
das erste Kind betrifft, abet  wenn eines der Kinder Gelbsueht bekommt,  
die folgenden Kinder davon meist  nieht verschont bleiben, hat  so 
viele Ausnahmen, dab sie differentialdiagnostisch nicht verwertbar  ist. 

Aus diesen Griinden ist es sehr zu begrfiBen, dab bei differential- 
diagnostiseh schwer abgrenzbaren Fallen uns eine systematisehe Unter-  
suchung des roten Blutbildes weiterfiihren kann. Wissen wir doch 
jetzt (v. GIEI~KE, LE~NDORFF, C. DE LANOF, U. a.), dab der I .  g. n. f. 
sehr hfiufig - -  allerdings nach unserer Erfahrung nieht immer - -  
yon ether hamolytisehen Anamie, welche mit  betraehtlicher Verminde- 
rung des Hamoglobingehaltes und vor allem der Erythrocytenzahl  ein- 
hergeht, begleitct wird. Leider erfordert  die Feststellung dieses wichtigen 
Symptoms eine fortlaufende Blutuntersuchung. Denn, wie wir besonders 
dureh die Untersuchungen yon H. LER-SDO~FF bei der Anamie der Neu- 
geborenen wissen, kGnnen die hamolytisehen Vorg/tnge sehubartig in 
Form yon einzelnen Blutkrisen erfolgen, und zwar versehieden lange 
Zeit nach der Geburt. Deswegen kann der pathologisehe Blutbefund 
nur selten dutch eine einmalige Blutuntersuchung rieh~tig erfal3t werden. 
Genau so charakteristisch ffir den I.  g. n. f. wie die Anamie, abet  noch 

1 P~iv,  BROCHJE~ U. WANG setzen die obere Grenze sogar auf 3 Wochen. 
Bet 6inem Fall -con E. p. i. yon MO~Rm, zitiert yon ttAWKSLEu und LIGttT- 

WOOl), ist die Rede sogar yon Gelbsucht, die 41/~ Jahre gedauert hat. 
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weniger konstant  wie diese, ist die Erythroblast/~mie bzw. die Erythro-  
blastose (v. GI~UK~, C. DE LACqGE U. a.), welche, wenn vorhanden, yon 
grol]er differentialdiagnostischer' Bedeutung ist. 

Die Entdeckung der ]~olle des l~hesus-Blutfaktors in der Genese des 
I. g. n. f. wird uns erlauben, dureh serologisehe Untersuchung des Blutes 
der Eltern und des Kindes die Differentialdiagnose der famili/~ren Form 
des I. g. n. gegentiber den symptomatisehen Formen noeh genauer zu 
gestalten und beide Formen noeh seh//rfer voneinander abzugrenzen, 
als dies bis j e t z t  mSglieh gewesen ist. 

Die Differentia]diagnose gegen~ber dem gew6hnliehen, guturtigen 
Ik terus  der Neugeborenen, weleher yon vielen Autoren (v. GfER~E, 
FA~oo~I u. a.) nur als quant i ta t iv  versebieden yon dem I. g. n. f. auf- 
gefaBt wird, ist meis; nieht sehwierig, wenn man sieh die Klinik und den 
Verlauf beider Formen yon Ieterus  neonatorum vor Augen hglt. Aul3er- 
dem fehlt dem gewShnliehen Ik terus  sowohl die Angmie als aueh eine 
nennenswerte Ery~]hroblast/~mie. Ferner findeg man bei dem I. g. n. f. 
im Gegensatz zmn gewShnliehen Ik terus  im Serum sehr hgufig aueh die 
direkte va~  D~sr B?:gGJ~sche Reaktion positiv und im H a m  auBer Uro- 
bilin und Urobilinogen aueh Bilirnbin 1, weswegen, im Gegensatz zum 
gewShnliehen Ikterus,  beim I. g, n. f. die Windeln eharakteristisch 
verfgrb~ werden - -  ein Punkt,  auf welehem man beim Erheben der 
Anamnese besonders aehten muB. 

Sehlieglieh mug bier noch der Ik terus  der Frtihgeburten Erwghnung 
linden. Naeh der Auffassung yon FA~Oo~I, der Mr  uas vollkommen an- 
sehliel3en, ist das Moment der Unreife nur als ein beg~instigender Fak to r  
in der Konstellation, die zum I. g. n. f. ffihrt, zu werten. Daraus geht 
hervor, dal3 wit aueh die Fglle yon sehwerer Gelbsueht, die bei Frfih- 
geburten auftreten, zur famili/i.ren Form des Ieteru~ gravis neonatorum 
z/~hlen dtirfen. 

Betraehten wir nun naeh diesen einleitenden Betraehtungen die F~lle 
der E. p. i. yore Standpunkt  ihrer BezJehung zum !. g. n. f., so kommen 
wir zu folgenden Feststellungen. 

Bei den Fallen yon At~KWRIGHT, PITFIDLD, GUTIIRIE,  GREENWALD- 

M~ss~u, HARw, ttOFriVIAsN-HAt:SMAS~ (F~tlle X. P., B IV, B V), 
C. D~LA~a~ (FMle A, B und C), GEgALD-GU~SFIE~D-Kot~I~  
(FM1 D. P.) und bei unseren Fgllen (1, 3, 5 und 14) liegt das famili~re 
Moment so klar zutage, dgl~ wir uns fiber diese F~lle nieht welter ~us- 
zulassen br~uehen. 

Nach El~J~I~S~u enth/~lt auch beim gew6hnlichen Ikterus der Ham geringe 
Mengen yon Bilirubim Die Urs~che, weswegen er mi~ den gewShnliehen Me~hoden 
nicht festgestellt werden kann und weswegen er die Leinen nieht verf~rbt, liegt 
darin, dab die geringen Mengen yon Gallenfarbstoff nicb.t im Ham gelSst sind, 
sondern sich in Krystallform abscheiden. 

Arch. f. Psych. u. Zeitsehr h-cur. Bd. 180. 10 
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Von den flbrigen F/illen, bei welehen dies nicht deutlich zutage 
tri t t ,  ist zu sagen, dal3 das klinische BiId und der Verlauf bei den 
4 F/illen von SPILLER, bei dem Fall yon C. D~ LA,WG~ aus dem Jahre  
1924, beim Fall R. yon HO~'FMAN~-H~tVS~A~, bei den F/illen S . H .  
und M. L. yon ZI~ERM~_~-YA~ET, bei dem Fall W~STRIE~r D~ 
LA~G~, beim Fall BUttGI~AI~DT-ScItIA~USSING, beim Fall I I  und F. B. 
yon GERALD-G~EENFInLD-Kou~], bei beiden F/illen yon BIE~OND- 
VAN CRnVnLD, beim Fall yon FA~co~I sowie bei unseren F~llen 2, 4, 
6, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 15 und 18, so eharakteristiseh sind, dab es uns 
erlaubt erseheint, 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 ZIM~E.R~A~ and Y A ~ T  ihren Fall S .H .  
fiir eine Sepsis auf G~und der Tatsaehe, dab am 28. Tage naeh der 
Gebnrt aus dem Blute des Patienten ein h~molytiseher Colistamm ge- 
ziichtet wurde, naehdem vorher hs Blutkulturen sieh ~tets als ne- 
gativ erwiesen hatten.  Dieser positive Befund wurde bei 3 folgenden 
-Untersuchungen bests und auBerdem einige Woehen sps ein 
osteomyelitiseher Herd ira linken Humerus festgestellt, weleher dann 
restlos und spontan ausheilte. Gegen die Diagnose ,,Sepsis" sprieht 
unseres Erachtens die Tatsaehe, dab der Ikterus sehon bei der Ge'burt 
bestand; augerdem zeigte das Kind eine An/imie, lange bevor irgendwelehe 
klinisehe oder bakteriologisehe Zeiehen einer Sepsis auftraten. Aueh 
C. D~ LA~G~ h~lt diesen Fall yon ZI~ER~A~?r und Y A ~ T  fiir einen 
I. g. n. f., kompliziert dureh sekund/ire Infektion. C. DE LaNes h/ilt 
andererseits ihren ersten Fall aus dem Jahre 1924, bei welehem 26 Tage 
naeh der  Geburt aus dem Blute Streptodiplokokken geziiehtet wurden, 
fiir eine prim/ire Sepsis. Gegen diese Diagnose sprieht aber, abgesehen 
yore ganzen Verlauf, die Tatsaehe, dab das Kind meist afebrfl war und 
dab es bereits am 3. Tag naeh der Geburt  stark ikteriseh wurde. Die 
Diagnose ,,Cholang~is infeetiosa" beim Fall WESTRIE~E~-C. DE LAN~I~ 
wird eigentlieh durch niehts gestiitzt und mul3 deswegen abgelehnt wer- 
den. Xhnliehe Uberlegungen gelten aueh fiir die beiden F/ille yon 
BIEMO~D-V~r Ca~V~D, welehe yon den Autoren als Nabelsepsis auf- 
gefaBt wurden. Ihre Hauptgrffnde fiir diese Diagnose sind, abgesehen 
yon den entziindliehen Erscheinungen am Nabel, das Fehlen einer 
Erythroblast/imie und die nur' geringe Abnahme des H/imoglobins. Wie 
wir schon erw/ihnt haben, gehOrt aber die Erythroblastose night zu den 
obligaten Symptomen des I. g. n . f .  Was das Fehlen einer st/irkeren 
An/~mie anbelangt, mug bemerkt werden, daB, abgesehen davon, daf~ aueh 
sie in seltenen F/illen yon I. g. n. f. fehlen kann, das rote Blutbild beim 
Fall E. C. erst am 13. Tag nach der Geburt untersueht wurde und dab 
beim Fall ~ .  N. die am 4. Tage vorgenommene Blutuntersuehung 
3 8~0 000 Erythrocyten  ergab, was immerhin im Sinne einer An/imie zu 
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werten ist. Dazu kommt  die Tatsache, dag bei b~iden Fs die Gelb- 
sucht sehr bald nach der Geburt  auf t ra t  und dab die ms erhShten 
Temperaturen nur kurze Zeit dauerten. Deswegen ersehein~ es uns 
erlaubt anzunehmen, dab es sieh bei beiden F/illen von BI]~NO~D-VAN 
CREVELD um ein I. g. n. f. gehandelt hat,  kompliziert durch Nabel- 
infektion. Das klinisehe Bild und der Verlauf des Falles von BVnG~aRDT- 
SC~L~VSSI~C ist ffir die famili/tre t~orm des schweren Ik terus  der Neu- 
geborenen so ~ypisch, dag wit keine Bedenken haben, ihn auch zu dieser 
Erkrankung zu rechnen, obwohl im Blute einmal 120% H//moglobin 
Iestgestellt worden ist. C. I)n La~G~ meint, dab dies gentigt, um bei 
diesem Fall die Diagnose I. g. IL f. abzu]ehnen. Wir k6nnen uns der Mei- 
hung von C. ~)E LA~GE nicht anschliel3en, weil der H/~moglobingehalt 
nut  einmM untersueht wurde und fiber die Zahl der Erythrocyten  nichts 
gesagt wird. Aul~erdem aber wissen wir, dab bei grogem Bilirubingehalt 
im St rum ein erh6hter H~moglobingehMt vorget/~uscht werden kann. 

Es bleibt nur noeh der Fall yon PAVL, bei welehem vor allem das 
Auftreten der Gelbsucht erst am Ende der 2. Woche, weniger die sehr 
lange Dauer derselben (ns fiber 9 ~onate)  Zweifel an der Diagnose 
I. g. n. f. erwecken muB. Wit  haben aber gesehen, dab unter  beson- 
deren, uns noch unbekannten Umst~nden aueh beim I. g. n. f. die Gelb- 
sueht versps auflreten kann, weswegen wit uns entschlossen haben, 
auch diesen Fall, obwohl unter Reserve, mitaufzunehmen. Dal3 es sieh 
bei ihm um eine Wmsos;sche Krankhei t  handelt, woran der Verfasser 
aueh denk~, halten wit fiir unw~hrscheinlich. 

Von den eigenen F/~llen macht  ernstere differential-diagnostische 
Schwierigkeiten eigentlich nut  Fall 17. Erstens, weft naeh der Anamnese 
die M6gliehkeit besteht, dag das Nervenleiden im Zusammenh~ng mit  
einer im 5. Monat durchgemachten p~rainfekti6sen Encephalitis s teht;  
zweitens, weft kliniseh eine zwar geringe, aber sichere Schs seitens 
der Pyramidenbahn links besteht. Auf der anderen Seite ist abet  der .  
Ver]auf des Leidens so charakteris~isch, dab wit kcine Bedenken haben, 
ihn aueh als Folgezustand eines I. g. n. I. zu betraehten. Die beschwerde- 
freie Periode bis zum 5. Monat, nachdem das Kind den I. g. n. f. durch- 
gemaeht  hatte,  wie wir sehen werden, pagt  gut zu dieser Annahme. 

Als auffallend mug die grol3e Anzahl yon Frfihgeburten bei den 
eigenen Fs bezeiehnet werden. So z. B. w/ihrend yon den 28 F~llen 
aus der L i te ra tu res  sieh nur bei 3 Fgllen (Fall I I  yon S~ILLER, Fall ~ .  L. 
yon Zllu~E,~3~tNN und YANNET und Fall C. von C. DE L~-eE)  um Frfih. 
geburten handelt,  sind von den eigenen 18 F~llen nicht weniger wie 
8 F/ille (4, 6, 7, 8, 11, ] 5, 17 und 18)Frfihgebnrten. Wit  k6nnen uns diesen 
Unterschied nieht erkl~ren. DaB ein bei einer Frfihgeburt auftretender  
Icterus gravis abet  prinzipiell nieht anders als v ie  bei einem aus. 
getragenen Kinde gewertet werden muB, wurde sehon ausgeffihrt. 

10" 



Zusammen]assend k6nnen wir also sagen, d~[3 h6chstwahrscheinlich 
allen bier ange]i~hrten Fiillen yon E. p. i. ein I. g. n. ~. und nicht eine 
~ymptomatische Gelbsucht vorausgegangen ist. 

B. Klinik. 

Genau so wie man bei der Kohlenoxydvergiftung die klinischen 
Erseheinungen des akuten bzw. des hypoxisehen Stadiums yon demj enigen 
des chronischen bzw. des posthypoxisehen Stadiums, in wMehem sich 
die Folgezustande der im ersten Stadium gesetzten Sehadigungen des 
Zentralorgans geltend maehen, unterseheidet, genau so nehmen wir an, 
da~ der EneephMopathia posticteric~ infatum Ms einem krankhaften 
Zustand ein krankb~f~er Vorgang vorangeht. Den Zeitabschnitt, in 
welehem sieh derselbe abspielt, bezeiehnen wir Ms Vorstadium der 
Eneephalopa~hia posticterica inf~ntum. 

Die Abgrenzung dieses Vorstadiums ist in vielen Fallen nieht schwierig, 
da, wie wir in der sehon erwghnten Arbeit in bulgariseher Spraehe aus 
dem Jahre 1940 zeigen konnten, ihm sehr h~ufig ein Zwischenstadium 
oder Latenzstadium fo]gt. Besonders deutlich ausgepragt ist dieses 
Latenzstadium beim Fall S.H. und K. L. yon ZI~Ea~AN~-YA~ET, 
beim Fall D.P. yon GERALD-GREE~FIELD-KOU~I~]~, sowie bei den 
eigenen Fallen 3, 4, 9, 11, 12, 13, 15, 16, 18. Dieses Zwisehenstadium 
ist dadureh charakterisiert, dal~ die S~iuglinge, naehdem sie den Ikterus 
iiberstanden haben, sieh vollkommen erholen and sogar aufblfihen, so 
dal~ man geneigt ist, sie ffir gesund zn hMten. Aueh seitens des ZNS. 
beobachtet man keine krankhaften Symptome, abgesehen in manehen 
Fallen yon geringffigigen Symptomen, wie z.B. leiehte St5rungen des 
Muskeltonus, die aber den Eltern nut selten auffallen,' so dad sie 
geneigt sind, das Kind fiir gesund zu halten. Leider erweist sich 
diese Hoffnung in den meisten Fallen als trfigerisch, denn nach Ablauf 
yon 1--6 Monaten treten nun die eharakteristisehen neurologischen 
Symptome der eigentlichen Eneepha]opathia postieteriea infantum ~uf. 

In anderen Fallen wiederum is t der Ubergang des Vorstadiums zum 
vollentwiekelten Bild der E. p. i. ein mehr kor/tinuierlicher, weswegen 
seine Abgrenzung sehr sehwer fallen kann. In solehen Fallen kSnnen 
uns die Gelbsucht und Anamie als objektives Merkmal ffir die Abgren- 
zung des Vorstadiums dienen. Allerdings versagen bei langer dauernder 
Gelbsueht (beim sog. Icterus gravis neonatorum prolongatus) diese 
UnterseheidungsmerkmMe. 

a) Vorstadium der Eneephalopathia posticterica in/antum. 

Das klinisehe ]3ild dieses Stadiums deckt sich mit dem Bilde des 
Ieterus gravis neonatorum, bei dem neben dem Ikterus die Symptome 
seitens des Grol~hirns in den Vordergrund treten. 
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Am charakteristisehsten ist die Angabe, dal~ die nicht selten kraftig 
und gesund zur Welt gekommenen Sauglinge, welehe die ersten Tage 
gut an der Brust getrunken haben, mit dem Auftreten der Gelbsucht. 
sieh pl6tzlieh weigern, an der Brust zu trinken und schlafr,lg werden. 
Die Gelbsucht pflegt sich ~ul?erordentlich schnell zu entwickeln und 
erreieht 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 Durchsehni.tt etwa um den 2.--3. Tag. 
Wie w~r aber schon gesehen haben, Icann sie auch spa, ter, bis zu 2 Woehen 
naeh der Geburt auftreten. Die Dauer der GelbsuchS be~ragt im Durch- 
schnitt etwa 15--30 Tage. Sie kann aber, in sel~enen Fallen, his zu einem 
Jahr dauern. Die Leber kann vergr613ert gefunden werden, manehmal 
zusammen mit einer ~ilzvergr613erung. Der Harn i~t meistens sehr 
dunkel und f/~rl3~'die Windeln. In manchen Fallen kann im Harn die 
G~ELI~sehe Probe negativ sein, wahrend Urobilin und Urobilinogen 
ngehgewiesen werden. Nieht selten ist auch die direkte vA~r D ~  tlERGJ~- 
sche l~eaktion positiv. In den meisten F~illen beobachtet man eine 
Angmie, welche allerdings meist durch den Ikterus verdeckt wird. Nut 
wenn sie, wie in sel~enen Fallen, v e t  der Gelbsucht auftritt,  kann sie 
schon kliniseh erkannt werden, z. B. in einem Falle yon HAWXSLEY- 
LIe~HTWOOD, wobei das Kind bei der Geburt blal3 wie Mariner war. 
Neben der Anamie beobachtet man nieh* selten eine mehr ader weniger 
ausgesprochene Erythroblastgmie, die meistens das physiologisehe l'Vfal~ 
we~t tibersteigt. Wir wissen aber jetzt, dal~ die Erythroblastamie kein 
obligates Symptom des I. g. n. f. darstellt. 

I-Iau~ig beobach~et man eine hamGrrhagische Diathese, welehe 
ihren Ausdruck in t]!autblut~mgen pe~echialer Gder flechenhafter Art, 
in H~tmathemesis, Me/~na, meningealen Blutungen, Blutungen aus dem 
Mande, der Nase oder dem Nabel finder. Wie wir jetzt  wissen, ist diese 
h~morrhagische Diathese nicht auf den Ikterus a]s solchen, sondern aaf 
eine St5rung der Prothrombinbildung zuriickznfiihren, im Zusammenhang 
mit der S~6rung der entspreehenden Leberfunktion. ()deme finden sieh 
meistens in geringen Gr~den an Ful~- und Handriicken, selten entwiekelt 
sieh ein universelles ()dem (KLEI~SC~lulD~, BoE~scK~, FAsco~I). 

Neben dem Ikterus sind die Erscheinungen seitens des Gro~3hirns 
am eindrneksvollsten. Die Kinder sind schl~ff, matt, schl~tfrig, h6ren 
auf zu weinen; in self~enen F/~llen wird angegeben, dab sie umgekehrt 
ununterbrochen schreien, in anderen Fallen wiederum wimmern die 
Kinder leise vor sich bin. In sehweren Fiillen wird das Sensorium getriibt, 
es treten Meningismus, Opisthotonus, seltener Konvulsionen auf. In 
ganz schweren Fallen beobaehte* man richtiges Korea. 

Als Ausdruck der Sch~digung der zentr~len vegetativen Zentren 
beobachte* man Atmungsst/Jrungen. Die Atmung wird als beschleunigt 
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oder als verlangsamt,  als ver t ief t  eder flach, als unregelm~Big oder ,,eigen- 
a r t ig"  besehrieben. Dazu kommt  in manchen F~llen Erbreehen. Die 
nicht selten vorhandene Temperatursteigerung (bis 38--390), welehe 
meist  mi t  dem Auftreten der Gelbsueht einsetzt, kann in manehen 
t~/~llen als zentral bedingt angesehen werden. Zur selben Gruppe yon 
St6rungen geh6rt scheinbar auch das selten beobachtete au~erordent- 
lieh starke Schwitzen, z. B. im Fall  BURG~ARDT-ScHLELrSSI~G. Aller- 
dings t ra t  dasselbe erst naeh dem 20. Lebenstag auf. 

Von selteneren Symptomen seitens des ZNS. werden angegeben : Xonvulsionen 
(ARI~.WRIGtIT, WESTRIEIqEI"~-C. DE LANGE, ]~URGHARDT-SCt~LEUSSII~G). Coma and 
Ir (PITFIELD), BewuBtlosigkeit (SI~ILLER), Tris~us (t{OFFrCAi~C- 
HAUS~ANN, eigener Fall 2), spastische Erscheinungen an den Extremitaten (HoFF- 
~A~N-H~US~AN~r Schluckkrampfe (HbFFMANN-HA~rS~AN~r Streckkrampfe mit 
Be~uBtseinsver]ust, Zuckungen der Gesiehtsmuskulatur und Augenverdrehen 
(HOFF~A~C~-tIAUS~AZ~N), Krampfanf/ille, anscheinend tonischer Art, begleitet 
yon Schreien und Erbrechen (GERA~D-GR~ENFIELD-KoI:~INE), Neigung, mit 
zuriickgebeugtem Kopf zu liegen, Anf/~lle yon tonischer Starre (eigener Fall 2). 

Besonders erwghnt m(issen ge~4sse Symptome seitens des extra-  
pyramidal-motorisehen Nervensystems werden, welche zwar der voll- 
entwiokelten E. p. i. eigen sind, welche abet, obwohI etwas anders ge- 
after ,  selten aueh im Vorstadium auftreten kSnnen. Die Mnskelrigiditgt 
war das hervorsteehendste Symptom beim Fall yon C. I)~ LANGE veto 
Jahre  1924. Sie t ra t  sehon am 7. Lebenstag auf und war sehr s~ark, oJo- 
wohl an Intensi tgt  wechselnd. Beim Fall A. ]3. derselben Verfasserin war 
die Rigiditgt nur mgBig ausgesproehen. In  beiden Fgllen ist die Rede yon 
Spasmus mobilis. In  dem Fall yon P~c~, sowie in den beiden Fgllen 
Yon BIEMOND-VAZq CREVELD wurde das klinisehe Bild des Vorst~diums 
auch dureh die Rigiditgt  besonders des Nackens, des Riickens und der 
Arme, weniger der Beine charakterisiert.  Auch als ein Symptom des 
extrapyramidal-motorischen Systems mull die auffallende Hypokinese 
und die mangelhafte  Gesichtsmimik im Falle A. B. yon C. ~ L A ~  
aufgefaBt werden. I m  1. Fall yon BIE~O~D und v a ~  C g E v ~  wird 
neben der l~igidit~t ebenfalls die Hypokinese besonders erw~hnt. 

Bevor wir die Besehreibung des klinisehen Bi]des des Vorstadiums 
absehlieBen, m6ehten wir besonders hervorheben, d ag in m anehenF~llen 
die cerebralen Erscheinungen aueh zur Zei'~ der starken Gelbsucht auf- 
fallend ger~ngfiigig sein kSnnea, ja, sie kSnnen sogar, wie z .B.  beim 
Fall  1~. yon HOr~A~C~c-HA~s~A~r vollkommen fehlen. 

Der Liquor ist. ws des Vorstadiums der E. p. i .  nur  yon 
wenigen Autoren ux~tersueht worden. In  manehen F~llen erweist 
er sieh t rotz  starker Gelbsucht als wasserklar, in anderen Fs 
dagegen ist er deutlieh gall~g verfs Die Zellzahl kann dabei 
pathologiseh erh6ht  sein. So z. B. beim Fall 3 (H.A.G.) yon BOEI~I~CKE 
mi t  44]3 Zellen. 
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Mit dem Abklingen der Gelbsueht beobaehtet man meist eine deut- 
tiche Besserung des Mlgemeinen Zustandes der Kinder und aueh die 
eerebrMen Symptome nehmen ab. Die Kinder werden vim lebhafter, 
fangen wieder zu sehreien und an der grust zu trinken an. Es kommt 
zu einer starken Gewiehtszunahme; Mlerdings erreiehen die meisten 
Kinder ihr Ursprungsgewieht erst nach Monaten. Dieser giinsbige Verlauf 
wird oft dureh'die besonders zu dieser Zeit ]eieht auftretenden seku~- 
ds Infektionen aufgehMten bzw. stark verzSgert. 

b) Encephalopathia posticterica in/antum. 
l)iese Krankheit ist charakterisiert durch Symptome vorwiegend 

seitens des extrapyramidal motorischen Nervensystems. In zweiter 
Linie beobaehten wit StSrungen seitens der psychischen Sphere und 
erst an drifter S~elle rangieren Symptome seitens der vegetativen 
Zentren. Der E. p. i. liegt anatomiseh ein Narbenzustand bestimmter 
zum extrapyramidMen System gehSrenden tIirnabsehnitten zugrtmde, 
Ms Folge ihrer Sch-~digung w~hrend der Neugeborenenperiede. Dadureh 
und dureh die Tatsache, dab der Schaden ein anatomisch und funk 
tionell noeh unfertiges und in sehneller Entwieklung begriffenes Organ 
betrifft, erh/~lt die E. p. i. ihr besonderes Gepr~ge gegeniiber anderen 
Erkranknngen des ex~rapyramidal motorisehen Systems, sowohl was 
Yerlauf Ms aueh Symptomatologie anbelangt. 

Zu den eharakteristisehen Ziigen der E. p. i. gehSrt, dab sie in sehr 
vielen F/tllen dutch eine aul3erordentliehe Sehlaffheig der ~nskulatur, 
meist verbunden mit einer Akinesie eingeleitet wird. Wir haben zwar hie 
Gelegenheit gehabt, diese Phase pers6nlieh zu beobaehten, abet die Be- 
sehreibungen der Mfitter, obwohl mit versehiedenen Ausdr/ieken, deuten 
immer wieder auf ein und denselben Zustand hin. Die bis dahin leb- 
halten, strammen nnd kraftigen Kinder fallen Mlmghlieh dutch eine 
progressive Sehlaffheit der Ffuskulatur auf. Sie werden h/~ufig mit einem 
,,Wasehlappen" vergliehen; andere Mfitter heben hervor, dM] der Kopf 
und die Glieder beim Aufriehten Me leblos naeh unten hingen. Aueh die 
Akinesie wird hervorgehoben: die Kinder bleiben stunden-, ja tagelang 
unbeweglieh und verharren in derselben Lage. Aueh das Umdrehen im 
]3ett tun sie ungerne. Es seheint, dM3 diese hypotoniseh-hypokinetisehe 
Phase, in dieser Stgrke mindestens, voriibergehender Art ist und zwisehen 
einigen Monaten bis zu einem Jahr dauert, l~este yon ihr sind abet stets 
vorhanden und misehen sieh den erst sp~ter auftretenden neurologisehen 
Symptomen hinzu. 

Die Symptome des vollausgebild~ten Leidens kSnnen eiageteilt 
werden in solehe infolge St6rungen des Muskelt.onus (Dystonia), der 
Koordination (Dyskoordination') und der Motilit/tt (Dyskinese). 
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Die St5rung des Muskeltonu~ ist fast stets vorhanden, obwohl sehr 
verschieden ausgeprs so da6 sie manehmal das klinisehe Bild be- 
herrseht, ein anderes Mal aber besonders gesucht werden muD. Sie ~u6ert 
sieh meist unter dem Bild eines Spasmu8 mobilis, wobei entweder eine 
Hypertonie ~der eine Hypotonie vorherrschend ist. Die Hypertonie 
ergreift selten samtliche Gebiete der quergestreiften ~uskulatur. ~eist 
besehr~nkt sie sieh auf einzelne Absehnitte derselben. Besonders h~ufig 
beobachtet man l~igidit~t der l~aekenmuskeln mit Neigung, den Kopf 
naeh hinten gebeugt zu halten, was dann manehmal fs als 
ein meningitisches Symptom gewertet wird. Die 1Nackensteifigkeit, die 
fibrigens aueh einem Weehsel im Sinne eines Spasmus mobilis unter- 
worfen ist, kann manchmal so stark sein, dal~ sich der Kopf tief in das 
Kissen einbohrt, oder da~ sieh das Kind auf den znrfiekgebeugten Kopf 
aufriehten ls 1Nieht selten kombiniert sich diese 1Waekensteifigkeit 
mit einer l~igidits der Extremits welche auch isoliert 
bestehen kann. Die Sts der Rigidits ist nicht selten auf beiden 
KSrperteilen unsymmetrisch ausgebi]det. Am seltensten wird die Rumpf- 
nmskulatur, vor allem die langen Rfiekenmuskeln befallen, wobei naeh 
C. D~ LA~G~ die Kinder die Form eines Fragezeichens oder eines Bogens 
(,,are de cerele") annehmen k5nnen. 

Bei einigen F~llen (GUT~nIE, SPILLE-~, HOFF~AN~-H~us~A~, eigene 
Fglle) wird als das hervorstechendste klinische Zeiehen eine dauernde 
nnd ausgesproehene Hypotonie verzeiehnet, und zwar fiber das Vorsta- 
dium der E. p. i. hinaus, welehe sich vor allem in dem UnvermSgen, den 
Kopf gerade zu hMten, ,~ul~ert. J~[hn]ieh einer Gliederpuppe kippt er 
nach vorne oder seitlieh urn, wahrend die Extremit~ten wie ]eblos 
herunterh~ngen. 

In sehr seltenen F~llen (Fall 3 yon SpILL~a) seheint die Hypotonie 
sich nur auf die Naekenmuskulatur zu besehr~nken, wahrend die Ex- 
tremitaten sogar hypertonisch sein kSnnen, l~anchmal beobaehtet man 
auch das Umgekehrte. 

Die St5rungen der Koordination erfordern eine besondere Bespre- 
chung, well sie in der einen oder anderen Form fast nie vermil~t werden. 
Sie stehen zwar 4n enger Beziehung zu der Dystonie und auch zu der 
Dyskinese, aber man hat den Eindruek, da~ die KoordinationsstSrungen 
nicht allein dadureh bedingt sind, denn sie kSnnen auch ohne erstere 
vorhanden sein. Aul~erordentlieh hgufig begegnen wir einer Dysmetrie 
yon fast cerebellarer Auspragung, besonders deutlich an den oberen 
Extremit~iten. Sie ist oft eines der ersten und auffallendsten Symptome 
der Erkrankung. Die Eltern machen die Angabe, da] die bis dahin 
unauff~lligen Kinder nicht mehr imstande sind, Gegenstande in den 
Mund zu stecken, oder wenn es sieh um/iltere Kinder handelt, dal~ sie 
den L5ffel oder das Wasserglas nieht richtig, manehmal iiberhaupt nieht 



Encephalopa~hia posticterica infantum. 153 

an den Mund zu fiihren verm6gen. Diese Dysmetrie kann auch an den 
unteren ExtremitY,ten dutch den Knie-Haeken.Versueh naehgewiesen 
werden. Am deutliehsten kommt die Dyskoordination an den unteren 
Extremitgten zum Ausdruek, wenn die Kinder zu gehen anfangen, l~ast 
iibereinstimmend berichten die Eltern, dab der Gang der Kinder dem 
eines ~Betrunkenen ~hnlieh sei. Am Kopf/~uBert sieh die StSrung der 
Koordination oft  in einem eharakteristisehen Waekeln desselben. 

Aueh ftir das UnvermSgen zu sitzen, stehen und gehen bzw. fiir 1hr 
spates Erlernen sind Koordinationsst~Srungen neben solehen 'der Tonus- 
regulation und der Dyskinese maBgebend. Die meisten Kinder erlernen 
sehlieglieh das Sitzen, Geradestehen und Gehen, wobei aber grol3e Ver- 
sehiedenheiten sowohl in bezug auf den Zeitpunkt des Erlangens dieser 
Fghigkeiten als aueh in bezng auf den Grad der Vollkommenheit der Aus- 
ftihrnng dieser znsammengesetzten Funktionen bestehen. Manehe Kin- 
der erlernen z.B. das Gehen erst im 5. oder 6. Lebensjahr. Aus diesen 
Grfinden darf man die Prognose in bezug auf die Gehf~higkeit meist als 
gut bezeiehnen. In seltenen F~illen Mlerdings, wie z. ]3. in den eigenen 
Fitllen 14 und 18, erlernen die Kinder das Gehen und aueh das Stehen 
hie, so dag sie fiir immer an das Bert  gefesselt bleiben. ])ann k6nnen 
sieh Kontrakturen  ausbilden. Der Gang behMt fast immer, abgesehen 
yon den oft vorhandenen I-Iyperkinesen, welehe ihm ein eharakte. 
ristisehes Geprgge verleihen, etwas Unsieheres und Ungesehiektes 
oder aber Manieriertes. In seltenen F~llen kann er allerdings fast ganz 
normal werden (eigener Fall 17). 

Zur Gruppe der dureh Dyskoordination bedingten St6rungen m/iehten 
wir aueh die Spraehst6rung oder, riehtiger gesagt, die Spreehst6rnng 
hinzuzghlen. Aueh sie kann unseres Erachtens nieht Mlein dutch die sehr 
oft vorhandenen Hyperkinesen der Zunge bzw. der anderen Spraeh- 
muskeln oder dutch die ])ystonie allein erkl&rt werden. Diese Spraeh- 
st6rung geh6rt zu den konstantesten Symptomen der E. p. i., obwohl 
sie nieht bei allen Fitllen der Li teratur  besonders hervorgehoben worden 
ist. Uns ist jedenfa?~ls ])is jetzt  kein einziger Fall yon E. p. i. begegnet, 
bei welehem dieses Symptom nieht vorhanden gewesen w~re, obwohl 
aueh in Andeutung. Deswegen mOehten wit F~lle, bei denen eine Spraeh- 
st6rung ganz fehlt, als,nicht zur E. p. i. geh6rend reehnen. Diese Spraeh- 
st6rung kann die verschiedensten Grade aufweisen. Manchmal gelingt 
es aueh im vorgertiekteren Alter nut  mit grol]er Miihe, einzelne ganz 
primitive Worte, wie z. B. ,,~Iama", ,,Pa.pa", herauszubringen. Das 
sind aber Ausnahmen. In den meisten F~tllen erwerben die Kinder  
mit der Zeit eine bessere Spreehf~ihigkeit, wobei allerdings oft die 
Sprache nut  den Angeh6rigen ganz verst~ndlich bleibt. In seltenen 
F~llen, wie z. B. in dem eigenen Fall 17, kann das Sprachverm6gen 
fast normaI werden. Es gibt anderseits ganz seltene F/tlle, wo aueh 
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im erwachsenen Alter (eigener Fall 18) die Kranken nut  einzelne 
Laute  auszustoBen imstande sind. 

Bei allen F~llen ist die Inkongruenz zwisehen SprachvermSgen und 
Sprachverst~tndnis auffallend und wird immer yon den Eltern hervor- 
gehoben. Damit soll keineswegs gesagt werden, dab das Sprachverst~nd- 
nis stets die normale Entwieklungsstufe erreieht. Die StSrung des 
Spfachverst~ndnisses h~ngt natiirlieh mit der Beeintr~iehtigung der 
psyehischen und intellektuellen Funktionen eng zusammen, worfiber 
wir spSter sprechen werden. 

Das fiber das Sprachverm5gen ausgeffihrte gilt in noch starkem 
MaBe ~iir das Schreibverm6gen. 

Zur KoordinationsstSrung rechnen wir aueh die selten auftretenden 
SehluekstSrungen (Fall yon C. D~ LANCE voIa Jahre 1924, eigene Fs 
9 und 11). Sehr selten sind sie mit KaustSrungen vergesellschaftet. Die 
SehluekstSrungen kSnnen nur vorfibergehend in die Erseheinung treten 
und nach einigen Monaten bzw. Jahren  versehwinden. 

M[it aller Vorsicht mSchten wir zu den KoordinationsstSrungen aueh 
den in manehen FKllen (eigene Fs 3 und 15) auftretenden Stra- 
bismus zs welcher meist in der Form eines Strabismus convergens 
zur Beobaehtung kommt. Die Grfinde, die uns dazu veranlassen, sind 
erstens die h~ufige Angabe, dab derselbe nicht bei der Geburt bestand, 
sondern erst im Beginn des 2. Stadiums in Erseheinung t ra t  und 
zweitens, dab er genau so wie andere neurologisehe Symptome bei 
der E. p.i .  vor'fibergehender Natur  sein kann. 

Die unwillkiirliehen Bewegungen, die wir bei der E. p. i. beobachten, 
sind yon Art  der Chorea oder der Athetose. Sehr hs handelt  es sich 
um Kombination beider. In seltenen F~llen beobachten wir neben 
denselben andere Arten yon Hyperkinesen, und zwar handelt es sieh um 
eehte Myoklonien mit lokomotorischem Effekt  (eigene F~lle 6 und 9). 
Sie pflegen abet nur voriibergehend in Erscheinung zu treten.  In 
seltenen F~llen scheint es, dab es voriibergehend aueh zum Torsions- 
spasmus des Rumpfes kommen kann. Beim Fall D. P. yon GER~D- 
GREENFIELD-KouNINE traten eigenartige Hyperkinesen der Augeniiptel 
auf uls einziges Symptom. Ein parkinsonistischer Tremor ist bis jetzt  
nicht beobaehtet worden. Dm ehoreatischen Bewegungen, welche in allen 
StSrkegraden auftreten und sowohl den ttals als aueh die Extremit&ten 
befallen, haben manehmal ein eigenartiges Gepr&ge. So z. :B. bestand 
beim Fall WESTI~ENE-N-C. 1)~ LANGE eine so heftige motorisch~ Unruhe, 
daS das ]<And keinen Augenbliek still lag, weswegen die Autoren yon 
einem ,l~asen" des 4 l~onate alien Kindes sprechen. W~hrend Arme und 
Beine in fortw~hrender Bewegung waren, drehte sieh der K~rper um 
seine Achse und ab und zu t r a t  Opisthotonus auf. GERALD- G~E]~FIEL])- 
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KovxI~E spreehen bei ihrem Fall F. B. yon ,,unregelmaBigen Bewegun- 
gender  Hgnde, wie bei den Sehlangent/tnzern, vergesellsehaftet mit 
Unruhe der Arme und Streekbewegungen der Beine". 

Wie sehon erw/~hnt, sind die ehoreatisehen Bewegungen sehr hgufig 
mit solehen,athetotiseher Art vergesellsehaftet. Let'ztere k6nnen aber 
aueh allein vorhanden sein. In diesen F/illen sind sie meist auf die 
Gesiehtsmuskulatur besehriinkt. Sehr oft sind die athefotJsehen Be- 
wegungen im Gesiehtsbereieh vorzugsweise in der ~und- und Lippen- 
muskulatur ausgesproehen. Daher wird die Form des Mundes sti~ndig 
gewechselt und es kommt zu ganz grotesken Bildern. Dies ist besonders 
dann der t~all, wenn, wie manehmal, aueh die Kaumuskeln yon unwill- 
kiirliehen Bewegungen befallen werden. In anderen F/~llen werden neben 
den athetotisehen Bewegungen der Gesiehtsmuskulatur, selten allein, 
solche der Finger bzw. der Zehen beobacht~t. Sehr h~ufig handelt es 
sieh nieht so sehr um athetotisehe Bewegungen als um athetotisehe 
Stellungen, wobei die Bewegungen selbst nur wenig angedeut~t sind. 
Dieselben verst~rken sich oft beim Gehen und tragen zum charak- 
teristisehen Bild des Ganges unserer Kranken bei. Anstatt in spontanen 
Bewegungen kann sieh die Dyskinese in Mitbewegungen, die dureh 
intendierte Bewegungen oder aueh dureh losyehisehe l~eize in Gang 
gesetzt werden, i~uBern. Sie betreffen h/~ufig nur die Gesiehtsmusku- 
latur, wobei aueh die Zungenmuskulatur sieh daran beteiligt. 

Das Gegenteil der Hyperkinesen, die Hypo~inesen, kommen viel 
seltener vor, abgesehen yon der Anfangsperiode des 2. Stadiums. Sie 
k6nnen zugleieh mit der Rigidit/tt als hypokinetiseh-hypertonisehes 
Syndrom (naeh STE]CTZ) das Krankheitsbild beherrsehen. 

Eine besondere Besprechung erfordern die an/allsweise au/tretenden, 
manehmal sehr eigenartigen neurologischen Erscheinungen, die selten 
vorkommen. Die corticale Epilepsie geh6rt nicht zum Bride der 
E. p. i. und ihr Vorkommen mul3 Zweffel an der Richtigkeit der 
Diagnose erwecken. Wo riehtige klonisehe Kr//ml0fe aufgetreten sind, 
sind sie immer nur ganz voriibergehender Art gewesen. Auch absence- 
~rtige Zustgnde werden nur sehr selten erw/ihnt (eigener Fall 1). Etwas 
h/~ufiger beobachtet man Anf/ille, deren Art eine subeorticale Genese 
(SoEK~) vermuten lassen. Dazu geh6ren die eigenartigen Anfi~lle yon 
Bewul3tlosigkeit (Fall R. yon HO~F~A~-I-IAvs~N), sowie die Anf~lle 
yon toniseher Starre (Fall M.L. yon ZIM.MERMANN-~IT..~NNETT, eigene 
Fglle 4, 9), welche schon im Vorstadium auftreten k6nnen. Diese 
Anf/~lle kSnnen aueh von einem Initialsehrei eingeleitet werden. W~hrend 
die Dauer dieser Anfalle meis~ kurz is~, gibt es ganz ausnahmsweise auch 
F~tlte, bei denen es sieh um anfallsartige Zust/inde yon lgngerer Dauer 
handelt, wie z. B. beim eigenen Fall 15, bei welehem im 3. Lebensjahr 
ein Anfall yon toniseher Starre auftrat, dernur die linke K6rperh~]fte 
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betraf und einige Tage dauerte. Zwei Jahre sp/~ter t ra t  wiederum ein 
neuer Anfall gen&u derselben Art auf, dauerte &ber diesmal voile 10 Tage, 
so dab man zur Behebung der tonisehen Kontraktur ,  die n i t  starken 
Sehmerzen verbunden war, ernstlieh einen ehirurgischen Eingriff in Er- 
wggung zog. Naehdem dieser Anfall versehwand, wiederholte er sieh 
hie wieder. In diese Kategorie geh6ren endlieh die yon HOFFmaNN- 
HAVSMA~ im Fall P. &nfallsweise auftretenden SchluckstSrungen. 

Sehauanf~lle, wie wir sie yon dem parkinsonistisehen Stadium der 
Eco~o~osehen Kr&nkheit kennen, sind bei der E. p. i. nieht  beobaehteI 
worden, dagegen sahen wir einmal typisehe Giihnan/dille (eigener Fall 3), 

Es gibt zweifellos F~lle yon E. p. i., bei denen sieh die neurologisehen 
Symptome &llein in StSrungen des Muskeltonus, meist vergesellsehaftet 
mit KoordinationsstSrungen, erseh6pfen. Es sind die F/~lle, mit mehr 
cder weniger ausgesproehener Rigidit~tt der Extremita ten und der 
l~umpfmuskulatur, vergesellsehaftet mit StSrungen der zusammen- 
gesetzten Funktionen des Stehens, Gehens und der Spraehfunktion. 
Manehmal zeigt die StSrung des Muskeltonus mehr das Bild des Spas- 
mus mobilis bzw. es kann die Hypotonie vorherrsehend sein. Es ex p -  
liehlt sieh, diese Form der E. p. i. als die,,dystonisch-dyskoordinatorische 
Form" der ,,hyperkinetischen" Form gegenfiberzustellen. Bei dieser 
letzteren weitaus h/~ufigereren Form gesellen sieh den StSrungen des 
Muskeltonus und der Koordination nnwillkfirliehe Bewegungen hinzu. 
Diese Hyperkinesen treten selten yon Anf&ng an auf, sondern erseheinen 
etw&s sparer, zwischen dem 6.--12. Monat, manehmM, wie z .B.  im 
eigenen Fall 18, erst im 4. Lebensjahr. Von den 21 F~tllen aus der 
Li teratur  (naeh Abzug von 7 FMlen unter 6 Monaten) entfailen 10 Fglle 
&nf die erste Form und 11 Fs auf die zweite Form. Dagegen zeigen 
yon unseren 18 F/~llen nur 2 Fs (1 und 11) keine Hyperkinesen. Dabei 
ist zu beriicksichtigen, dab beim Fall, der ein 9 Mosate altes Kind 
betrifft, die Hyperkinesen spater auftreten k6nnen. Worauf dieser 
Untersehied beruhV~ ist sehwer zu sagen. ~Sglieherweise spielt dabei 
die Tatsaehe eine Rolle, dab die Hyperkinesen manehmal so diskret 
sind, dab sie nur dem Erf&hrenen auffallen. AuBerdem &ber kSnnen 
die vorhandenen ttyperkinesen naeh Ablauf yon einigen Jahren fast 
vollkommen versehwinden. 

Alle his jetzt  besehriebenen neurologisehen Symptome weisen ein- 
deutig auf d&s extrapyramidal-motorisehe Nervensystem als Oft de~ 
Sehs hin. In/t l teren VerSffentliehungen ist zwar oft die t/ede yon 
Spastizits oder yon spastisehen Paraplegien. Es ist aber aueh in diesen 
Fgllen meist unsehwer, sieh auf Grund der Besehreibung davon zu iiber- 
zeugen, dab es sieh in Wirkliehkeit dabei nieht um eine Spastizit/~t, 
sondern um einen l~igor gehandelt hat. In anderen F/~llen wird gelegent- 
lieh ein B&binski erw/~hnt. 3~an mug sieh abet stets vet  Augen halten, 
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dal3, abgesehen ds'~von, dal? in der Neugeborenenperiode ein eehter Ba- 
binski normal vorkommt, es bei Kindern in den ersten Lebensjahren 
manehmal sehwer f/~llt zu entseheiden, ob es sich um einen echten Ba- 
binski oder um einen Pseudobabinski im Sinne yon O. VOGT handelt. 
Dieser Pseudobabinski kommt bekanntlieh besonders bei Fgllen mit 
Hyperkinesen extrapyramidal-motorisehen Ursprungs vor. Aus diesen 
Grfinden m6ehten wir annehmen, daft der yon GREE~WALD-~ESSEa 
bei ihrem 2j~hrigen Kinde besehriebenen doppelseitigen Babinski ein 
Pseudobabinski gewesen ist. Auf der anderen Seite darf die ~6glichkeit, 
dag ausnahmsweise aueh bei der E. p. i. sichere Zeichen yon Seh/~di- 
gungen der Pyramidenbahn auftreten, nieht bestritten werden. Als 
Beleg daffir m6ge unser Fall 17 dienen. Allerdings ist diese Schgdigung 
racist nur geringffigiger Art. 

Als eharakteristNch ffir die E. p. i. muB die verh/tltnism/~gig geringe 
Beteiligung der psychischen uncl intelle~uellen Funk~ionen hervorgehoben 
werden. ])as infolge yon Artikulationsst6rungen racist stark beeintr/ich- 
tigte Sprachverm6gen ti~uscht racist eine schwerere Sch/idigung dieser 
Funktionen vor, ale in Wirklichkeit vorhanden. Trotzdem wird yon den 
Autoren nur ausnahmsweise yon Imbezillit/it gesproehen. Die meisten 
Autoren heben vielmehr ausdrficklich hervor, dag es sich bei ihren 
Patienten nicht mn Idioten oder Imbezille handelt, sondern nut  um in 
ihrer psychischen Entwicklung mehr oder weniger stark zuriickgebliebene 
Kinder. Es werden besonders das gute Ged/tchthis, die geistige Regsam- 
keit, das Einfiihhmgsverm6gen, die Z~irtlichkeit, die Anh~tnglichkeit, 
sogar selbst manchmal das Taktgeffihl unterstrichen. Auch f/~llt es auf, 
dab in den meisten F/~llen die Kinder sehr frfih sauber wcrden. Sehr 
oft besteht vollkommene Krankheitseinsicht. Allerdings gibt es davon in 
seltenen F~.llen Ausnahmen, wie z. B. beim eigenen Fall 11, wobei das 
7 Jahre alte Kind eincn ausgesprochenen imbezilen Eindruck machte, 
sowie beim eigenen Fall 13, bei welchem das ebenfalls losychisch stark 
zuriickgebliebene Kind bis zum 4. Lebensjahre Stuhl und Urin unter 
sich gelassen hat. Andererseits gibt es zweifellos F/~lle, wie z. B. unsere 
Fiille 15 und 17, bei welchen die psychischen und intellektuellen Funk- 
tionen als normal bezeichnet werden dfirfen. I-Iierher geh6rt scheinbar 
auch der Fall yon A. ]%. HAaT. 

Wit kommen endlich zur tlesprechung der St6rungen seitens der 
vegetativen Sphiire. Da ist zun/ichst auf das fiberm~gige Schwitzen, welches 
in 2 F/~llen (BURGHARDT-SciKLEUSSING und VAN WESTRIE~EN-C. DE 
L_~I~GE) hervorgehoben wurde, hinzuweisen. Im Falle 1% B. yon GE~ALD- 
GREESTFIELI)-KOU)rISrE wird fiber periodisches Erbreehen bzw. tiber 
Brechan/iille berichtet, welche yore 1.--5. Jahre bestanden, um dann 
ganz zu verschwinden. Ab und zu ist bei manehen Fallen die tiede yon 
vermehrtem Speichelflul3, welcher aber wahrscheinlieh eher mit der 
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abnormen Offenstellung des ~undes als mit einer zentralen St6rung, wie 
beim Parkinsonismus, im Zusammenhang steht. BURGItARDT-Sc~ILEUS- 
SING heben bei ihrem Fall das stgndige Spucken als ein auff/~lliges Sym- 
ptom hervor. Ganz einzigartig wind unsere F/~lle 10 und der Bruder des 
Fall 3, bei welchen die E. p. i. mit einer StSrung des Fettstoffwechsels 
einge]eitet wurde, wodurch es zu einer abnormen Fettsucht kam, die sieh 
erst naeh langer Zeit zuriickbildete. Diese F/idle erinnern an/~hnliche 
seltene Beobaehtungen nach fiberstandener EcoNoMoscher Krankheit. 

Von neurologischen St6rungen, die nicht im Zusammenhang mit der 
Sehi~digung der subeortiealen Ganglien stehen, mSehten wir die Beein- 
tr/~chtigung des Sehverm5gens erws welche yon einigen Autoren 
hervorgehoben wird. BU~G~DT-Sc~Lv, USSlNG sprechen vom starken 
Abnehmen des Sehverm6gens mit beginnender Atrophie der Papillen 
bei erhaltener Liehtreaktion der Pupillen. GERALD-G~EI~NFI~,nD- 
K o u ~ I ~  sprechen beim Fall D. P. sogar von einer Opticusatrophie und 
Blindheit, w/~hrend beim Fall ~ .  L. yon ZIM~MAN~-YA~ET nur von 
einer Beeintr/s des Sehverm6gens und yon einer m/s Ab- 
blassung der Papillen die l~ede ist. Dazu ist folgendes zu sagen : bei dem 
Fall ~on ]~UEGItAlCDT-SCHLEUSSING wurde die Sehst5rung im Alter 
yon kaum 1 Monat, beim Fall von GEtCALD-GRE~FIELD-KouNI~E im 
Alter yon 2 Monaten und nur beim Fall yon ZIMM~XMA~-YA~ZCET im 
Alter yon 20 Monaten festgestellt. Dal~ die Diagnose einer Sehst6rung 
in diesem frfihen Alter schwierig ist, liegt auf der Hand. In diesem Sinne 
spricht aueh die T~tsaehe, dal~ ZIM~ERMA~c~IYA~ET, we]ehe ihren 
Patienten im Alter yon 3 Jahren wieder zu sehen Gelegenheit h~tten, 
niehts mehr yon einer SehstSrung erw/ihnen. Wir haben bei unseren 
Fs besonders auf diesen Punkt geaeht'et und konnten uns hie yon 
einer StSrung des S.ehvermSgens oder yon irgendeinem abnormen 
ophthalmoskopisehen Befund an den Papillen iiberzeugen, abgesehen 
yon einem Fall, bei welehem eine Abblassung der temporalen Hi~lfte 
der Papiile vorhanden w~r, die nieht als sicher pathologisch angesproehen 
werden konnte. Deswegen glauben wir, dab SehstSrungen nicht zum 
gewShnliehen Bilde der E. p. i. geh6ren. 

Die Untersuehung des Liquors hat bei keinem Fall einen patho- 
logisehen Befund ergeben. 

Eine Encephalographie wurde nur yon ]~UI~GIIAlCDT-ScHLEUSSIk~G 
vorgenommen, welche Autoren eine m/~$ige, aber eindeutige symme- 
trische Erweiterung der Ventrikelr/iume feststellten. Wir haben bei 
6 von unseren 18 F/illen eine Eneephalographie vorgenommen und nur 
bei einem schweren Fall (Fall 14) eine deutlieh ausgepr/~gte Erweiterung 
der Ventrikelr/iume fes~gestellt. Bei einem Fall (Fall 3) wurden die 
Subaraehnoidalr/~ume besonders im frontalen und parietalen Gebiet, 
sowie die Basalzisterne pathologiseh erweitert gefunden. 
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In der l%egel linden wir bei der E. p. i. keine Symptome seitens der 
iibrigen K6rperorgane. Bei einigen F/tllen allerdings hat man beobaehte~, 
wie das besonders y o n  I-~OF~)/IANN-t{AUS3/IANN hervorgehoben wurde, 
eine allgemeine St6rung der K6rperentwicklung bzw. des Wachstums, die 
vielleieht in manehen F~llen zentral bedingt ist. 

G~nz anders bei den F~llen yon sog. Ieterus gravis neonatorum 
pro[ongatus, bei welehen wir eine ehronisehe St6rung der Leberfunktion 
Ieststellen k6nnen. Diese St6rung driiekt sieh kliniseh dureh eine Ver- 
gr61]erung der Leber und manehmal der Milz und vor allen Dingen durek 
einen Ikterus ans. ~eist beobaehten wit dabei aueh eine An~mie nieht 
sehr hohen Grades. Sp~testens bis zum Ende des 1. Lebensjahres 
pflegt sieh aueh diese St6rung zuriiekzubilden, so dal3 wit naeh Ablauf 
des 1. Jahres gewShnlieh seitens der inneren 0rgane keine Ver- 
gnderungen feststellen k6nnen. 

C. Ferlau] und Prognose. 
Der Verlauf der E. p. i. ist ziemlich charakteristisch, insofern als ein 

Vorst~dium bes~eht, oft dureh ein Zwischenstadium ge~rennt, w/~hrend 
dem vollkommene Gesundheit vorget~uscht wird. Ein anderes Charak- 
teristikum ist, dag die E. p. i. mit einer auffallenden ~uskelschlaffheit 
und Akinese eingeleitet werden k~nn. Erst sp/~ter treten die charakteri- 
stisehen StOrungen des Muskeltonus, tier Koordination sowie die ttyper- 
kinesen hinzu. Im Beginn der E. p. i. hat  man den Eindruek einer 
progressiven Versehlimmerung des Zustandes. Dieselbe ist aber nur 
seheinbar, insofern als sie nut die Manife~r einer sehon besVehenden, 
abet latent gebliebenen Sehgdigung des Nervensystems darstellt, im 
Zusammenhang mit den hSheren Anspriiehen, die mit der Entwieklung 
des Kindes an das Zentralorgan gestellt werden. Den Eltern fallen des- 
wegen diese St6rungen besonders in den Perioden auf, wo das Sitzen, 
Stehen und Spreehen erlernt werden, und zwar dadureh, dab diese 
komplizierten F/~higkeiten versp/ttet erworben und mehr oder weniger 
mangelhaft ausgefiihrt werden. Dazu kommt die Tatsaebe, dab manehe 
neurologisehe Symptome, vor allem die tIyperkinesen, tatsgehlieh ers~ 
im weiteren Verlanf des Leidens, meist zwisehen dem 5. und 12. ~onat,  
auftreten. Naeh Ablauf des 2.--3. Lebensjahres beobaehtet man um- 
gekehrt h~ufig eine langsame, abet fortsehreitende Besserung der neuro- 
logisehen Erseheinungen. Das ist nieht verwunderlieh, wefin man daran 
denkt, dal] die klinisehen Erseheinungen der E. p. i. sozusagen ein Narben- 
syndrom darstellen. Dazu kommt noeh, dag das anpassungsf~hige Gehirn 
des Kindes eine weitgehende kompensatorisehe Umstellung gestattet. 
Die t~esserung betrifft sowohl den XKuskeltonus als aueh die zusammen- 
gesetzten Funktionen, wie Gehen, Stehen, Spreehen usw'. tti~ufig 
beobaehten wir aueh eine Abnahme der Hyperkinesen. Es gibt aber in 
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seltenen Fallen in dieser Beziehung Ausnahmen, wobei eher von einer 
Verschlimmerung als yon einer Besserung des Zustandes gesprochen 
werden darf. So z. B. bei dem eigenen Fall ]8. Man muf~ deswegen daran 
denken, dal3 die Noxe, die zur Schgdigung des ZNS. geffihrt hat,  hier 
ausnahmsweise wei~er bestehen blieb. 

Die Prognose quo ad sanationem ergibt sich aus dem Vorhergesagten. 
Wir d~irfen in den meisten F~lten mit  einer Besserung der neurologischen 
Symptome im Laufe des Lebens rechnen. Bei leiehten Fallen kann es 
auf diese Weise sogar zu einem weitgehenden Ausgleich der gestSrten 
Funktionen kommen. Noch mehr gilt das fiir die Leistungen auf psy- 
chisehem oder intellektuellem Gebiete. Was die Prognose quo ad vi tam 
anbelangt, so ist eine besondere Anfglligkeit der Kinder sskund~iren 
Komplikationen besonders infektiSser Art  gegenfiber nur innerhalb der 
ersten 2 Lebensjahre erkennbar. ~erkwfirdigerweise sind die S~uglinge 
besonders oft  und stark im 3.--5. Lebensmonat gef~hrdet. Falle yon 
E. p. i. jenseits des 2. Dezenniums kommen anscheinend selten vet. Die 
s nns bekannten Fglle sind Fall 18 aus der eigenen Beobaeh- 
tungsreihe, der sehr sehwer ist nnd ein 23j~hriges Madchen betrifft,  
und Fall 17, weleher zu den leiehtesten Fallen gehSrt, die beobachtet  
wurden und ein 22jghriges ~s  betrifft.  

D. DiMerentialdiagnose. 

Die E. p. i. muB als ein noeh wenig bekanntes, obwohl gar nieht 
seltenes 'Leiden bezeiehnet werden, weswegen ihre Unterscheidung 
immer noch auf Schwierigkeiten stSl3t. Kennt  man aber das eharak- 
teristisehe klinisehe BHd und besonders den Verlauf dieses Leidens 
und erkundigt man sieh nach einem durchgemaehten sehweren Ikterus 
naeh der Geburt, so ist die Diagnose meist leieht zu stellen. Immerhbl 
kSnnen in manchen Fallen, besonders bei Unkenntnis der Anamnese, 
Schwierigkeiten entStehen. 

Eine besonders yon Nichtneurologen h~ufig gestellte Fehldiagnose 
ist die Idiotic, welche Diagnose aber nur bei oberflgchlicher Untersuchung 
differentialdiagnostische Sehwierigkeiten bereiten kann. Eine andere 
besonders ira Zwischenstadium der E. p. i. gestellte Fehldiagnose ist die 
Bachitis bzw. die Myopathia rachitiea (HAG]~Nt~ACtt-BING). 

Dal3 viele F~lle yon E. p. i. zur LITTI~schen Krankheit (Diplegia 
spastiea infantilis), besonders frtiher, als unsere Kenntnisse fiber alas 
extrapyramidal-motorische Nervensystem sehr mangelhaft waren, ge- 
reehnet worden sind, ist nieht weiter verwunderlieh. Z~hlt man zur 
LI~T~Esehen Krankhei t  nut  solehe F~lle, bei welchen ausgesprochene 
StSrungen seitens der Pyramidenbahn vorhanden sind, wie dies z .B.  
GAREISO und MAROTTA (zit. naeh WOHnWlLL) fordern, so ist die Diffe- 
rentialdiagnose zwisehen diesen beiden Erkrankungen meist nieht 
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sehwierig, da, wie wir gesehen haben, Pyramidensymptome bei der 
E. p. i. entweder ganz fehlen oder, wenn, wie in ganz seltenen F~illen 
vorhanden, nur leieht ausgepr~gt sind. 

Schwer ist die Abgrenzung des Status marmoratus des Striatums 
(C. VoGTsche Krankheit) gegeniiber bestimmten Formen der E. p. i., 
auch wegen der ffir beide Krankheiten eharakteristisehen Tendenz zur 
Besseruilg im Laufe der Jahre. Lediglich das Fehlen yon sehwerem 
lkterus in der Anamnese und das Vorkommen yon epileptischen Anfs 
wiirde gegen E. p . i .  spreehen. ~hn]iebe Erwagungen ge]ten auch 
gegeniiber der Athgtose double, welche yon inanehe~ Autoren mit der 
VoGTschen Krankhei t  identifizier*t wird. Es erhebt sich natiirlich die 
Frage, ob iiberhaupt nieht viele F~ille yon Ath6tose double, die seit der 
Geburt  bestehen, zur E. p. i. gehSren. 

Von anderen bekannten ehronischen Erkrankungen des extra- 
pyramidM-motorisehen Nervensystems, die differential-diagnostiseh in 
Betracht  kommen kSnnten, sind die Wlzso_~'sche Krankheit, die HI:NTI~G- 
To~sche Chorea some die HALLERVOI~DEN-SPATZSChe K~ankheit zu 
erws Was die erstere anbelangt, so ist, abgesehen yon dem ganz 
anderen Verlauf der W~LsoNsehen Krankheit ,  sehon das klinische Bild 
ausreiehend, um beide Erkrankungen gegeneinander trennen zu k6nnen, 
So fehlt  z. B. der E. p. i. die Neigung zur Versteifung, ferner der Tremor, 
das Zwa.ngslachen, das Zwangsweinen usw. Eher  k6nnten manchmM 
SchMerigkeiten bei der Abgrenzung der E. p. i. gegenfiber der H t ~ -  
TISrGTo~schen Chore~ entstehen, wenn es sieh um Patienten fiber 
20 Jahre  handelt .  Doeh sind solehe FMte yon E . p . i .  meist mit 
sehwereren StSrungen der zusammengesetzten Funktionen (Sitzen, 
Stehen, Gehen) some der Artikulation, als wit sic bei der HLT~TINGTO~- 
sehen Chorea beobaehten, vergesellsehaftet. Ein weiteres Mehtiges 
differentiMdiagnostisehes Merkmal gegentiber der WTLso~sehen Krank- 
heit  und aueh der HALLE~VORDE~-SP~Tzsehen Krankhei~ ist die Pro- 
gredienz der Erseheinungen dieser Krankheiten,  w/ihrend f/it die E. p. i., 
s Me ffir die VoeTsehe Krankheit ,  ein Rfiekgang der Symptome 
eharakteristiseh ist. Bei F~llen yon E. p. L mit sehwerer Hypotonie 
ohne Hyperkinesen muB man aueh die Myatonia eongenita yon OPPEN- 
�9 I~I5~ in Betraeht  ziehen. 

Es i~t zweifellos, da6, wie wir uns wieder auf Grund einer person- 
lichen Beobaehtung bei einem 10~ona te  alten Kinde fiberzeugen 
konnten, eine parain]elctiSse Encephalitis (in diesem Falle handel~e es sieh 
um eine solche naeh Mumps) kliniseh dieselben Symptome wi.e die 
hyperkinetisehe Form der E. p. i. erzeugen kann, so dab die Abgrenzung 
ohne Kennt'nis der Anamnese unmSglieh sein kann. Jeder erfahrene 
Neurologe kennt  solehe F/ille bei Kindern, bei denen extrapyramidab 
motorisehe Symptome ehroniseherArt erst geraume Zeit naeh der Geburt 
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aufgetreten sind und ftir die die entz~indliche Genese am wahrsehein- 
lichsten erscheint. Kommt  hinzu noch, dal3, wie beim oben zitierten 
FM], das Leiden mit einem einseitigen klonischen Krampf einge]eitet 
wird, so hat  man um so mehr t~echt, sich gegen eine E. p. i. zu 
entscheiden. Die Abgrenzung der E. p. i. gegen gewisse l%]gezust~nde 
der Eco~o~oschen Krankheit  wiid nut in sehr seltenen ~'~]len auf 
Schwierigkeiten stoBen. 

Eine Iuisch bedingte Erkrankung der S~ammganglien, wie sie sehr 
se]ten, z. B. im Ver]aufe einer juvenilen Paralyse beobaehtet wird, und 
die einen ehronischen Verlauf nehmen kann, kSnnte gelegentlich auch 
differentiMdiagnostisehe Schwierigkeiten bereiten. In diesen Fgllen ist 
natfirlich die serologisehe Untersuehung entscheidend. 

Endlich ist an die ~5glichkeit zu denken, dM3 eine Sauerstoffmangel- 
hypoxydose im Zusammenhang mit dem Geburtsakt, wie z. B. Asphyxie 
infolge langer Dauer der Geburt, infolge Umschntirung des Nabelstranges 
um den Hals usw., eine hypoxisehe Seh/idigung des Gehirns naeh sieh 
ziehen kann. DaB das klinisehe Bild dabei eine groBe ~hnliehkeit mi't der 
E. p. i. aufweisen kann, zeigt folgender 1%11: 

Es handelte sieh um einen 5j/~hrigen Jungen gesunder Eltern, weleher eine 
schwere Geburt durehmaehte. ]:)as Kind war ausgetragen und krs entwickelt, 
kam jedoeh asphyktiseh zur Welt infolge Ateml/ihmung, so dag man eine ganz'e 
Stunde lang kiinstliche Atmung machen muf3te. Das Kind bekam zwar Ikterus, 
aber die Eltern betonen ausdrfieklich, dab er schwaeh ausgepr~gt war und nur 
4--5 Tage dauerte. Wghrend der ersten Woehen sehrie das Kind ununterbroehen, 
kormte nieht an der Brust trinken und hatte augerdem SchluekstSrungen, welehe 
iibrigens aueh jetzt noeh vorhanden sind. Danaeh konnte sieh das Kind zwar 
nieht riehtig entwiekeln, sehien aber sonst normM. Erst im 8. Monat fiel den 
Eltern auf, dag dem Kinde etwas fehlte. Das Kind hat nie Sitzen und Gehen 
gelernt. Aueh die Sprache hat sieh nieht entwiekelt. Bei der Untersuehung 
finder man ein verhi~ltnism/iBig kSrperlieh gut entwiekeltes Kind. Die inneren 
Organe o. B., nur die Zahne in sehr sehleehtem Zustande. Das Kind liegt fast 
sts im Bert und zeigt fortws nnwillkiirliehe Bewegungen ehoreo-atheto- 
tiseher Art der Gesiehtsmuskulatur und der Arme. Keine St6rungen seitens des 
Pyramidenbahnsystems. Keine Spastizitat. Das Kind spricht nut eiazelne Worte, 
die es nut mit Mtihe hervorbring~. Es soll abet alles verstehen. Aueh das Ge- 
dgchCnis soil gut sein. 

E. Hdiu[igkeit. 

UJoer die tIs der E. p. i. sind wir noeh sehr mange]haft unter- 
richter. Doch ist dieselbe unseres Eraehtens vim grSger, Ms man auf 
Grund der Literaturangaben vermuten kSnnte. Es ist schon an sich be- 
zeichnend, dag'uns, seitdem wir darauf aehten, imVerlaufe yon 3 Jahren 
18 F~lle begegnet sind 1. Bei der Analyse der Hirnver~nderungen infolge 
eines durehgemaehten I. g. n. f. haben KLI~GMA~ und CARLSON 1937 
6675 F/tlle yon geistig defekten Kindern untersucht und in 45 Fgllen in 

1 Inzwisehen ist ihre Zahl auf 38 gestiegen. 
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der Anamnese einen sehweren Ik terus  festgestellt. Eine/~hnliche Unter-  
suchung, aber welt nieht so ausgedehnt, wurde 1938 yon CALVS~ aus- 
gefiihrt. Von 9 iiberlebenden F/~llen einer Gruppe yon 50 F/s mi t  
Neugeborenenikterus wurde einer geistig defekt, einer ha t te  eine leichte 
Hemiplegie und einer starb an [Bronehopneumonie. FITZ GEI~ALD- 
GI~EENFIELD-KouN.ENE, denen wir diese Angaben entnehmen, haben 
daraus geschlossen, dal~ die I-Iirnsch/~digungen infolge eines durehge- 
machten I. g. n. f. viel zah]reieher sind, als man auf Grund der in der 
Li te ra tur  ver6ffentliehten t~Lllen annehmen muB. 

IV. Pathologische Anatomie. 

a) Vorstadium. 
Das in sehr vielen FSllen von I. g. n. f. eindrucksvolle makro-  

skopische Bild des Gehirns ist dadurch bedingt, dab das Gallen- 
pigment,  ira Gegensatz zu den Verh~ltnissen beim schweren Ik te rus  
im spttteren Alter, sowie beim symptomatischen schweren Ik terus  
der Neugeborenen ungehindert  die Blut-Gehirnsehranke bes t immter  
Prfidilektionsabschnitte des Gehirns passiert, wodureh es in charak- 
teristischer Weise ikteriseh Yerf~rbt wird. Diese Tatsaehe wurde, 
wie Sc~rOl~L hervorhebt ,  schon im vorigen Jahrhunder t  dutch Bmcn-  
HII~SC~F~LD erkannt.  W/thrend aber dieser Autor eine mehr diffuse 
Verf/irbung der ganzen Hirnsubstanz beschrieb, land im Jahre  1875 
ORT~ bei einem an I.  g. n. f. gestorbenen Neugeborenen eine seharf 
auf best immten subcortical gelegenen Gehirnteilen lokalisierte Ver- 
f~rbung. ScuMo~L, der sich eingehender mi t  dieser Frage besch~f- 
tigte, stellte 1903 lest, dag ma.n neben einer diffusen, eine circum- 
scripte Verf/trbung im Gehirn finder, und zwar ist dieselbe streng auf die 
grauen Kerne des Hirnstammes,  des verl/tngerten ~ a r k e s  und des 
Kleinhirns beschr/tnkt. Der diffusen Form des Gehirnikterus stellte er 
die eircumscripte gegenfiber und sl~r~ch im letzteren Falle vom ,,Kern- 
ikterus", ein Name, der sich sehr sehnell in der Weltl i teratur einbfirgerte. 

Obwohl die Topographie der Verf/trbung beim Kernikterus sehr 
charakteristisch ist, sind yon verschiedenen Autoren diesbeziiglieh 
gewisse Variationen festgestellt worden, welche uns im Zusammenh~ng 
mit  der Frage der Genese der E. p. i. nicht unwiehtig erscheinen. 

Se]tMO~L land in seinen beiden F~llen dieselben Hirnpartien gelb verf/s und 
zwar die 3 Glieder des Linsenkerns, also Pu~amen + Pallidum, und noeh starker 
das Corpus Luys, das Ammonshorn, den Nucleus dentatus, die versehiedenert 
Nervenkerne der Medulla oblongata und die 0live. Allerdings erwiesen sieh nieht 
alle Hirnnervenkerne gef~rbt, am wenigsten intensiv bzw. gar nicht gef~rbt waren 
die Kerne der motorischen ttirnnerven. Das ~fiekenmark, welches nur in einem 
Falle untersueht wurde, zeigte eine blag gelbliehe Verf/~rbung der gesamten grauen 
Substanz, doeh ersehienen die HinterhSrner st/irker ikteriseh als die VorderhSrner. 

11" 
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Frei yon Gelbfarbung war die Rinde des Groin- und Kleinhirns, der Nucleus 
caudatus und der Thalamus opticus. 

Im Fal l  yon :BENECKE war das Gehirn im ganzen nur sehr schwach ikterisch 
gefiirbt, die Rinde nicht st~irker Ms die Marksubstanz. Das Ependym der Seiten- 
ventrikel sowie Tela und Plexus chorioideus waren deutlich starker gelb. Thalami 
nicht auff~llig gef~rbt, Linsenkern etwas st~irker gelblich. Dagegen waren die 
AmmonshSrner sowie der Lu-fssche KSrper beiderseits intensiv schwefelgelb mit  
starker Abgrenzung. K]einhirnrinde streckenweise etwas starker gelb als die 
GroShirnrinde. Nucleus dentatus nicht auffgldg gefiirbt. Bulbi olfactorii un- 
gefiirbt. Die krSftigsten F~irbungen zeigten die Nervenkerne der Medulla ob- 
longata, wobei die Kerne des Trigeminu s und Acusticus in ihrer ganzen Ausdehnung 
a]s besonders stark verfarbt  hervortraten. Sehr intensiv gef~rht waren ferner der 
)(ucleus olivaris reed., w~ihrend die Olive selbst ungefiirbt ersehien. Der Nucleus 
fasciculi cuneati war stark, der Nucleus fasciculi gracilis schwach gefiirbt. Im 
Rfiekenmark waren die VorderhOrner iiberall intensiv gelb, die HinterhSrner 
dagegen kaum auffgllig gefarbt. I)ie Rfickenmarksh~ute waren ikterisch. 

Im Falle yon HART war die Hirnoberflache ganz wenig gelblich gefarbt, mit  
Ausnahme der Corpora mamillaria, welche etwas stgrkere Gelbfgrbung aufwiesen. 
Starke Gelbfgrbung des Corpus striatum urA der oberen Vorderteile des Thalamus 
opticus, des Linsenkernes, besondel-s abet des Lvx~schen KSrpers, desAmmons- 
horns, der I~Iaubenregion, des Bcdens des IV. Ventrikels, der Oliven un de �9 Nucleus 
dentatus beiderseits. Im Halsrfickenmark nur m~l~ige F~rbung der Vorder- und 
HinterhSrner.  

E .v .  GI~R~:E land im Bereiche der Stammganglien gelblicbe Fleckung zu beiden 
Seiten der markwei~en inneren Kapsel, sowie Ge]bfiirbung des Linsenkernes, des 
LvYsschen ](Srpers, des Ammonshorns und des Nucleus dentatus. GroBhirn- und 
Kleinhirnrinde ohne auff~l!ige Farbung. Dagegen war der Plexus deut]ich gelb. 
Dnrchschnitte durch die Medulla oblongata liei3en die Nervenkerne am Boden der- 
selben und die. Olive intensiv gelb gefarbt hervortreten. Die graue Substanz des 
Rfickenmarks zeigte einen gelb]ichen Schimmer. 

Z I M ~ R ~ A m ~ - Y ~ T  fanden im .Fall .B.C. eine deutliche Verfarbung der 
Stammganglien, der grauen Substanz, des I-Iypothalamus, der AmmonshSrner, der 
unteren Oliven, der Nuclei dentati  und der Flocculi cerebelli. Im Fall B.  L.  wurde 
starke Gelbfarbung in den rostralen Enden beider Nuclei caudati festgestellt. Gelb- 
lich verfarbt  waren auch der Linsenkern, der Thalamus, die graue Substanz um den 
I I I .  Ventrike], das Ammonshorn, die Colliculi superiores, der Wurm des Kleinhirns, 
die Nuclei  dentati  und die Kernmassen am Beden des IV. Ventrikels. Die untere 
Olive war nicht ikteiisch. 

C. DE LA~G~ land beim Fedl A.  im Gehirn, welches 3 Monate in Formalin lag ,  
deutliche F~rbung des Bodens des IV. Ventrikels und beiderseits der Flocculi und 
der Oliven. Zweifelhaft (vielleieht schon ausgelaugt) war die Farbung der Nuclei 
dentati .  Deutlich gelb waren die Corpora subthalamica und die Gegend derAmmons- 
h6rner, das Striatum und die lateralen Teile der Thalami optici. BeimFaU B. waren 
der Wu~m, die Flocculi, die Tonsillen und die Nuclei dentati  des Kleinhirns stark 
gelb gefarbt, ebenso die Oliven, die Nebenoliven und der Boden des IV.Ventrikels. 
Auf dem Schnitt  dureh das Grol~hirn fiel auf, dalt beiderseits die Capsula interna 
ganz weil~ geblieben war. Das Striatum genau wie der Nucleus lentiformis erschienen 
gelb. Auffallend stark gelb gefiirbt war das Corpus subthalamicum, ferner beider- 
seits der ventrale Tell des lateralen Thalamuskernes und wieder auffallend stark 
die Ganglia habenulae und die An~mo~sformation. Welter  sah man rechts eine mehr 
oder weniger ausgesprochene Ge]bfarbung der tiefen Rindenschichten des Gyrus 
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frontalis primus und links eine leichte Verfgrbtmg des Gyrus centralis anterior ". 
])as Gehirn wurde, naehdem es 2 Monate in l%m~lin lag, weiter durehsehnitten. 
Die gelbe Verf~rbung, obwohl noeh gr6gtentefls erhMten, war etwas zurfiek- 
gegangen. In einem Frontalschnitt erblickt man deutlieh Gelbf~rbung des Nucleus 
eaudatus und des Putamens beiderseits sowie der Fornices descenclentes. In einem 
caudal in der farbigen Zeiehnung gegebenen Sehnitt zeJgt die Rinde des Gyrus 
einguli und Gyrus parietalis superior eine leiehte gelbe Verf~irbung. Im Oeeipital- 
hirn ist eine leiehte Verf~rbung des Lobus lingualis siehtbar. Beim Fall C. waren 
beiderseits der Floeculus und der Vermis stark gelb. Die Nuclei dentati waren nicht 
oder nieht mehr verfgrbt (das Gehirn lag einige Zeit in Formalin). Die Gelbfarbung 
der Oliven war deutlieb, wenn aueh nieht so stark als in den beiden vorher bes chrie- 
benen Fgllen. Aueh der Boden des IV. Ventrikels nahm an dem Prozel3 teil. Stark 
gelb war aueh hier wieder beiderseits die Ammonsformation, der laterale Thalamus- 
kern etwas mehr als der ventromediale. Pedes peduneuti etwas gelb, Corpora sub- 
thalamiea etwas mehr, aber nieht so ausgesproehen wie bei den vorhergehenden 
F~lJen. Globus pallidus nnd Ganglia habennlae beiderseits deutlieh gelb. 

J. C. ttAW/~SL~u und g .  LmlzTWOOb Ianden in ihrem Fall W. P. (Nr. 3) eine 
gelbliehe Veffarbung nur der Corpora subthalamiea und sehwaehe der weigen 
Substanz des hinteren Teiles des rechten Lobus parietalis, sonst nirgends ikterisehe 
Veff/irbung des Grol3hirns oder des Riiekenmarks. 

ZIscH~A land 1942 bei einem 12 Tage alten Kind mit I. g. n. f. und Krgmpfen 
Gelbfiirbung nut in b~iden Ammonsh&nern. 

Aus  diesen Fes t s t e l lungen  k a n n  man  die Fo lge rung  ziehen, daB, so 
s t reng  auch die Gelbf~irbu~g .auf b e s t i m m t e n  Gebie ten  des t t i r n s t a m m s  
und  der  Medul la  1Gkalisiert erscheint ,  von einer elektiver~ Ver/iirbung 
]unlctionell zusammenge~6riger Nervenzentren nu t  bedingt d~e Rede sein 
kann. Das g i l t  besonders  fiir das  e x t r a p y r a m i d a l - m o t o r i s e h e  Nerven-  
sys tem,  wovon zwar  wicht ige  Zen t ren  wie das  Pa l l idum,  das  S t r i a t u m ,  
das  Corpus s u b t h a l a m i c u m  und  der  Nucleus  den ta lus  auf fa l lend  h~uf ig  
gelb ver f~rb t  gefundcn werden,  andere r se i t s  aber  n i ch t  m inde r  wicht ige 
Abschn i t t e  desselben, wie z. ]3. der  Nucleus  t u b e r  und  die S u b s t a n t i a  
n igra  n iemals  gef~trbt gefunden werden.  Auf  der  anderen  Seite l i nden  
wir  die Ammonsfo rma t ion ,  die funkt ionel l  zu einem ganz ande ren  Hi rn-  
geb ie t  geh6r t ,  fas t  s te t s  s t a r k  gelb verf / t rbt .  Dasselbe g i l t  fiir die a m  
Boden des IV. Ventr ikels  gelegenen Nervenkerne .  Wie  C. Dn LA~COE her-  
vorheb t ,  k a n n  m a n  auch keine  Beziehungen zwischen der A u s b r e i t u n g  
des gelben P igmentes  und  der  philo- oder  on togene t i schen  En twick lungs -  
st~fe des be t ref fenden Hi rngeb ie tes  feststeIlen.  Ebenso  fehl t  eine Uber-  
e in s t immung  m i t  den durch  ih ren  physiologischen E i sen re i eh tum aus- 
geze iehne ten  Zent ren .  

Es mug  an  dieser Stelle ausdr i iek l ich  he rvorgehoben  werden,  dab  
der  K e r n i k t e r u s  gar  keine  obl igate  Ersche inung  des I. g. n. f. da r s te l l t .  
So z. B. l a n d  ihn  SCH~O~L nur  6real  bei  120 F/t l len yon Ge lbsuch t  des 
Neugeborenen ,  wobei  es a l lerd ings  n i c h t  Mar  ist ,  ob es sich dabe i  u m  
den gew6hnl ichen bzw. le ichten oder  u m  den schweren I k t e r u s  hande l t e .  

1 Siehe Abb. 1 aus der Arbeit von C.~)~ LANG,, Jb. Kinderhk. 145,273 (1938). 
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I~FANNENSTIEL vermif3te bei 6 Sektionsfs yon I .  g. n. f. einen K e r n -  
i k t e ru s  2real  und  YLPP6 bei  2 F~l len  - -  l m a l .  

Der  mikroskopische ]3efund, den  man  im Gehi rn  de r  an  I .  g. n. f. 
ge s to rbenen  K i n d e r n  fes ts te l l te ,  i s t  sehr  wicht ig .  Bei  a l len in  der  
L i t e r a t u r  beschr i ebenen  F~l len ,  die  mik roskop i sch  un t e r suc h t  wurden ,  
war  ein K e r n i k t e r u s  v o r h a n d e n .  I n  den  ~l teren VerSf fen t l ichungen  
d r e h t  sich me i s t  d ie  F r a g e  d a r u m ,  zu erfahren,  ob 4er  Gal lenf~rb-  
s toff  in die  gesunden  Gangl ienze l len  eindring~ und  sie dann  even tue l l  
sch/~digt, oder  ob, wie 0~T~ zuers t  annahm,  eine prim&re Nekrose  
de r  Ganglienzel le  bes teh t ,  aus anderen  u n b e k a n n t e n  Gri inden ent-  
s t anden ,  und die ik ter isehe  Verf/~rbung nur  die bekann te  F/~rbung 
nekro t i sche r  Gewebste i le  dars te l l t .  

SC~MORL fand ira Bereich der gelblichen Flecken zahlreiche, bei weitem aber 
nicht alle Ganglienzellen mehr oder weniger intensiv gelb verf/~rbt. Dabei er- 
schienen viele der gelb gef~rbten Gang]ienzellen sehwach gl~nzend und homogen. 
Ihr  Kern war bla$ gef~rbt und entbehrte vielfach des KernkSrperchens. Se~MORL 
zog daraus den Schlu$, daI3 es sich um Ganglienzellen handelte, die zur Zeit des 
Todes nicht mehr ihre vollen vitalen Eigenschaften besaSen und im Zerfall be- 
griffen waren, was auch daraus hervorging, dal~ die HISSLschen Sehollen nicht oder 
nut unvollkommen in entsprechend gef/~rbten Pr~paraten zu erkennen waren. Die 
gelbe FKrbung erstreckte sich auch auf die Ausl~ufer der Ganglienzellen, wobei der 
Achseneylinderfortsatz besonders stark verf/~rbt war. Sowohl im Bereieh der gelb 
gef/~rbten Nervenzellen als aueh auf~erhalb derselben fand SC~ORL ziemlieh 
reichliche feine rhombische T~felchen (H~matoidinkrystalle), die mitunter auch im 
Protoplasma der Ganglienze]len lagen. Bilirubinnade]n dagegen fanden sieh seltener 
und fast nut in den Blutgefs 

BE~ECXE best~tigt im grol~en und ganzen die yon SC~MORL ~estgestellten 
Befunde. Er land aueh in allen Teilen des ZNS. eine reichliche Ausscheidung 
feiner rhombischer, seltener nadelfSrmiger HKmatoidinkrystalle, welehe iiberall im 
Gewebe zerstreut und deut]ieh an Zellen gebunden waren. Zu diesen allgemeinen 
Befunden kamen in den intensiv ikterisch gef~rbten Nervenkernen eine mehr oder 
weniger intensive diffuse Gelbf~rbung einer Anzahl yon Ganglienzellen hinzu, 
gleichfalls ohne Bflirubinkrystallbildung. Die betreffenden Zellen waren unver- 
kennbar ~ekrotisch: ihr Protoplasma glasig gl~nzend, schollig oder k5rnig zerfallen, 
ihre Kerne gar nicht oder unvollkommen f/~rbbar. 

Eine Abscheidung von Bilirubinkrystallen, wie sie SCH~rORL und BE~ECKE ill 
Blutgd~$en und in ihrer Umgebung, ja selbst in nekrotisehen Ganglienzellen 
gesehen haben, und wie sie im Ol~THschen Falle ira ganzen KSrper eine enorme 
Ausdehnung zeigten, konnte yon C. HART nicht festgestellt werden, weswegen er 
diese Erscheinung als einen postmortalen Vorgang ansah. Dagegen ]leiden sieh in 
allen, den makroskopisch mehr oder weniger gallig gef~rbten Stellen entstammen- 
den Schnitten, neben normalen, in Untergang begriffene, yon Gallenfarbstoff 
impragnierte Ganglienzellen und die Trfimmer solcher auffinden und ebenso 
vielerorts k6rnigtr6piige, anseheinend wenigstens teilweise einem Netzwerk ent- 
sprechende gallige Partikel. HART ist der Meinung, dab die morphologisch fest- 
stellbare Schadigung der Ganglienzellen, welehe sich dureh die Tigrolyse offenbart, 
durch den Ga]]enfarbstoff selbst verursacht wird. 

E. v. GIERKE konnte eine Ablagerung yon ttKmatoidin- und Bflirubinkrystallen 
im Gehirn oder in sonstigen 0rganen nicht feststellen. Was die yon SCr[~O~L, 



Eneepba]opathia posticterica infantnm. 167 

B ~ C ~ E  und I-IART beschriebenen Degenerationsbilder an de~ Ganglienzellen an- 
belangt, so ~uBert er sich dahin, daft ~ie zwar nicht ganz /ehlen, abet relativ un- 
bedeutend erscheinen. 

ZIMM~RMA-W~-YAN~ fanden imFal l  tL C. folgendes : die Stammganglien und 
die anderen Geb~ete des Gehirns, welche makroskopiseh verf~rbt waren, sind Sitz 
ausgedetmter Nervenze]lzerstSrungen. Die Ver~nderungen in den Nervenzellen 
weisen a]le St~rkegrade auf, yon der akuten Sehwellung angefangen bis zur voll- 
stgndigen Cytolyse, wobei ganze Gebiete vollkommen ohne Ze]len gefunden wttrden. 
Die ver~nderten Zellen enthielten gelbes Pigment in ihrem Leib, abet die gl~5t]te 
Menge lag entweder frei im interstitiellen Zellgewebe, welches diffus verf~rbt 
war, oder in grol~en Gliazellen phagocytiert. Verbunden mit der ZerstSrung der 
NervenzeHen wurde eine leichte proliferative l~eaktion der Glia festgestellt. Die 
Capillaren in den iktcrischen Zonen zeigten keine Proliferation ihrer W~nde. Im 
7~all B . L .  sind die Autoren vorsichtiger bei der Deutung des mikroskopischen 
Befundes. In  den Gebieten, welche makroskopisch gelb gef~rbt waren, fanden sic 
bei der mikroskopischen Untersuchung das Gallenpigment entweder kSrnig ge- 
speichert im Leib der Ganglienzellen bzw.'der Gliazellen oder aber das GaHen- 
pigment farbte das interstitielle Gewebe diffns ~. Was die morphologisch+ Ver- 
~nderung der Ganglienzellen anbelangt, so sind die Autoren der Meinung, da~ es 
unmSglich ist zu bestimmen, ob die Ganglienzellen gescMidigt seien oder nicht, obwohl 
ihr Cytoplasma schlecht gef~rbt war und 5frets Vacuolen aufwies, weil ihre Un- 
reife eine genaue Deutung der Ver~nderungen erschwerte. 

C. ])E LA~caE widmet" den mikroskopischen Ver~nderungen im Nervenparen- 
chym beim Kernikterus grol~en Raum. Beim Fall A. land sic grolten Ausfall an 
Ganglienze]len 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, 
dab es besser w~re, nicht zuviel fiber den Aspekt der erhaltenen Ganglienzellen zu 
sagen, well das Gehir~a 2 Monate lang in Formalin lag, ehe e~ eingebettet wurde. 
Sie hebt ausdr~icklich das Fehlen einer Zunahme der Glia hervor. W~hrend in der 
Medulla oblongata uncl in den Oliven keine sicheren Ver~nderungen festzustellen 
waren, scheint ihr im Nucleus dentatus ein gewisser Zellausfall in~olge Nekrose 
vorhanden zu sein. Auch maeht 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 Mitre ein Ausfa!l zu sein. SchSn 
gebildete Zel]en mit langen Dendriten, wie sie ffir die Zellen des Corpus subthala- 
talcum charakteristiseh sind, sieht man nirgends. Auch im roten Kern soll ein 
Zel]untergang feststel]bar sein, w~hrend das Ammonshorn normal gefunden wird. 
Ober den Befund im 2. Fall J~. ~ul~ert sieh die Verfasserin Iolgendermal3en: Im 
Striatum, mehr noch im Globus pallidus als im Putamen sind gewiB viele GangIien- 
zellen zugrunde gegangen oder im Begriffe zu wrschwinden. Im Globus pallidus 
ist ein Teil der angegriffenenGanglienzellen deutlich ge]b mit bleichen exzentrischen 
Kernen; auch gibt es gelbe Schatten yon Ganglienzellen und gelbe Fasern, die den 
Globus pallidus durchkreuzen. Auch im Corpus subthalamicum ist sicherlich ein 
Zelluntergang durch ~ekrose festzustellen. Wo die st~rkste Nekrose besteht, sind 
die Ganglienze]len oder die Reste davon gr61~tenteils deutlich gelb gef~rbt, w~hrend 
der Untergrund des Gewebes an vereinzelten Stellen auch eine gelbliche Schat- 
tierung anfweist. Im  3. Fall C. / indet  Verfasserin, dab im Globus pallidus noch 
~nehr als im Putamen zahlreiche Zellen im Begriff sind, zugrunde zu gehen. Ein 

Es ist nich~ klar ersichtlieh, wie man eine diffuse Gallenf~rbung mit'ro~kopisch 
feststellen kanm Ref. 
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Beginn yon Neuronopbagie ist an einzelnen Stellen ersichtlieh. Aber diese Bilder 
sind doch sehr sp~r]ich. Viele Gliazellen sowohl im Putamen als im Globus pallidus 
sind groB und haben einen breiten Protoplasmasaum. ])as Corpus subthalamicum 
soil weniger angegriffen sein als in den beiden vorigen F/tlle~, doch gibt es dort nur 
welfige Zellen mit so schSn ausgebfldeten Dendriten wie bei den Kontrollpri~paraten. 

Die B eurteilung der verSffentliehten mikroskopischen Ver/~nderungen 
des ZNS. iln Vorst~cliurn der E. p. i. stSgt auf groBe Schwierigkeiten, 
weil die Ss zu versehiedenen Zeiten gestorben sind uncl weft die 
Untersuchungen mif verschiedenen, meistens unzul~nglichen lKethoden 
ausgeftihrt worden sind. Mit Ausnahme der ~ l l e  yon C. DE LANGE 
wurden diesell~en nieht in neuropathologisehei1 Laboratorien aus- 
gefiihrt. Nieht zu vergessen ist ferner, dM3 es sieh um Gehirne 
von Neugeborenen handelt, welehe erfahrungsgem/Lg besonders emp- 
findlieh Fixationsmitteln gegeniiber sind, abgesehen davon, dab die 
Beurteilung des mikroskopisehen Brides des ZNS. beim Neuge- 
borenen sehwieriger als beim Erwaehsenen ist und besondere Faeh- 
kenntnisse erfordert. Leider trageii aueh die den VerSffentliehungen bei- 
gegebenen Zeiehnungen und Mikrophotographien wenig dazu bei, nm zu 
entseheideii, ob es sich im einzelnen Falle um intra vi tam entstaiidene 
pathologisehe Hirnver/tnderungen oder abet um solehe, die aueh beim 
Normalen vorkommen bzw. Kunstprodukte darstellen, haiidelt. Die 
Skepsis erseheiiit dutch die Tatsaehe,  dab fast in allen Fs 
Reparationsvorg~inge seitens der Glia entweder ausdrfieklieh als sehr 
gering bezeiehnet oder aber ganz vermiBt werden, noeh berechtigter. 

Wir hat ten Gelegenheit, das Zentralnervensystem eines Falles yon 
I. g. n. f., weleher einige Tage ilaeh der Geburt  starb, zu untersuehen. 
Bei dem ein Jahr  vorher geborenen Kinde derselben Mutter,  welches 
aueh einige Tage naeh der Geburt an den Folgen eines I. g. n. f. starb, 
konnten wir einen ausgesproehenen Kernikterus feststellen. Ob beim 
Kind~ fiber dessen Hirnbefuiid wit beriehten mSehten, aueh ein Kern- 
ikterus bestand, k6nnen wir nieht sieher sagen, denn das Gehirn wurde 
ungeschnitten in Alkohol eingelegt, weleher den Gallenfarbstoff leieht 
auslaugt. Diese Art  der Fixieruiig wurde gew/~hlt, weil sie die MSglieh- 
keit gab, die Ganglienzellen uiid die andereii ZelMemente unter  opti- 
malen Bedinguhgen zu untersuehen. Eine eingeheiide Untersuehung an 
Celloidinsehnitten, gef~Lrbt naeh der NxssLsehen ~ethode,  aus den ver- 
sehiedensten Teilen des Nervensystems zeigte keine pathologisehen Ver- 
~nderungen der Ganglienzellen, sei es im Sinne einer Nekrose, sei es in 
Form anderer Zellver/tnderungen. Aueh die anderen Bestandteile des 
Nervengewebes erwiesen sieh im Nisslbild als intakt.  

Dieser Fall, sowie die F~lle yon v. GIm~K]~ und yon ZIMMERMANN- 
Y A ~ E T  (Fall ]3. L.) erlauben den Schlug, dab das ZNS. im Vorstadium 
der E. p. i. ohne morphologiseh fal3bare Ver~inderungen verlaufen kann. 
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D a m i t  sell aber  n i ch t  gesag t  werden,  dal~ solche Ver~nderungen i m m e r  
vermig t  werden,  denn  m a n  mul3 in B e t r a e h t  ziehen,  dab  das  Vorhanden-  
sein oder  Feh len  yon ana tomi schen  Ver/~nderungen aueh vom Z e i t f a k t o r  
abh/~ngig ist.  Es i s t  n i c h t  gleichgfil~ig, ob ein K i n d  a m  3. oder  a m  15. Tag  
naeh  de r  Gebur t  s t i rb t .  Auf  j eden  F a l l  h ie l ten  wir  uns auf  Grund  d e r  
Durehs ieh t  der  in der  L i t e r a t u r  ver6f fen t l ieh ten  F~lle und  auf  Grund  der  
Un te r suehung  des oben erw/ ihnten  eigenen Fal les  ffir be reeh t ig t ,  den yon  
versehiedenen Au~)oren besehr iebenen Ver~nderungen  im ZNS.  v ie l fach  
skep t i seh  gegenf iberzus tehen.  Diese E ins te l lung  wurde  a b e t  du t ch  die  
im J a h r e  1942 erfolgte  YerSffent l iehung yon ZISC~:A ge/~ndert. 

Es handelt sieh bei seinem Falle um ein im Alter yon 12 Tagen gestorbenes 
Kind, welches ldiniseh das typisehe Bild des I. g. n. f. bet. Die makroskopisehe 
Untersuehung des Gehirns zeigte, wie bereits in anderem Zusammenhang erwghnt, 
eine ikterische Farbung ausschIieBlich in beiden Ammonvhgrnern. 

Die histologisehe Untersuehung des Gehirns, die mit allen Kautelen der mo- 
dernen histopathologisehen Teehnik ausgeftihrt m~rde, ergab unzweideutige Ver- 
ii.nderungen, ausschliefllich in den AmmonshSmer~. Es handelt sieh um eine aus- 
gedehnte Erweichung mit reichlichem Gallenpigment in den Ganglienzellen des 
SogME~sehen Sektors unter Freibleiben der gewaleherten Gliazellen and der 
Zellen der fibrigen Teile des Ammonshorns. Im Endblatt ,  dem dorsalen Band und 
im grSgten Tell des ventralen Blattes ist der normale Aufbau v611ig zerstSrt. Im 
Nisslbild finder man nirgends im Pyramidenzellblat~ des Ammonshorn vSllig 
erhaltene, ungeseh~idigte Ganglienzellen, mit Ausnahme eines kleinen Bezirks im 
Subieulum. Vielmehr zeigen die noeh erhalten gebliebenen Ganglienzellen Zeiehen 
sehwers~er Sehgdigung. Die deutlieh gewueherte Glia umgibt zahlreiehe der be- 
sehriebenen nekrobiotisehen Ganglienzellen, so dab Bilder echter Neuronophagie 
6fters zu sehen sind. Infolge zahlreieher FettkSrnehenzellen ist das Ammonshorn 
im ttii.matoxylin-Sudan-Sehtfitt sehou bei Betraehtung mit freiem Auge als rotes 
Band zu verfolgen. Die Zellen der K6rnersehieht der Fascia dentata sind ebenfMls 
~ usgedehnt herdfSrmig ausgefallen und diese Lfieken mit gewueherter Glia erffillt. 
Dieses Bild der fortgesehrittenen Erweiehung bekommt abet im So~M~Rsehen 
Sektor des Ammonshorns dadureh ein besonderes Gepr~ge, dab bier im Plasm~ 
der noeh nieht vSllig zugrunde gegangenen, sehwer geseh/idigten Ganglienzellen 
reiehlich gelbliehgriines feink6rniges Pigment zu sehen ist, welches oft den Zell- 
leib ausf~illt. In  ganz vereinzelten Zellen sind aueh Krystalle veto Aussehen der 
Bilirubinkrystalle zu erkennen. Diese pigmentierten Ganglienzellen finden sieh 
lediglJeh an umschriebener Stel]e im sonst diffas gesehgdigten Ammonshorn, und 
zwar im sog. SoMM~asehen Sektor desselben. Die Grenze gegen den resistenten 
Bandteil einerseJts and gegen das ventrale Band andererseits erfolgt ziemlieh 
seharL Die gewueherten GlJazellen, welehe die besehriebenen Ganglienzellen um- 
ldammern, lassen jegliehes Pigment vermissen. Die ehemisehe Analyse ergab, d~/~ 
es sich bei diesem Pigment um GMlenpigment handelte. 

Der  Fa l l  yon ZISO~K_~ is t ,  obwohl  es sieh vor lguf ig  n u t  u m  einen 
einzigen F a l l  hande l t ,  deswegen yon so grol3er Bedeu tung ,  well er uns  
zum e r s t enma l  und e indeu t ig  fiber die Art  der  Gewebsver / /nderungen  
im ZNS.  im Vors t ad ium der  E .  p. i. un t e r r i eh t e t ,  E s  handelt sich niimlic]~ 
dabei urn, Folgen yon ZirkulationsstSrungen bzw. von hypoxydotischer~ 
Zustdnden. I ) a d u r c h  wird  unseres  E r a e h t e n s  die F rage ,  die die  ers~en 
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Untersucher  des Kernikterus  beschs in dem Sinne entschieden, da$ 
der Gallenfarbstoff n ich t  die Ursache der nekrot ischen VorgKnge sein 
kann,  sondern dab er sekundiir die gesch~digten Gewebsteile imprs 
Auch  die Lokalisat ion der Vers  ist yon Bedeutung,  denn sie 
weist eindringlich auf Gebiete des ZIxlS. bin, welche sich immer Zirku- 
la t ionsst5rungen bzw. hypoxidot i schen  Zust~nden gegeniiber a]s be- 
sonders empfindl ich erweisen. 

b) Encephalopathia posticterica in]antum. 

Infolge Mungels eigener anatomischer  Befunde  mfissen wir uns 
leider ausschlieItlich auf die Angaben  aus dem Schr i f t tum beziehen. 

Wir  wollen mi t  dem Fall  yon BUXCI~AI~D~-ScI~LEI;SSI~G (1933) be- 
ginnen, n ieht  nur  well dieser Fal l  die ~tlteste VerSffentl ichung iiber 
die pathologische Ans der E. p. i. darstell t ,  sondern auch, weil 
er anatomisch  gesehen ein Frtih '3tadium darstellt .  Dadurch  bfldet er 
sozusagen die Briicke zwisehen der p~thologischen Anatomie  des Vor- 
s tudiums und derjenigen der eigentlichen E. p. i. 

Wir wir schon gesehen haben, handelt es sieh bei diesem Fall um ein im Alter 
yon 5 Monaten und 9 Tagen gestorbenes Kind. Form nnd GrSl~e des Gehirns 
erschienen bei der makroskopischen Betrachtung unver~ndert. Die Untersuehung 
der Schnittfl~chen ergab im Bereieh des Hirnstammes eine auffallend graugelbe 
Verf~rbung der grauen Substanz, und zwar eindeutlg und stark ansgepr~gt im 
l~allidum und im Corpus Luysii, sowie stark ausgepr~gt im Ammonshorn, alles 
Gebiete, die, wie wir sehen werden, aueh Sitz ausgedehnter mikroskopiseher Ver- 
~nderungen sind. Andere Hirnteile zeigten auchVerf~rbungen, aber in geringerem 
Ma~e, so unter anderem Tei]e des Thalamus opticus, das Grau nm den I]I .  Ven- 
trikel und der Nucleus dentatus des Kleinhirns. Weiterhin wurden im Markwei$ 
beider Gehirnh~lften vereinzelt kleine bis zu Hirsekorngr513e graugelb gef~rbte 
Erweiehungsherde festgestellt. 

Von den Ergebnissen der histologische~t Untersuehung kann man allgemeiu 
sagen, dal~ die Art der Ver~nderungen iiberall die gleiche ist. Es haDdelt sich um 
Folgenvon ZirkulationsstSrungenbzw. vouhypoxidotischenZustanden. Region~re 
Untersehiede bestehen nur in quantitativer I~linsicht. Von einer nahezu vollst~n- 
digen GewebszerstSrung lassen sich alle Uberg~nge bis zu eben erkennbaren 
Geweb~sch~den nachweisen. Diese Ver~nderungen finden sich in verschiedene~ 
St~rke ausgepr~gt in beiden .~mmons/ormationen, im Pallidum, im Corpus Luysii, 
weniger ausgesproehen im Nucleus dentatus. Frei yon allen Ver~nderungen sind 
(tie GroBhirnrinde, der Nucleus caudatus und da~ Putamen. 

Zur Illustration der Art der Ver~nderungen bringen die Autoren einige Ab- 
bildnngen yon Schnitten aus der Ammonsformation, Corpus Luysii, Nucleus 
den~atus und yore Zwischenhirn, gef~rbt mit H~matoxy]in-Sudan II] .  Von 
Untersuchungen mit anderen F~rbemethoden ist leider nicht die Rede. Auch sonst 
ist dieser auSerordentlich wichtige Fall als nicht genfigend untersueht zu be- 
trachten. Immerhin erlauben die beigegebenen Abbildnngen uns ein objektives, 
obwoh] grobes Urteil fiber die Art und den Grad der Sch~digungen zu bildem Die 
Autoren schreiben zu einer der Abbi]dungen folgendes: ,,Das gesehlossene Band 
tier Pyramidenzellen tritt als dunkel gef~rbter breiter Streifen deutlich hervor. 
St~rkere VergrS~erungen zeigen, dal~ die eigentlichen Nervenzellen so gut wie 
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vSllig zerstSrt sind und dab an ihrer Stelle mit Fett beladene rundliche Zellelemente, 
typische gliogene FettkSrnchenzellen getreten sind. Daneben treten erhaltene 
Ganglienzellen, deren Zelleib ebenfalls reich]ich Fett und fetthaltige mesenchymale 
Zellen enth~lt durchaus in den ]~intergrund. Zwischen den erwahnten FettkSrn- 
chenzellen ~st eine Gliawucherung unverkennbar, wobei die ]=Iortega-Glia den 
ttauptteil tr~gt. ]}~ennenswerte Gliafaserwucherungen fehlen, doeh ist eine mesen- 
ehymale Gefitl~reaktion innerhalb der Herde, aber auch in der n~heren Umgebung 
unverkennbar. Abgesehen yon einer ausgesprochenen Fettresorption in den 
Gef~lymphseheiden finden sich lymphoeyt~re Infiltrate in der Gef~wand." 

~ber die Ver~nderungen der Gangliaze]len (die Autoren geben nicht an, mit 
welcher Methode sie untersucht wurden) sagen die Autoren, dab sie neben den 
reaktiven Ver~nderungen an der Glia und am Mesenchym im Vordergrund stehen. 
Die Schrumpfungsprozesse an den Ganglienzellen treten durchaus in den Hinter. 
grund gegenfiber den erwithnten Verfettungen und gegeniiber Schwellungen, 
Verflfissigungen, Vaeuolenbildung und :4nderungen der F~rbbarkeit yon Kern- und 
Tigroidschellen. Es wird yon den Autoren besonders hervorgehoben, dab es sich 
bei den Ver~nderungen an den Ammonsformationen nicht um eine isolierte Er- 
krankung des So~MERschen Sektors hande]t, sendern dal3 auch die Fascia dentata 
an dem Proze~ ausgepr~gt beteiligt ist. Den makroskopisch siehtbaren graugelben 
Herden im MarkweiB der Grol~hirnrinde entsprechen mikroskopiseh die yon 
VIRC~ow unter dem l~amen ,,FettkSrnchenherde" beschriebenen Ver~nderungen. 

Der F~ll yon BC~G~A~DT-SC~LECSSlN~ ist deswegen sehr wiehtig, 
wail er eine Erg~nzung des l~alles yon ZISC~KA darstellt  und die am letz- 
teren F~ll gekniipften Erw~gungen und Vermutungen voll~uf bests 
Wir sehen erstens, d ~  auch bier die mikroskopisehen Ver~nderungen 
zweifellos Folgezust~nde von Zirkulations~t5rungen bzw. von hyp- 
oxidotischen Zustgnden d~rstellen und zweitens dab die Hirnabschnitte 
welehe diese Ver~tnderungen ~ufweisen, ~usnahmslos makroskopisch 
gelb verfi~rbt waren. 

D~.r 2. Fall betrifft den Fall P. yon HOFF~A~-HAUS~IA~-. ]:)as Kind 
starb im Alter yon 3~/e Monaten an einer Brenchopneumonie. Das Gehirn w~r 
normal gefermt, b|al~, die Ventrikel nieht erweitert. In den Stammganglien 
leichte Andeutung yon gelber Verf~rbung. 

Mikroskopisch ~ r d e n  im Thalamus, Globus pallidus, Striatum, Ammonshorn 
und Pens perivaskul~re, ziem]ich dichte und aueh etwas diffuse Rundzellinfiltra- 
tionen gefunden. Keine sieher nachweisbaren Ganglienzellseh~digungen. Keine 
deutliche Gelbf~rbung der Ganglienzellen. 

Der Pathologe (Pro~. HE.LLu deutete diesen Befund als e~ne Ence- 
phalitis. Es erseheint uns aber wahrscheinlicher, d ~  bier nut eine 
symptomatische Entziindung vorlag, wie wir sie im Gehirn im Zusam- 
menhang mit nekrobiotisehen Vorg~tngen bzw. mit dem Fet tabbau sehr 
h~ufig antreffen. Obwohl dieser Fall sehr summariseh unt~rsueht worden 
ist, sind wit der Meinung, da~ or beziiglich der Art  der mikroskopisehen 
Hirnvers sieh zwanglos den Fallen yon Zlsc~K~ und BURC- 
]:[AI~D T - S Ct~LEU S S)'I~ G einreiht. 

D~e ~olgenden l~lle, welehe das ausgepr~igte pathologiseh-anatomische 
Bild der E. p. i. zeigen, werden nieht ehronologiseh, sondern je naeh dem 
Alter der Kranken eingeordnet. 
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Fall 3 betrifft den ersten Fall E. C. yon A. BIEMO~D-VAN CREVELD, welcher 
im Alter yon 3 Monaten an Bronehopneumo~ie starb. Bei der makroskopischen 
Untersuchung des Gehirns wurde nichts Besonderes festgestellt. Vet allen Dingen 
fehlte eine ge]be Verfiirbung. lqur bei LupenvergrSl3erung wurde Fehlen der 
Streifung des Globus pallidus auf beiden Seiten fest~estellt. 

Bei der mila'oskopisehen Untersuchung land man als hervorsteehendste Ver- 
iinderung eine starke Demyelinisation des Globus Tallidus und des Corpus sub- 
thalamicu~n beiderseits. Das Putamen zeigte ]eichte Entmarkung, w~ihrend der 
Nucleus caudatus normale Anzahl yon Markscheiden zu enthalten schien. Im 
Nisslbild sah man in den entmarkten Zonen starken Verlust an Ganglienzellen, 
vergesellschaftet mit einer matligen Gliazunahme. Es ist auffallend, dalt im all- 
gemeinen die Entmarkung starker war imVergleich zu dem Ganglienzellenschwund. 
Dies zeigte sich besonders deutlich beim Betrachten der Corpora subthalamica, 
welche immer noch viele gut erhaltene Ganglienzellen zeigten, w~hrend die Mark- 
scheiden vollst~ndig fehlten. Das Nisslbild in den verschiedenen Teilen der Hirn- 
rinde zeigte normale Verhiiltnisse. Ebenso war die Substantia nigra normal. 
Nirgends Zeichen yon Entziindung, keine Blutung oder Pigmentansammlung, 
kein Fettabbau. 

Fail 4 ist der zweite Fall M. It .  yon BI~MO~D-V~ CnEVELD. Der Saugling 
starb im Alter yon 4 Monaten an Bronchopneumonie. Auf Schni~ten durch das 
Gehirn fand man noch eine ]eichte ikterische Farbung des Globus pallidus beider~ 
seits, sowie der Corpora subthalamica. Die Streifung des Globus pallidus schien 
zu fehlen. Kein Hydrocephalus. Die Cerebrospinalf]fissigkeit war ungefarbt. 

Bei der mikroskopischen Untersuchung fand man eine deutliche Entmarkung 
des Globus pallidus und des Corpus subthalamicum, w~ihrend das Putamen und 
der Nucleus caudatus normal waren. Hier war ebergalls in den entmarkten Zonen 
ein Ganglienzellenverlust festzustellen, welcher im Verhaltnis zur Entmarkung 
geringer war. Mal~ige Gliose. 

Der 5. ~all betrifft Fall D. P. yon FITZ GERALD-GREENFIELD-KouNINE. Es 
handel% sich bei ihm um ein Kind, welches im Alter yon 41/2 Monaten verstarb. 
Die ~nalcroskopische Untersuchung des Gehirns zeigte nur eine Schrumpfung des 
Globus pal]idus. 

Bei der ~ikroskopischen Untersuchung land man, dal~ die Ga, nglienzellen des 
Globus pallidus beiderseits fast vo]lsts versehwunden waren. Nur einzelne 
geschrumpfte Zellen blieben iibrig, und zwar haup~st~chlich in den Polen. Im 
ganzen Bereich des Globus pallidus konnte man einen grol~en lJ'berflul~ an 
Astrocyten feststellen mit einem ziemlich diehten Filzwerk von Gliafasern. Im 
Putamen dagegen konnten kei~e pathologischen Ver~inderungen festgestellt werden, 
mit Ausnahme vielleieht einer ]eichten Verminderung der grolten Nervenzellen. 
Bei der Silberimpr~tgnation nach BI~LSC~O~iSKI wurde im vordereff Teil des Globus 
pal!idus eine betrgchtliehe Verminderung der Fibrillen festgestellt. Das Mark- 
seheidenbild zeigte bei schwacher Vergr513erung den Globus lmllidus bleieh und 
geschrump[t. Im Corpus subthala~nicum beiderseits konnten keine Ganglienzellen 
in den zentralen Dreiviertel gefunden werden, auBer einiger Zellen in den inneren 
und iiul~eren Polen. Die normale Struktur dieses Kernes war durch faserreiehe 
Astrocyten ersetzt, wodurch eine dicht~ Glios~ entstanden ist. Es waren eine 
betrgchtliche Anzahl yon Markscheidenfasern zu sehen trotz des Sehwundes der 
GanglienzeHen. Einige dieser Fasern hatten TerminalknSpfe. Die Ammonshbrner 
und die Fascia dentata waren geschrum19]t und s]clerosiert und die Struktur der 
Ammonsformation konnte im 57isslbitd 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 gul~eren 
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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 O]iven, die Nuc]ei dentati  und die iibrige graue Substanz 
des It irnstammes waren normal. Die ]~irnrinde zeigte nur insofern eine Abweiehung 
yore Normalen, als die Ganglienzellen ein neuroblastisches Aussehen mit sehr 
schmalem Plasmaleib aufwiesen. Auch das Rfickenma~k zeigte keine Ver~ 
gnderungen. 

Der 6. Fall betrifft  den im Jahre  1934 besehriebenen Fall A. B. yon C. D~ 
LA~G~. Das Kind verstarb im Alter  yon etwa 6 Monaten. Bei der makroskopischen 
]~etrachtung des Gehirns fiel auf, dab die norma]e Streifung des Globus paltidus, 
welche schon beim Neugeborenen siehtbar ist, hier sehr wenig ausgepr~gt war. Im 
l~isslbild wurde beiderseits eine sehr grol~e Armut  an Ganglienzellen im 1N~ucleus 
caudatus, Globus pallidus und Putamen mit  mgl~iger Gliose festgestellt. Die Sub- 
stantia nigra erwies sich als intakt.  

Besonders interessant war das Markscheidenbild, welches zeigte, dab der sonst 
so auffallencle, schon makroskopisch wahrnehmbare Unterschied im Faserreichtum 
zwischen Globus pallidus und Putamen nieht vorhanden war. Wiihrend sich der 
Globus pallidus jaormalerweise yore Putamen dutch die zahlreichen dunkelgefarbten 
myelinhaltigen Fasern abhebt, sehen die beiden gleich blafi aus. Bei der mi]cro- 
s~opisehen Betrachtung sah man im Pallidum etwas mehr Markscheiden, aber 
es stand trotzdem lest, daI3 eine groBe Anzahl yon Fasern entmarkt  war. Auch 
das Corpus subthalamicum wurde als sehr arm an Nervenfasern gefunden; hier 
ist die G]iose mehr ausgesproehen. 

Der 7. Fall betrifft den yon WESTRIENEIN-C. DE LA~NGE im Jahre  1937 be- 
schriebenen F a l l  Das Kind starb im Alter yon etwa 9 Monaten. Die makro- 
skopische Untersuchung des Gehirns zeigte nur Undeutlichkeit  der Streifung des 
Globus pallidus und Schmalheit des Balkens. Keine gelbe Verfarbung. 

Die mikroskopische Untersuchung, die im Laboratorium der Neurologisehen 
Universiti~tsklinik in Amsterdam vorgenommen wurde, ergab, dal~ im Globus 
pal]idus ziemlich viele Ganglienzellen vorhanden waren, obwohl einige yon ihnen 
geschrumpft waren. Auch die Glia war nur geringffigig vermehrt .  Im Gegensatz 
dazu war die Gliazunahme im 2~ucteus caudatus und Putamen vie~ stiirker ausgebildet, 
so dab diese Teile sich auf den mit  Kresylviolett  gef~rbten Pr~paraten durch ihre 
dunkle Farbe abhoben. Die Ganglienzellen in diesen Teilen bat ten bestimmt ab- 
genommen, und zwar vor allem die kleinen Ganglienze]len. Das Corpus subthalami- 
cum erwies sich als sehr verkleinert.  Ganglienzellen waren in ihm kaum vorhanden, 
w~hrend einestarke 'Gliazunahme bestand. Die Substantia nigra, d ie ro tenKerne ,  
die Olive und die 1Nuclei dentati  zeigten im Nisslbild keine Ver~tnderungen. Die 
Markscheidenf~rbung zeigte, dab im Vergleich zum Normalbild der GIobus pallidus 
zu bleich ist, zu wenig markhaltige Fasern enth~lt. Das galt  in noch stgrkerem 
Mal~e ffir den medialen als ffir den lateralen Tell. Der )/[angel an h~arkscheiden war 
im Putamen, welches normalerweise ein bleicheres Aussehen hat, noch grSBer. 
Vergleicht man die van-Gieson-Sehnitte mit  dem Weigert-Pal-Pr~paraten, so 
sieht man im Putamen auf ersteren mehr Fasern. Wahrscheinlich haben sie aber 
ihr Mark ver]oren. Dasselbe gilt  auch ffir das Caudatum. Die Autoren schliei3en, 
dab in diesem Fal l  das Neostriatum mehr angegriffen war als das Paleostriatum. 
Besonders stark war der Untergang yon Ganglie~zellen und die Gliazunahme im 
Corpus 8ubthalamicum. 

Der 8. Fall betrifft  den Fall  2 yon GERALD-GREE~]~I]~LD-Kou~INE. Das Kind 
verstarb im Alter yon 1 Jahr.  Die makroskopische Untersuchung zeigte, dab die 
Stammganglien und insbesondere der Globus pallidus geschrump/t waren und blsich 
erschienen. Bei der n~i~ros~opCschen Untersuchung wulden im Globus pa]lidus 
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zwar eine grSgere Anzahl yon 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 ~)berschuB an Astrocyten festzustellen, ohne Vermehrung 
der Gliafasern. Im Markscheidenbild erschien das PMlidum im allgemeinen bleicher 
als das Putamen,  aber bei der Untersuchung mit  stgrkerer Vergr6gerung land 
man eine betr~chtliehe Anzahl yon Markscheiden. Die Corpora subthalamica 
waren auHallend geschrump/t und zeigten eine starke dichte neurog]iale Sklerose. 
Sie waren fast vollkommen entblSl3t yon Ganglienzellen. Bei den Schnitten durch 
das Vorderende der AmmonshSrner nnd der Fascia dentata beiderseits schien 
letztere durch ein unregelm~giges Band yon Nervenzellen, an manehen Stellen nur 
1 oder 2 Zellen dick, vertreten.  Die Pyramidenz ~llen der Ammonsh6rner schienen 
etwas rarefiziert. In  den mehr nach hinten gelegenen Teilen war die Fascia dentata 
durch knrze Streifen yon gegeneinanderstehenden Zellen isoliert. Im iibrigen 
schien die Mehrzahl der Zellen geschwufiden, obwohl einzelne Zellen noch iibrig 
blieben. Die pyramidale Schicht des Ammonshorns war in dieser H6he durch 
isolierte Nervenzellen nnd Anh~ufung yon Astroeyten markiert .  Die Substantia 
nigra, die roten Kerne, die Nuclei dentat i  und die graue Substanz des Hirnstammes 
waren normal. In  der t t i rnrinde wurde in den meisten Ganglienzellen als ab- 
weichend yon der Norm ein etwas schmaler zerfranster KSrper gefunden, in wel- 
chem es unmSglich schien, die Nisslschollen zu f~rben. Diese Erscheinung wird 
yon den Autoren als postmortal  gedeutet, bei Zellen auftretend, die noch nicht 
ihre endgtiltige Differenzierung erhalten haben. 

Der 9. und letzte l~all betrifft  den Fall  M. L. yon Z I ~ M ~ R r ~ A ~ - Y A ~ T ,  be- 
schrieben im Jahre  1935. Das Kind starb im Alter yon 3 Jahren.  Beim Durch- 
schneiden schien das Gehirn normal, aueh im Bereich der Stammganglien, nut  die 
Substantia nigra schien zu fehlen. Die hinteren HSrner beider Seitenventrike] 
waren auffallend erweitert ,  als Folge der Sehrumpfung der umgebenden weiBen 
Substanz, welche welch und nekrotiseh war (?)i .  Der Prozel3 sehien alt (?) l  zu 
sein, well in den Erweiehungszonen nur wenig Phagoeyten vorhanden waren. 
Markseheidenprgparate aus dieser Gegend zeigten Untergang der Markseheiden. 
Die mikroskopische Untersuehung zeigte, dab die AmmonshSrner und die Fascia 
dentata vollst/~ndig zerst6rt waren. Die Seh/idigung bestand im V e r h s t  der 
Nervenzellen. Zeichen yon Erweichung oder proliferative Reaktionen seitens der 
Glia waren in dieser Gegend nieht feststellbar. Von den Kernm~ssen, welehe dig 
Stammganglien bilden, erwiesen sich nur das Claustrum und die Mandelkerne 
mikroskopisch normal. Im Striatum fehlten die grogen Nervenzellen, wfihrend 
die Zahl der kleinen Ganglienzellen normal zu sein schien. Der Globus pallidus 
enthielt keine Ganglienzellen. Der  laterale Thalamuskern war auch Sitz nekro- 
biotischer Vergnderungen i n d e n  Ganglienzellen. Es waren in dem Kern zellenlose 
Zonen unregelm~gig zers~reut. Das Nesencephalon zeigte 3 wiehtige Ver~nderun- 
gen. Die eine war der fast vollkommene Schwund des Corpus subthalamieum, 

�9 dig andere die deutliche Ganglienzellarmut des roten Kernes und die drit te das 
Fehlen der Substantia nigra, wo nur einige Nervenzellen in der medialen H~lfte 
noch intakt  waren. Die Zellen des mammilo-infundibularen Kernes des Hypo- 
thalamus waren wenig an Zahl und pathologisch ver/~ndert. Die Kerne des 3. t t i r n -  
nerven waren intakt ,  ebenso die pontinen Kerne, die Kerne der J-Iirnnerven in der 
Medulla nnd diejenigen des vorderen nnd hinteren Horns des Rfickenmarkes. Ein  
vollkommen normales Bild zeigten die untere und die Nebenoliven. Es waren 
keine Vergnderungen in der Kleinhirnrinde, aber die Nuclei dentati enthielten 

1 Das Fragezeichen yore Ref. 
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wenig Ganglienzellen, ohne Vermehrung der Gliazellen. Die wenigen Ganglien- 
zellen waren pathologisch bla/3 und schleeht gef/~rbt. 

Der Verlust der Ganglienzellen in jedem der beschriebenen Kerne wurde nach 
den Autoren dureh Nekrobiosis hervorgerufen. Nirgends waren Erweichungen des 
Parenchyms oder prohferative Ver~nderungen seitens der Glia fesSzustellen. Im 
Zusammenhang mit dem Ganglienzel]enverlust war 5fters eine Verdichtung der 
normalen Glia des betreffenden Gebietes festzustellen, aber es war keine patho- 
logische Glia zu finden. Keine Alzheimer-Gha. 

Bei der Markscheidenf~rbung land man Fehlen von Markscheiden im Globus 
pallidus, wghrend diesbeziiglich sich der N~ueleus caudatus und das Putamen 
normal verhielten. 

Die Seh~erven und die Chiasma schienen bei der makroskopischen Bebrachtung 
atrophisch und etwas welch. Pr/iparate nach SPIEn~EYE~ zeigten weir verbreitete 
Entmarkungsherde, welche eine.vermehrte Anzahl yon interstitiellen Zellen ent- 
hielten. Viele der Mt~rkscheiden waxen fragmentiert und bildeten runde Gebilde. 
Die Nerven zeigten ein schwammiges Aussehen infolge einer gro/3en Anzahl yon 
cystischen J-[ShIen. Die Mehrzahl davon waren leer, aber einige enthiel~en Reste 
vonMyelin undwenige mononucle~rePhagocyten. ImFettprgparat wurdenkleine 
Ansammlungen yon unphagocytierten Fettkfigelchen in den Degenerationszonen 
festgestellt~, aber ein Teil des Fettes lag in mononucleiiren ZeHen und um Blut- 
gefg/3e herum, sowie zwisehen den mit Markscheiden umhiillten Nervenfibrillen. 

~berbl icken wir die Befunde im Gehirn bei der E. p. i., so ist bei 
allen F/~llen eine auffallende Crbereinstimmung in der Ausbreitung des 
pathologisehen Prozesses unverkennbar.  Wir linden in den allermeisten 
F/~llen am h/~ufigsten die Ammons/ormation, das Corpus subthalamicum 
und den Globus pallidus beteiligt. An 2. Stelle kommen das Str ia tum,  
die Nuclei dentat i  und die Oliven. Nur  ganz vereinzelt  wird yon Ver- 
~tnderungen des Hemisph~renmarkes,  der Substant ia  nigra, des Nucleus 
ruber, der Sehnerven und anderer Hirnabschni t te  berichtet.  Eine Uber- 
einstimmung in der Topographie der anatomischen Ver/~nderungen mi t  
der Topographic der ikterisehen Verf/irbung besteh~ insofern, als die 
Abschnitte, die mikroskopisehe Ver/~nderungen zeigen, sieh immer ver- 
fgrbt  erweisen. Umgekehrt  aber gibt es Gebiete, die regelm/~Big gef/irbt 
gefunden werden, wie z. B. das Gebiet am Boden des IV. Ventrikels, bei 
welchen aber bis jetzt  mikros]coptsche Ver/inderungen nicht  beschrieben 
worden sind. Vieles sprieht aber dafiir, da[J eine speziell auf Gliafaser 
gerichtete Untersuchung bier eine Gliafaserwucherung aufdeeken wfirde 
(siehe den Fail von W. Sc~oI=z auf S. 181). 

Was die Art der ana~tomisehen Vergnderungen anbelangt,  so linden 
wir bei den F~llen yon Z~SCHKA, BCRr und beim 
Fall P. yon Hoss~A3ss -HAus~A~ nekrobiotische Vorgs im Stadium 
der Reparat ion,  wie wir sic als t~o]ge yon Kreis]aufstSrungen bzw. yon 
hypoxydotischen Vorggingen kennen. Schwieriger ist die Art tier Ver- 
i~nderungen bei den iibrigen ~allen zu beur~eilen. Wollen wir aueh diese 
Ver/tnderungen auf hypoxydotische Zust/~nde zuriickfiihren, was uns am 
wahrscheinlichsten erscheint, so miissen wir diese Ver/~nderungen in die 
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Gruppe der sog. unvollstiindigen Erweiehung einreihen. Dabei reichen 
nur in einigen Fallen die Kriterien aus, um hier auch das Stadium 
des Prozesses zu bestimmen. Am wahrseheinlichsten ist es, dab 
es sich bei den s Fs etwa fiber 1 Jahr  alt, um ein End bzw. 
Narbenstadium handelt.  

Dieses Narbenstadium zeigt sich im Nisslbild dureh Abnehmen bzw. 
Versehwinden der Ganglienzellen in den Nervenzentren der Stamm- 
ganglien, mit  oder ohne Vermehrung der Gliakerne. Die Nervenzentren, 
welche am ausgesproehensten den Nervenzellschwund zeigen, sind das 
Pallidum und das Corpus subthaIamicum. Leider ist nur in seltenen 
:Fallen besonders auf die Zunahme der Gliafasern geaehts t  worden bzw, 
sind dieselben mi t  Spezialmethoden zur Darstellung gebraeht worden. 
In  einigen Fallen ist dabei sine starke Zunahme der Gliafasern festge- 
stellt, so z .B.  im l~alle von W~STZIENE~-C. DE LANGE, wo die s tarke 
Gliafaserzunahme im Str ia tum ausdr/ieklich hervorgehoben wird. Heist 
ist aber die Rede nur yon geringer Gliafaserbildung. 

Am eindrucksvollsten erscheinen den Autoren die Ver~nderungsn 
im Markscheidenbild. "~bereinstimmend wird yon einer Entmar/cung t 
des Globus loalIidus und besonders auch des Corpus subthalamicu~n 
gesproehen, wghrend die Entmarkung  des Striatums entweder als 
gering oder als f a r  nieht vorhanden angegeben wird. Nur im ~alle 
yon W~ST~IESE~-C. D~ LAC~E wird die En tmarkung  im Str ia tum als 
s ts  wie im Pallidum angegeben. Von einer Ubersehu~regeneration 
der ~arkscheiden,  wie wir sie bsi narbigen Zustgnden im Str ia tum 
finden und wodurch es zum sog. Status marmoratus  kommt ,  is~ 
nirgends die Rede. 

Noch einige wenige Worte fiber den ma/cros/svpischen Befund des 
Gehirns bei dsr E. p. i. In  den meisten Fallen ist die Rede yon Verlust 
der Streifung im Gebiet des Globus pallidus. In  einigen F~llen wird die 
Schrump/ung bzw. die weil~e Farbe dieses Hirnteiles hsrvorgshoben. 
Wenn die Schrumpfung des Pallidums bzw. der Stammganglien hShere 
Grade erreicht, dann kann es zu einem mehr oder weniger ausgesprochenen 
Hydrocephalus internus kommen. 

Bevor das Kapi te l  fiber die pathologisehe Anatomic der E. lo. i. zum 
Absehlu~ gebracht wird~ mSchten wir einiges fiber die Vergnderungen 
der fibrigen KSrperorgane sagen. Dabei ist nur  die Leber yon Interesse. 

W~hrend die ersten Beschreiber der pathologischen Ana~omie des I. g. n. f., 
yore Bfld des Kernikterus faszilfiert, ihr Augenmerk ausschlie~]ich auf d~s ttirn 
lenkten, fanden HA~T, YLrr5 und E. v. GI~RJ~]~ eigenartige Ver~nderungen in 
der Leber. Es handelte sich um zahlreiche Biutbildung,sherde, die unregelmgl~ig 
in den Lgppcnen zerstreut ]~gen und f~st ausschlieBlich aus versehiedenen groBen. 

Es erschein~ uns viel richtiger, nichts pr~judizierend yon Markscheidanarmut 
anstatt yon Entmarkung zu sprechen. 
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mit verschieden gestalteten Kernen versehenen Erythroblasten bestanden. Die 
Lagerung der Ilerde war tells in den erweiterten Kapillaren, tells auflerhalb der- 
selben. Im peripol~alen Gewebe und unter der Leberkapsel fanden sich etwas 
grS~ere Zel]en, welche die Oxydasereaktion gaben. In Ferrocyankaliumsalzsaure 
fand v. GIEttKE den Leberschnitt leicht blau. Dabei waren die Leberzellen der 
Lappchenperipherie etwas starker diffus geblgut und mit feinen blauen K6rnchen 
bestaubt. Auch C. DE LANCE fand in der Leber Blutbildu~gsherde und positive 
Eisenreaktion. ]~[AcCLuRE fand auffMlend reickliche Blutbildungsherde in Leber 
und Milz bei einem Fall, dessen Blutbefund nur dem einer einfachen Anamie 
ohne abnorme Vermehrung der Erythroblasten entspraeh. Es muB ausdrficklich 
betont werden, dab die Blutbildungsherde in der Leber bzw. in der Milz bei nicht 
wenigen sicheren FAllen yon I. g. n. f. vermiBt warden. 

Verschiedene Autoren  messen Leberver/ inderungen anderer  Ar t  wie 
den beschriebenen Blutbi ldungsherden noch gr6Bere Bedeutung  bei, wie 
wir heute hinzuffigen k6nnen,  mit  t~echt. Nach  KLE~5;SC~I~IDT beob- 
achte te  schon P~'AN~]~STI~L umsehriebene Zellnekrosen der Leber,  
wobei es nidh~ klar  war, ob sie mi t  toxischen Einw~rkungen oder 
aber  mi t  Gal lenstaunng zusammenhingen.  HOI~FMAN~-IIAtrS~tN~ be- 
sehrieben 1926 in der Leber  ihres Fal les ,B 5, weleher im Alter  von 
8 Woehen verstarb,  eine ausgebreitete Lebercirrhose und Gallenthromben 1. 
HAWKSL~u und  E. LIaI~TWOOD fanden 1934 yon etwa 15 F/~llen yon 
I. g. n. f. in 7 eine beginnende Lebereirrhose. Es handel te  sieh meist  
um Kinder,  welehe einige Woehen am Leben blieben. Diese Autoren  
weisen auf  einen Fall yon MOl~IS hin, weleher ein Kind  betraf ,  bei 
welehem ein seit der Geburt  bestehender Ik te rus  bis zu seinem Tode 
mit  41/e Jahren  bestand. Dieser Fall  sehien den Autoren  als Beweis 
dafiir, dab ein Kind  manehmal  die Periode des I. g. n. f. m i t  einer so 
geseh~digten Leber fiberleben kann,  dab die Wiederherstel lung entweder  
verz6gert  oder unm6glieh gemach t  wird. J.  BER~HEI~-KAR~R h a t  1936 
fiber eine Familie beriehtet,  in weleher I. g. n. f. 6fters auf t ra t .  Von 
6 Kindern  bekamen 3 I. g. n. f. nnd  jedesmal land man  bei ihnen eine 
Beteiligung der Leber  in Fo rm einer interstitiellen Hepatitis und Gallen- 
gangswncherung und Gallenthromben. Die Leberzellen waren a t rophiseh 
und dureh Bindegewebe in kleine Inseln zerlegt. Die Galleng/~nge 
wiesen Sprossen auf. Starke Ste~tose, Gal lenthromben und  Galle in den 
Leberzellen. Starke H/~mosiderosis der Leber  und  ~i lz .  Eine be- 
ginnende Lebercirrhose naeh I.  g. n. f. ist noch yon  B]~:R~I~EI~-KARm,]~, 
DE LANG]~, BOSSERT, BRAID-EBBs, ~r u n d  ZOLLINGER besehrieben 
worden. 

1 Bei dem 2 Jahre fiiteren Bruder des S~iuglings, welcher eine typisehe E. p. i. 
zeigte (Fall B 4), war die Leber stark vergr61]ert, reichte in der Mammillarlinie 
bis zur NabelhShe, war derb und mit anseheinend glatter Oberflaehe. Die Unter- 
suchung des I-Iarnes bei diesem Fall deekte eine eigenartige Leberinsuffizienz auf. 
Aueh K~EI~ und E. Zt~cI~R haben bei FAllen yon I. g. n. f. dureh !clinische Proben 
eine Lebe~funktionsst6rung aufdeeken k6nnen. 
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Sowohl die Blutbildungsherde als auch die cirrhotischen Leber- 
ver~nderungen sind nieht selten irrtfimlicherweise als entzfindlich auf- 
ge~aSt und daraufhin ist der Fall ffir einen symptomatischen Ikterus 
zufolge einer Pericho]angitis erkl~rt. 

Es mu$ aber ausdrficklieh hervorgehoben werden, da$ in. der M e h r -  
zahl der l%lle yon I. g. n. f. eirrhotisehe Ver~nderungen der Leber ver- 
mi s t  werden, 

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

Wghrend fiber den engen Zusammenhang zwisehen dem I. g. n. f. 
und der E. 10. i. kaum ein Zweifel mehr bestehen kann, ist fiber die Noxe, 
welche zu den Vergnderungen des ZNS. fiihrt, bis jetzt  nichts Sieheres 
bekannt. 

Am naheliegendsten wiire es, die gallige Durchtrgnkung des Gehirn, 
ffir die Schgdigung des Nervenparenchyms zu beschu]digen, um so mehr, 
als gerade diejenigen Teile, die morphologische Gewebsvergnderungen 
zeigen, immer eine gallige Veffgrbung aufweisen. 

Der erste Beschreiber des Kernikterus, O~:rH, war bekanntlich der Meinung, 
dab die Ganglienzellen schon vet der ikterischen Verfgrbung nekrotisch waren, 
ohne dab er sich fiber die Ursache dieser Nekrose ituBert. 

SC~MO~L stellte sieh die Frage, ob die gelb gef~trbten Ganglienzellen zuerst 
~bsterben und dann den Gallenfarbstoff aufnehmen, oder ob umgekehr~ die Im- 
bibition der letzteren dem Absterben vorausgeht bzw. das Absterben bedingt. 
Ffir die zweite Annahme wfirde nach ihm die Tatsache sprechen, dal~ die GallerL- 
bestandteile sicher schgdigend auf Zellen einwirken, wie dies bei der herdf6rmige~ 
Nekrose der Leberzellen bei lgnger dauernden GaUenstauungen in der Leber der 
Fall ist. Gegen diese Annahme wfirde nach ihm der Umstand sprechen, d, al~ eben 
nicht atle Ganglienzellen eines Nervenkernes ikterisch sind and dal~ es nicht ein- 
zuseben ist, weshalb, wenn es sich um Imbibition lebenskrgftiger Zellen handelt, 
nicht alle Ganglienzellen gleichra~iflig davon ergriffen werden. 

Nach-BExEOK~ k6nnte erstens eine spezifische Attraktion des Gallenfarbstoffes 
eine besonders 'starke Farbstoffaufnahme in den Zellen hervorrufen und allmghlich 
die Ursache ffir deren Absterben bilden, ttierbei mfiBte allerdings ein Unterschied 
der Attraktionskraft der verschiedenen Ganglienzellgebiete und der einzelnert 
Ganglienzellen angenommen werden. Zweitens kbnnte die primgre Schgdigung 
der Ganglienzellen durch andere Stoffe, z. B. Gallens~uren, bedingt sein. Die Gan- 
glienzellen wfirden dann je nach dem Grade ihrer Schgdigung nachtrgglich oder 
gleichzeitig den Gal]enfarbstoff aufnehmen, am stgrksten nach effolgter Nekrose. 

Nach I-I~nT ist das 5rtliche Gift, we]ches das langsame Absterben der Gan- 
glienzellen bedingt, der angehgufte Gallenfarbstoff selbst. Babel imprggnierert 
sich die absterbenden Ganglienze]len im zunebmenden ~r mit Gallenfarbstoff. 

Vieles spricht dagegen, d~B der Gallenfarbstoff als solcher Ursaehe 
flit die Schgdigung des Gehirns beim I. g. n. f. ist. Zun~chst die F~lle 
voI1 ZISCHKA und BURGHAI~DT-ScI{LEUSSING, bei welehen die Gewebs- 
ver's ~m Gehirn ohne Zweifel Folgezust~nde yon Zirku~ 
lationsst6rungen bzw. yon hypoxydotischen Vorggngen sind. Aber auch 
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bei den anderen F/~llen yon E. p. i., bei welehen die Art der Ver/i.nde- 
rungen nieht so eindeutige /~fieksehltisse bezUglieh ihrer formalen 
Genese gestattet, kommt der Gallenfarbstoff als Noxe kaum in ]3etraeht. 
])enn eines der wiehtigsten und fiberrasehendsten Ergeb~isse bei der 
Beseh/~ftigung mit den Intoxikationen des Nervensys~ems ist, dab die 
Ubliehe Vorstellung yon der groBen Verwundbarkeit des Nerven- 
gewebes und speziell des hoehwertigen Neurons dureh Oifte nicht 
den Tatsaehen entsprieht. ])as Neuron besitzt im Gegenteil eine er- 
staunlieh hohe Widerstandsfi~higkeit in bezug auf toxisehe Einwir- 
kungen, die z. 13. gegentiber dem leieht ins Nervenparenehym ein- 
dringenden Tellur die jenige tier Driisenzellen der 2Vfagen-Darmsehleim- 
haut iibertrifft ( P ~ ' T s c ~ w )  1. Anders steht es allerdings mi~ den 
Giften, die eine I-Iypoxydose zu erzeugen imstande sind, welehe regel- 
m/~13ig zu morphologisehen tIirnver~nderungen, meist irreversibler 
Natur  ffihren. Dazu geh6rt abet der Gallenfarbstoff sieherlieh nieht. 
Abgesehen davon muB jede Theorie, welehe die Sehadigung des Gehirns 
beim I. g. n. f. in kausMen Zusammenhang mit dem Oallenfarbstoff 
zu bringen sneht, nieht nur den Naehweis erbringen, dab er imstande 
ist die Blut-Gehirnsehra.nke zu seh/~digen, sondern muB zugleieh er- 
klgren warum diese Insuffizienz der Blut-Gehirnsehranke fiir Gallen- 
farbstoff an bestimmten Priidilektio~88tellen ge.bunden ist. Denn wit 
stimmen nieht der yon manehen Autoren (SPaTz u.a.) ausgesproehenen 
Meinung bei, wonaeh die ]31ut-Gehirnsehranke zur Zeit der Geburt 
physiologischerweise an diesen Stellen besser durehg~ngig ffir Gallen- 
farbstoff als beim Erwaehsenen ist. 

Als Beweis ftir seine Auffassung ftihrt S~ATz unter anderem die Experimente 
von B~mCSEN an. Dieser Auger hat naehgewiesen, dal? bei neugeborenen M/iusen 
alas paraneural verabreiehte Trypanblau im Gehirn selber auftritt. Allerdings 
nur in m/iBigen 3/[engen und nut auf bestimmte Stellen besehrs welehe eine 
Vergr6Berung jener Zonen, welehe aueh bei den erwaehsenen Tieren eine erh6hte 
Durehl/~ssigkeit aufweisen, darstellen. Das sind das Infundibulum, das Plexus- 
anheftungsgebiet und die _Area postrema. Sehon daraus ersieht man, dab eine 
Analogie mit den Verhgltnissen beim Kermkterus sehwer durehzufiihren ist. 
Dazu kommt noeb, daB, wie SrA,rz selber hervorheb~, ~t~D~LST~X und K~YLOW 
gefunden haben, dab bei Kaninehen hinsiehtlieh der ])urehl/~ssigkei~ der Blur- 

1 Das gilt na~firlich nur bei der paraneuralen, d. h. peroralen und paren~eralen 
Gifteinverleibung. Wenn man die Gifte endoneural, d. h. direkt in das Zentral- 
organ oder in den Liquor spritzt, gelingt es ohne weiteres anatomische Ver~nde- 
rungen zu erzeugen. SPATZ erklgrt das damit, dab obwohl die Gifte und Arznei- 
mittel an und fiir sich die Potenz zur Erzeugung morphologiseher Veri~nderungen 
im Gehirn besitzen, es dazu aber jener konzentrierten Lokalwirkung bedarf, 
we]che nur. bei endoneurMer Einverleibung und sehr selten bei paraneuraler 
verwirMieh~ wird. A1]erdings ist hervorzuheben, dab das Eindringen yon hoch. 
molekularen Stoffen, z. B. Proteine durch die insuffizient gewordene Blu~-Gehirn- 
s ehranke ebenfalls zu ausgedehnten Gewebsveri~nde~ungen im Gehirn ffihren kann. 

1 2* 



180 A~-a~ P ~ s c ~ w :  

Gehirnschranke noch geringere Unterschiede und dab beim Meerschweinchen 
gar keine Unterschiede zwisehen ~eugeborenen und Erwachsenen bestehen. 

Den gr5t~ten Einwand aber~ den man gegen die Auffassung yon SPATZ erheben 
kann, bildet 'die Tatsache, dai~, wie schon yon versehiedenen Autoren (Ho~F~IA~- 
]=IAUSlgAN~, KLEIh'SCI~IDT ll. a.) hervorgehoben worden ist, es nicht bei allen 
F~llen ~:on I. g. n. f. zum Kernikterus kommt und noeh mehr der Umstand, daft 
bei den symptomatischen Formen des schweren Ikterus des Neugeborenen z. B. 
infolge yon angeborener Gallengangsatresie man ilie Kernikterus beobaehtet. 
Eine Ausnahme davon scheint der Fall yon PASSACHOFF ZU bilden, welcher A,ltc~r 
bei einem Fall  yon angeborener Gallengangsatresie Kernikterus festgestellt hat. 
Wie der Autor aber selber ausfiihrt, handelte es sich in seinem t~alle um einen 
I. g. n.f., kompliziert mit Gallengangs~tresie. Das schliei]t er mit Recht unter 
anderem daraus, da~ in seinem Falle ausgedehnte Blutbildungshelde in der 
Leber, der Milz, den ~ieren, den Nebennieren und den Lungen vorhanden 
waren. 

Endlich begegnet die Annahme einer physiologisch erh6hten Durehl~ssigkei~ 
der Blut-Gehirnschranke in d.er Neugeborenenperiode einer anc~eren Sehwierig- 
keit. Sie kann uns nicht befriedigend erkl~ren, warum sie auf g~nz bestimmten 
Abschnitten des Gehirns beschr~nkt ist. Wenn die erhShte Durcht~tssigkeit der 
Blut-Gehirnschrauke tatsiichlich mit der Unreife des Gehirns zusammenhi~ngen 
sollte (SPATz), so ist nicht eifizusehen, warum gerade diejenigen Teiledes Gehirns, 
welche bei der Geburt am unausgereiftesten sind, wie z. B. 6ie Hirnrinde, ver- 
sehont bleiben, ,w~hrend das Pal~ostriatum immer daran be-tei-ligt ist. 

Alle  diese Tuts~chen sprechen unseres  E rach t ens  dafiir ,  d~l~'die er- 
hShte . ] )ureh l~ss igke i t  der  Blu t -Gehi rnschrunke  ffir den  Gal lenf~rbstoff  
be im I.  g. n. f. keinen phys io log ischen  Vorgung dars te ] l t  bzw. nicht mit  
der  Unreife  des Gehirns  zus~inmenhfi.ngt, sondern  du tch  Schiidigung 
dieser  Schranke  hervorgerufen  wird.  

Die F r a g e  der  Beeinf lussung der  Perme~bi l i t~ t  der  B lu t -Geh i rn -  
schranke  is t  0 b j e k t  versch iedener  E x p e r i m e n t e  gewesen. Mun h a t  gleich- 
zeit ig m i t  den  Eingr i f fen in t ruven5s  T r y p a n b l a u  ~:er~breicht, wobei  der  
Fa rbs to f f  als I n d i c a t o r  fiir eine Ern iedr igung  oder  ErhShung  der  Durch-  
l~ssigkeit  der  Schranke  d ienen so]lte. Es  l iegen dar i iber  zah]reiche 
Versuche,  besonders  ~us der  Schu]e yon  LINA ST~R~, m i t  verschiedenen 
Gefi~i~giften, m i t  RSntgens t rah len ,  m i t  Di~thermie  usw. vor.  Es  h a t  
sich d~bei  herausges te l l t ,  dal~ es meis t  nur  du t ch  ganz grobe Li~sione.n 
gel ingt ,  d ie  Schranke  zu beeinf lussen.  

E r s t  in  neuerer  Zei t  i s t  es M. PRADOS u n d  S~:c~ gelungen,  eine ein- 
wandfre ie  Beeinf lussung der  B lu t -Geh i rnsch ranke  zu erzielen, und  zwa~ 
d u t c h  Erzeugung  yon  epilelgti]orqnen Kramp/an[~illen. 

Als Versuchstiere verwendete der Autor K~tzen, welchen er taglich oder jeden 
2. Tag 10 ccm einer 1% LSsung yon Trypanbl~u in physiologischer Kochsalz- 
15sung intravenSs injizierte. Sofort nach der In]ektion des blauen Farbstoffes 
provozierte er einen Krampfanfall durch Verabreichung yon Monobromk~mpfer 
und auf diese Weise wiederholte er den Versuch so oft, bis im ganzen 80 ccm der 
blauen LSsung eingespritzt und etwa 8 Krumpfatt~cken hervorgerufen w~ren. 
Die Tiere wurden sogleich nach dem Krampfanfall, welcher der letzten Injektion 
des F~rbemittels entsprach, getStet. 
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Da, s Gehirn w~r in seiner gallzen Ausdehnung intensiv blau gef~rbt, 
wenn auch einige Pr~idilektionsstellen beobachtet wurden. Diese ent- 
spra.ehen ha.upts~ehlieh dem Mittelhirn und dem KleiIlhirn. Im a]]ge- 
meinen war die graue Substanz sta.rker gef~rbt als die weil~e. 

CA~rAILLA gelangte zu denselben Resultaten dutch Anwendung yon 
Cardiazol. Sobald die Tiere mehr wie 5--7 Anf~ille durehmaehten, wurde 
die BIut-Gehirnschranke durehl~ssig fiir Trypanbiau, und zwar sowohl 
bei intravenSser als auch bei intramuskul~rer Einverleibung. 

Ausgehend yon der Tatsache, dal3 die epileptisehen AnfMle eine 
~msgesproehene StSrung des Sauersto]]austausches im Gehirn hervorrufen, 
dfirfen wir auf Grund dieser Versuche verallgemeinernd sagen, dab die 
Blut.Gehirnschranke am sichersten und leichtesten durch hypoxydotische 
Zustiinde i~ Gehirn zu beein/lussen ist, und zwar im Sinne einer Erh6hung 
der Permeabilitiit derselben. 

In guter (J=bereinstimmung mit dieser These steht die Tatsache, da~ 
die Insuffizienz der Blur-Gehirnschranke fiir Gallenfarbstoff, die zu 
den eha.rakteristischen Erseheintmgen des I. g. n. f. geh5rt, gerade 
diejenigen Hirnabsehnitte betrifft~ welche wir bereits aus friiheren 
Erfahrungen als besonders empfindlich ffir Sauerstoffma,ngel kennen. 
Das sind das Pallidum, das Striatum, das Dentatum, das Ammonshorn 
lind die Oliven. 

Die Corpora subthalamica, welche sowohl im Vorstadium als auch 
bei der E. p. i. selbst aul3erordentlich h~ufig und stark beteiligt sind, 
verdienen besondere Beslorechung. DaB diese Kerne zu den ffir Sauer- 
�9 toffmangel besonders empfindliohen HirIlabsehnitten gehSren, war uns 
nieht bekannt, bevor die seh6ne Arbeit yon W. ScaoLz fiber den 
Einflu8 yon ehronischem Sauerstoffmangel auf das menschliehe Gehirn 
ersehien. 

Sc~toLz fand bei einem 18j~ihrigen Patienten mit angeborener Pulmonalstenose, 
Defekt der Vorhofscheidewand, offenem Foramen ovale und mit allgemeiner 
Blausucht ohne 0deme eine rech~ betr~chtliche, im wesentlichen gleiehm~13ige 
Sch~idigung des Pallidums, des Dentatums und der Corpora subthalamica. Es ban- 
delte sieh um einen gleichm~tBigen Nervenzellausfall mit Atrophie der Ganglien- 
zellen. Im Markscheidenpr~parat war ein deutlicher VerIust an Markfasern sicht. 
bar. Die Beschr~tnkung der Ver/inderungen auf das Gebiet dieser Kerne und ihr 
sch~trfes Abschneiden gegen die Umgebung kam besonders deutlich im Glia]aser- 
prhparat zum Ausdruck, wobei eine dichte Sklerose festgestellt wurde. Auch das 
S~riatum und die Oliven wiesen gleichartige Ver~inderungen, obwohl in geringerem 
~aBe, auf ~. 

Wir haben Bedenken gegen die Rieh~igkeit der Auffassv_ng des Au~ors beztig- 
lich der Pathogenese seines Falles. Sowohl die Anamnese ~ls auch der anatomisehe 
Befund dieses Falles erinnern anBerordentlich an die E. p. i. So]lte sich unsere 
Vermutung bewahrheiten, so wiirden die yon Sc~IOLZ beschriebenen Hirnver~n- 
derungen nicht auf die Einwirkung eines chronischen Sauerstoffmangels infolge 
einer 8auerstoffmangelhypoxydose (S~l~t~i~oLn), sondern auf eine einmalige 
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Die Befunde yon SoI~Ol, Z zeigen eine auffallende •hnlichkeit mit  den 
Befunden bei der E.p. i . ,  sowohl was ihre Art als auch ihre Topographie 
~nbel~ngt. Freilich deutet  Sc~oLz seine Befunde etw~s unders als wit. 
Er  fiihrt ngmlich nur die Verinder.ungen im Psllidt~m, Denta tum nnd 
8tr iatum anf eine besondere Empf'indlichkeit dieser Kerne fiir Ssuer- 
stoffmangel zuriick. Die Ver~nder~ungen der Corpora subthalamies und 
der Oliven dagegen fuBt des Verfasser nieht als primgr, dutch Ssuerstoff- 
mangel bedingt, auf, sondern sis sekundiir, hervorgerufen dnrch die 
Schgdigung vorgeschalteter Neuronensysteme. ,Dss bezieht sidh in erster 
Linie ~nf d~s Corpus subthalamicum Luysi, das beksnntl ieh nseh Zer- 
stSrung des Pallidums einer Atrophie snheimfiillt. 

Nach unserer Auffassung dagegen sprieht die Tats~che, dal~ die 
Corpora subthalumic~ und zum Tell such die Oliven sehon im Vorst~dium 
der E. p. i. eine Sch~digung aufweisen, kenntlich an der ErhShung der 
Durehl/issigkeit ihrer Blur-Gehirnsehrunke ffir Gsllenfarbstoff daffir, dal~ 
such diese Kerne zu den far Suuerstoff besonders empfindliehen Hirnsb-  
schnitten gehSren. DaB sich spi~ter hinzu ~uch sekzend~ire Verinderungen 
im Sinne yon Sc~oLz gesellen mSgen, ist wohl nicht zu bestreiten ~. 

Auf Grunc~ der Annahme, d~B die ikterische Verf~rbnng eines 
Hirn~bsehnittes im Vorstadium der E. p. i. geniigt, nm ihn als beson- 
ders empfindlich ffir Sguerstoffmungel zu kennzeichnen, reehnen wir 
uueh das Nervenkerngebiet  am Boden des 1V. VentrilceIs zu den pr imer  
hypoxydoseempfindlichen Kerngebieten.  Dsl~ die Ssnerstoffempfind- 
liehkeit dieses Hirnabsehnit tes  uns his jetzt  entgsngen ist, erkl/~ren 
wir damit,  dab wit einen so feinen Indicator  fiir das Vorhsndensein 
ejner Hypoxydose  im Gehirn, wie die Xnderung der Durch]issigkeit  
der Blut-Gehirnsehranke ist, nieht gekannt  h~ben. Der bis jetzt  
bekannte  Indicator,  n~mlieh die anatomiseh sichtbsren Parenehym-  
ver~nderungen, konnte in diesem t t i rnabschni t t  wegen der Lebens- 
wiehtigkeit der darin gelegenen Zentren, keine Anwendung finden. 
In  guter lJbereinst immung mit  unserer Annahme fund SCHOLZ in 
seinem oben erwihnten  Fall such im dorsaten Tell der Medullg 
oblong~ta eine erhebliche Fasergliose, welehe den ganzen Boden des 
I V. Ventrikels einnahm. W~hrend in diesen an sieh msrkarmen Gebieten 
ebenfalls eine leiehte Aufhellung der Markfaser festgestellt wurde, 

Schidigung infolge einer a]cuten Hypoxydose kurz nach der Geburt, vielleicht im 
Zusammenhang mit .[: g. n. f. zuriickzuftihren sein. Aber ~uch in diesem Falle 
wiirde der Fall yon SCJ~OLZ ffir uns nicht an Bedeutung verlieren, denn er wiirde 
der anatornisch am besten untersuchte Fall yon E. p. i. beim Erwachsenen dar- 
stellen. 

i Inzwischen ist W. Scgonz auf Grund weiterer entsprechenden Unter- 
suchungen such zu der Ansicht gelangt, daS es sich bei der Corpor~ subthalamica 
und der Oliven ebenfalls urn prisdir hypoxydoseempfindliche Kerngebiete handelt. 
(Nach brieflicher Mitt.eilung.) 
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bestand ein mit Sioherheit festste]lbarer AusfMl an Nervenzellen bier 
nicht - -  ganz im Sinne des vorher Ausgefiihrten. Es ist in diesem 
Zusammenhang nicht iiberflfissig zu erwghnen, dab W. Sc~oLz eine 
gleichartige, wenn auch nicht so hoohgradige Vermehrung des gli6s- 
faserigen Gewebes auch in den an der W~nd des Aqu(idukts und des 
Ausgangs des I I I .  Ventrikela liegenden Kerngebieten fes~stellte, welohe 
oft ~uch gMlige Verfgrbung aufweisen. 

])as, was fiir den Gallenfarbstoff ausgefiihrt wurde, gilt natiirlich 
auch fiir die anderen Bestandteile der Oalle, welche beim Ikterus in 
vermehrter Menge im ]~lute kreisen, wie GMlensguren usw. Wie sohon 
erwghnt, hat  ]~]~]~cx]~ 1907 ausffihrlich die l~rage er6rtert, ob ~icht die 
Oallensguren Ursac]m fiir die Soh~digung des Gehirns beim I. g. n. f. 
sein k6nnten. Wit wissen abet heute, im Gegensatz zu friiheren Auffas- 
8ungen, dab die Gallensguren nur geringe Toxizitgt fiir das ZNS. besitzen. 
E]~I,n~G]~ weist darauf bin, dab nur, wenu sehr groge Mengen GMlensgure, 
welche beim Menschen gar nioht in ]3etracht kommen, injiziert werden, 
gewisse Symptome seitens des Nervensystems hervorgerufen werden 
kSnnen, welche vielleicht den Erscheinungen, die wir yon der Cholgmie 
beim Menschen kennen, vergleichbar sin& Ein richtiges Kom~ kann 
abet  dadurch nicht erzeugt werden. 

Wit  kommen somit zu dem wichtigen Schlufi, daft nicht nut  die [iir 
den I. g. n. /. charakteristische Durchl~issigkeit der Blut.Gehirnschranke 
]iir Bilirubin, sowie die Hirngewebsveriinderungen, sondern auch ihre 
eigenartige Topilc sich au/ einen Nenner bringen lassen, wenn wit an- 
nehmen, daft die unbelcannte Noxe, welche die E. 19. i. erzeugt, zu einer 
StSrung der Oxydationsprozesse im Gehirn /i&rt L 

Man kSnnte daran denken, dM~ diese St6rung auf einer ungeniigen- 
den Sauerstoffversorgung des Gehirns, infolge der Angmie, we]che 
sehr oft den I. g. n. f. begleRet, beruht. Zugunsten einer solchen Auf- 
fassung wiirden die Fglle yon symmetrischer Erweichung des Puta- 
mens bei sekundgrer Angmie (0v]~/~o~', ScI~ER]~, v. Ba~.6) sprechen. 

Bectenken gegen diese Annahme mtissen abet die Verhgltnisse bei der 
essentie]len Neugeborenenangmie, die ohne Ikterus einhergeht, erwecken. 
:L]~n-m)o~FF hebt die Geringftigigkeit der StSrung des Allgemeinbefindens 
bzw. das Fehlen yon 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 Neugeborenenangmie, 
~uch bei sehr tiefen H~tmoglobin. und Erythrocytenwerten, mug auffMIen, 
wie z. B. beim' Kranken yon PRITO~A~]) und S~IT~, welcher am 7. Tage 

DaB die in~racerebralen Arteriolen als Sitz der Blur-Gehirnschranke 
ebensolche regioniir~ Verschiedenheiten beziiglich der Empfinc[lichkei~ fiir Sauer- 
stoffmangel aufweisen, wie das ttirnparenchym selbs~, soll uns nicht wundern, denn 
das Parenchym und das Mesenchym sind funktionell untrennbar und reagieren 
~meis~ als Ganzes (O. VoeT, F~SOg~-WASELS, K~ro). 
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nur 750000 Erythrocyten bei nur 10% Hg aufwies und trotzdem 
vollkommen genas. 

Man kSnnte dieses Argument vielleicht zu entl~'~ftigen suchen, 
indem man annimmt, dab die Kombination beider Faktoren - -  der 
Hyperbilirubin~mie und der An~mie - -  eine mM~gebliche Rolle bei der 
Entstehung der E. p. i. spielen. 

Wir unterzogen daraufhin die uns zuganglichen F~lle der Li teratur .  
yon I. g. n. f. (TORLINO, ZIMIY[ERMA.I~I~-YANIWE% ]~EI%:NHEI!~-KAI:tI%EI~, 
H. ]~OE~NCKE, HAWKSLEY-LIGIITWOOD, KLEII~SCI-IMIDT u. a.) und yon 

E. p. i. (HoF~MA~N-HAusMA~, GI%EENFIELD-MEssE!% C. DE LANGE 
BIEMOND V. CI~EVELD, BERNHEIM-KARt~ER U. a.) mi t  Angaben fiber das 
rote Blutbild einer Durchsicht, vom Standpunkte der uns beschafti- 
genden Frage und kamen zu fo]gsnden Ergebnissen: 

1. Bei den meisten F~llen yon I. g. n. f. wird zwar eine Anamie fest- 
gestellt, welche sogar sebr niedrige Werte erreichen kann (unter 1,5 Mill  
Ery. und 40 % Hg), abet irgendwelche Beziehung zwischen Starke der 
Blutarmut und den ~llgemeinen Symptomen bzw. den Symptomen 
seitens des ZNS. bestshen nicht. Auch in bezug auf den Verlauf und auf 
die Prognose quo ad vitam seheint die HShe der Blutarmut nicht mal~- 
gebend zu sein. Das ersieht man besonders aus den Fallen yon I. g. n. f. 
welche - -  obwohl sie ein fast normales Blutbild geboten haben (Fall 
Werner S. yon BER~HEIM-KA.~m~R und Fall K. (3. yon BOE~NCK]~) - -  ad 
exitum kamen, im Gegensatz zu anderen Fallen (Fall N. L .A.  und 
G. C.A. yon Bo~n~cI~]~ und Fall 14 yon HAWKSL]~Y-LIoHTWOOD), 
wobei trotz sehr stark ausgesproehener Anamie (im Fall yon HAWKSLEY- 
LIGIITWOOD bis 800000 Erythroeyten) die S~ug]inge mit dem Leben 
davon kamen. 

2. Die Anamnese mancher Falle yon E. p. i. zeigt, dab die Anamie 
nieht yon ]3edeutung ffir die Hirnsehs ist. ])as ersieht man be- 
sonders Mar aus dem Fall yon B ~ - K A ~ R ,  bei wslehem trotz 
Mangel einer Anamie es zu E. p. i. kam. 

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

Der Blutsta%tls am l. Tag: tIg 110%, Ery. 5510000, kernhMtige 12 600, Nor- 
moblasten 3,5 auf 100 well'e, demnach eine beim Neugeborenen normale Zahl. 
Am 6. Tag: Hg 105%, Ery. 5750000. Am 1i. Tag: Hg 87%, Ery. 4800000. Im 
3. Monat: I-Ig 62 %, Ery. 4 420 000. 

Auf tier anderen Seite fanden wit Falls, welche eine starke Anamie 
boten und trotzdem ohne Sehadigung des Gehirns geheilt wurden. Dazu 
geh6rt Fall S.C. yon A. BOE~_~CKE. 
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Es handelte sich bei ihm um das 2. Kind, welches dur~h den Kaiserschni~t 
entbunden wurde nnd 2 820 g wog. Das 1. Kind war gesund. Das 3. starb aber 
1 Stunde nach der Geburt und zeigte bei der Autopsie an Leber und Mih einen 
Befund entsprechend dem Icterus gravis. Patient wurde am 4. Tag wegen schwerer 
Gelbsucht aufgenommen. Die Leber fiberragte den l~ippenbogen um einen Quer- 
finger, die Milz war nicht vergrSBert. Am 6. Tag nach der Geburt wurden 42 % Hg 
festgestellt, bei 2170000 Ery.; viele kernhaltige Erythrocyten. Am Tage der 
Aufnahme wurden 45 ccm Blur intravenSs 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 
Ikterus abzublassen. Demloch wurde nochmals eine Transfusion vorgenommen. 
A m 25. ~rag konnte das Kind geheilt entlassen werden. 2 Jahre sps teilte die 
Mutter mit, dab sich das Kind vSllig normal entwickelt habe. 

Noch kr~sser ist  der 2. l~all C. S. desselben Autors.  

Das Kind, welches am 29.12.36 geboren wurde, hat sich in der 1. Woche 
unauffiillig 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 entwiekelte S~ugling zeigte 0deme am 
ganzen KSrper. tIaut und Schleimh~ute waren strohgelb, Milz und Leber ver- 
grSBert. Am 14.1. ~urden 26 % tIg bei nur 1 Mill. Ery. festgestellt. Dabei massen- 
haft kernhaltige rote Blutk6rperchen. Ari~ diesem Tage wurde eine Transfusion 
vorgenommen. Am 17. 1. wurden 1700000 Ery. gez~hlt, bei einem Hihnoglobin. 
gehalt yon 50%. Am selben Tage gingen die 0deme langsam zurfick. Am 23.1. 
wurde eine 2. Transfusion gemacht. Nach einer voriibergehenden Ern~hrungs* 
stSrung nahm das Kind gut zu und konnte am 8.4. geheilt entlassen werden. Das 
Blutbild war seit dem 2.2. normal. Die Mutter teilte nach 2~/2 Jahren mit, dab sich 
das Kind normal entwickelt habe. 

Zur selben Ka,tegorie gehSrt Fal l  15 yon HAWKSLEY-LIGHTWOOD. 

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

Am 11. Tag tIg 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 tIg 75%, Ery. 3310000, am 57. Tag Hg 76%, Ery. 4690000, 
am 67. Tag Itg 86%, Ery. 5500000. 

Bluttransfusionen yon je 100 ecm wurden am 12., 22. und 36. Tag gemacht. Das 
Kind wurte mit 6 Monaten gesehen ohne ]cranlcha/te Symptome seitens des Z~VS. 

Wir  mSchten  endlich in diesem Zus~mmenhang  ~uch die Fami l ie  yon  
]~)IAMOlgD-]~LACKFA~ und  BATY ~nfiihren. 

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 An~mie. Das 6. Kind bekam am 2. Tag Gelbsucht, die rasch zunahm 
nnd bis zum 13. Tage allms abklang. Mit dem Schwinden der Gelbsucht 
wird die Ani~mie immer deutlieher. Am 18. Tug wird 30% Hg bei 1500000 Ery. 
festgestellt. ])as Kind genas. ]:)as 7. Kind zeigte eine reine Neugeborenenan/~mie 
r Ikterus, genas ebenfa]ls. Das 8. Kind bekommt schweren Ikterus und 
Aniimie sehr bald nach der Geburt. Schon 10 Stunden nach der Geburt 
werden 48% Hg, bei ] 790000 Ery. festgestellt. Das Kind genas nach Blur- 
transfusion. 
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Da aus dem t~is jetzt  Ausgefiihrten klar hervorgeht, dab die Er- 
scheinungen seitens des Gehirns w/~hrend und naeh Ablauf des I. g. n. f. 
weder auf Anwesenheit des Gallenfarbstoffes im Nervenparenchym noch 
auf Hgmoglobinmangel beruhen kSnnen, mul~ man nach einer anderen 
Noxe suchen, welche imstande w/ire, den Oxydationsstoffwechsel 
im Gehirn zu beeintr~ehtigen. Eine solehe Beeintrgehtigung kSnnte 
theoretisch [Folge entweder der Anwesenheit oder nmgekehrt der Ab- 
wesenhcit eines bis jetzt  unbekannten Stoffes sein. Im ersteren t~alle 
miigte dieser Stoff die Eigenschaft besitzen, die Oxydationsvorgfinge 
zu st6ren, im zweiten sic zu f6rdern. Es ist schwer vorstellbar, ~la13 ein 
endogenes Gift, welches ~hnliehe Eigensehaften wie Xohlenoxyd odor 
Cyan haben miigte, sieh his jetzt  einem Nachweise entziehen wiirde. Des- 
wegen erscheint es wahrseheinlieher, dub die Sch~tdignng des Nerven- 
systems bei dem I. g. n. f. durch Mangd eines physiologiseh wirksamen 
Stoffes entsteht, weleher die Oxydationsvorgfinge im Gehirn fSrdcrt. 

Auf der Suehe naeh einer solchen Substanz kum uns unerwartet  
die Arbeit des GSttinger Physiologen I-IE~MAN~ I~EI~ aus dem Jahre 
1943 zu ttilfe. Der Titel dieser Arbeit lantet:  ,,Physiologische De- 
ziehungen zwischen der Leber und dem Energiestoffwechsel des tterzens. ''~ 
Auf Giund experimenteller ]3efunde kommt I~EIN zu der Anffassung, 
dal~ die Leber irgendwie entseheidend in den oxydativen Stoffweehsel 
des tterzens eingreift. Naeh REIN seheint die Leber aueh auf den Stoff- 
weehsel anderer K6rpergewebe so einzuwirken, dag O~-Mangel leiehter 
ertragen wird. 

Ausgehend yon der schon lange bek~nnten Beziehung zwischen 
Leber und Gehirn stellten wit uns die Frage, ob nicht aueh das t t irn- 
gewebe zu den Geweben geh6rt, welehe ebenfalls eines yon der Leber 
produzierten Stoffes bediirfen, damit~der 0xydationsstoffweehsel be- 
stimmter Sauerstoffmangel gegeniiber besonders empfindlieher Hirn- 
absehnitte ungest6rt verl~uft. Bevor wir dieser Frage welter naeh- 
gehen erseheint uns notwendig, ein wenig bei der forlnMen und kau- 
s~len Geuese des I. g. n. f. zu verweilen. 

]3eim Versueh, in die Genese des I. g. n. f. einzudringen, miissen 
wir yon dem benignen Ikterns des Neugeborenen ausgehen. I)enn unab- 
h~ngig davon, oh man den I. g. n. f. als eine Steigerung des fast physio- 
logischen, benignen Neugeborenenikterus auffaBt (E. v. GIEI~KE, t0A~- 
CO~I u. a.), oder ob man zwisehen beiden Erkrankungen prinzipielle 
Untersehiede anzunehmen geneigt ist, bleibt die Tatsaehe, dag zwisehen 
ihnen enge verwandtsehaftliehe Beziehungen bestehen, unbestritten. 
Wir entnehmen dem Lehrbuch der Leberkrankheiten von EPPINGEI~ die 
Darstellung der heute, dank den Untersuchungen yon YLPP6, A. HmscI~, 
Al~sEI2Vtll~O und ~-IOt~FNANN, herrsehenden Auffassung fiber die Genese 
des benignen Ikterus der Neugeborenen. 
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/)as sog,. arterielle Blut,-Welches im Embryo kreist, ist nur knapp mit 20 % 
Sauerstoff ges~ttig~, d. h. es besitzt nur 1/2 der, miitterlichen arteriellen Sattigung. 
Der Ausspruch yon 'Ah~s~L~I~O und tto~'_~A~r: ,,Prinzipiell lebt also die Frucht 
im Uterus, was die 8auerstoffsDannung anbelangt, unte,r den gleichen Bedingungen 
wie ein Bergsteiger in grogen HShen", erscheint daher vollkommen berechtigt. 
In 'Wirldichkeit  leidet die Frucht unter weir grSBerem Sauerstoffmangel als der 
Bergsteiger; entspreehend der im Fetus gdundenen Sauerstoffspannung mtigte 
ein Bergsteiger bis auf 10000 m tt6he hinaufsteigen, um in seinem arteriellen 
Blute eine gleich niedrige Sauerstoffsg~tigung zu erlangen wie diejenige, mit der 
tier Fetus sehon nm'malerweise sein Auskommen findet. Der kindliche Organis- 
mus leidet somit wghrend des ganzen intrauterinen Lebens gewissermagen nnter 
einer extremen Itypoxie; eine solehe tiefe Reduktion w/~re im extranterinen Dasein 
ftir die Dauer mit dem Leben unvereinbar. Der extreme Sauerstoffmangel lSst 
im fetalen Organismus gewisse Kompensationsmagnahmen aus, die den be- 
stehenden Sauerstoffmangel korrigierem Als eine solehe kommt die Vermehrung 
tier roten BlutkSrperchen in Betracht. Die Erythroeytenzahl betr~gt bei der 
Frucht  durehschnitt]ich 6500 000 gegeniiber 4500 000 bei der Norm. Die Bh t -  
h~tmoglobinwerte betragen bei der Frucht bis zu 24 g-% in 100 ccm ]31nt gegen- 
iiber rund 16 g-% bei der Mutter. 

Unmittelbar nach der Gebnrt setzt die norma]e Atmung ein. P16tzlich be- 
kommt der Embryo normales, mit Sauerstoff gesgttigtes arterielles Blut. Es setzen 
deswegen Abbauvorggnge ein. Von der Stgrke des Blutuntergangs, wie er beim 
Neugeborenen Platz greift, kann man sich eine ungeffihre Vorstellung machen, 
wenn man berfieksichtigt, dab bald nach der Geburt eine Abnahme der Gesamt- 
blutmenge im Mittel um 30 %, in HSehstfgllen sogar bis zu 60 % eintritt  (SAcKt~L). 

Die F r a g e  naeh  der  Ursaehe  des e rh6h ten  B l u t a b b a u e s  be im Neu-  
geborenen  sehein t  d a m i t  zum Tell  gekl/~rt und  es e rheb t  sieh nun 
d ie  2. F rage ,  w a r u m  es in dem einen Fa l l  zum I k t e r u s  kommt ,  w/ thrend 
er bei  den ande ren  K i n d e r n  vermiBt  wird.  D a  dies auch  yore  Geha l t  
d e s  Bi l i rub ins  im Serum abh~ngt ,  so e n t s t e h t  d ie  F rage ,  w a r u m  be im  
gleichen B l u t a b b a u  der  ]~i l i rubingehal t  im ]~lute e inmal  e rhSh t  ist,  wenn 
er ein anderes  Mal  n iedere  W e r t e  zeigt .  

B e k a n n t l i c h  i s t  die Leberzel le  nur  das  Aussche idungsorgan  des im 
re t iku lo-endothe] ia len  A p p a r a t e s  gebi lde ten  Gallenfarbstoffes .  Die Quan- 
~i ts  die yon den Leberzel len  v e r a r b e i t e t  werden k6nnen,  ohne dab  es 
dabe i  zu e iner  B i l i r ub in re t en t i on  kommt ,  s ind sehr  groB. Der  normalen  
Leber  b e r e i t e t  es keine Sehwier igkei ten ,  groge Ggl lenfarbs tof fmengen,  
die angebo ten  werden,  rest los  zu ve r a rbe i t e n ;  diesem U m s t a n d e  is t  es 
zuzusehreiben,  dab  es beim erh6hten  Angebo t  zu ke iner  v e r m e h r t e n  
:Bil irubins kommen  muB. S e t z t  dahe r  bei  v e r m e h r t e m  ]~]utuntergang 
doeh ein I k t e r u s  ein, so is t  naeh  EPPINGD~ die Ursaehe  daffir  in e inem 
geschgdigten  Aussehe idungsmeehanismus  zu suchen, also in einer  Paren- 
chymschdidigung der Leben'. 

Diese A n n a h m e  EPPisrG]~as wurde  neuerd ings  dureh  die in te ressan ten  
Un te r suehungen  von WAVG~, ~ C H A ~ T  und  ~ V G ~ A ~  bes t~ t ig t ,welehe  
gezeigt  haben,  dug B l u t a b b a u  und  I k t e r u s  we i tgehend  vone inander  
unabh~ngig  sind. 



188 A~QsL P ~ s c ~ w :  

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 vA:~ DE~ BEZGHsche Reaktion gibt, das Hiimo- 
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 
start. Dies ist selbstverst~indlich die Ursaehe, warum das Blutbilirubin zunimmt. 
Jedoeh besteht keine Parallelitit zwischen der H6he der Bilirubin~mie, der 
Stirke des Ieterus neonatorum einerseits und der Intensft~it des B]utzerfalls 
andererseits, denn das Maximum des Blutzerfalls, erkennbar am Abfall des 
H~moglobins und des Erythroeytenvolumens, fiillt gerade auf die Zeit zwisehen 
dem 4. und 9. Tag, wo die Hyperbilirubiniimie und der Ikterus bereits stark im 
Abnehmen begriffen sind. 

Die Autoren kommen auf Grund ihrer Untersuchungen zum Schlull, 
dab nichts der Annahme entgegensteht, die Entstehung des Ieterus 
neonatorum ausschlieglich mit einer verminderten Yi~higkeit der Leber- 
zelle das ira l~bermag g ebildete Bilirubin auszuseheiden, zu erkl~ren. 
Zu~ihnlichen Schlugfolgeruhgen4~ommen DORDIundRoss-I. Sie konnten 
nachweisen, dab ikterische Neugebore~/e nicht mehr Blutpigment zer- 
stSren als nielitikterisehe. 

Zusammen/assend kommen wir also zu dem Schlu[3, daft Neugeborene, 
die einen Icterus neonatorum haben, in ihrer Leber/unktion als geschiidigt 
o nzusprechen sin& gegeni~ber solchen, die keinen Ikterus zeigen (EI'J'I~G]~R). 

Wenn dies fiir den benignen Ikterus der Neugeborenen gilt, so 
sind wir berechtigt dasse]be auch fiir den I. g. n. f. anzunehmen. In 
diesem Sinne spreehen die schon erw~thnien (S. 177)Beobaehtungen, 
n~ir~lieh dag sieh die Leber in vielen F~llen yon I. g. n. f. als vergr6gert 
erweist und dab man bei einigen t~llen durch die bekannten Leber- 
proben eine FunktionsstSrung dieses Organs nachzuweisen imstande 
gewesen ist. Dazu noch, dab in nieht wenigen F~tllen aueh zu morpho- 
logisehen Leberverinderungen, im Sinne einer Prficirrhose kommt. 
Endlieh ist in diesem Zusammenhang an die seltenen Ffille yon Ieterus 
gravis neonatorum prolongatus, bei welchem die Lebersehi~digung so 
offensiehtlich zutage tritt, zu erinnern. Alle diese Tatsaehen haben 
sehon lange versehiedene Autoren veranlaBt, in das Zentrum des 
pathologisehen Gesehehens des I. g. n. f. die Leber zu setzen. 

Wir wissen jetzt, dag nicht nur die GallenfarbsLoffausseheidungs- 
funktion der Leber, sondern aueh die meisten anderen Leberfunktionen 
beim ~bergang zum extrauterinen Leben sehwer mitgenommen werden 
(]~ANCO~I), wahrseheinlieh infolge der Umstellung des :Blutkreislaufes 
yore Plaeen/~arkreislauf der ~u t t e r  auf den eigenen Kreislauf des Neu- 
geborenen und der dabei einsetzenden Umsehaltung des Leberkreislaufes 
(Ho~sTE~s). Dadureh werden die Leberzellen plStzlich vor ganz neue 
Aufgaben gestellt. )~anehe Autoren sehen in der Bereitschaft der Leber 
der Neugeborenen zu krankhaften 3Ianifestationen in den ersten Lebens- 
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*agen mehr die Felgen einer noeh nieht erfolgten l%eifung der Funktionen 
~ls der Umsehaltung des Leberkreislaufes. Um niehts zu prgiudizieren, 
sprieht t~A~co~I yon AnpassungsstSrungen der Leberfunktionen, wobei 
er es dahingestellt sein 1/~13t, ob die Unreife oder eine andere Ursaehe 
der Krankheitsbereitsehaft zugrunde liegt. 

FAxcom maeht eine ffir unsere Fragestellung sehr wiehtige Zusammen- 
stellung der bekannten Lebelfunktionen unter Belfieksiehtigung der Path )logie 
des Neugeborenen: Als erste Funktion fiihrt er die Aufspaltung des Ring- 
systems der 4 Pyrrolkerne des Hhmins, welehe dem retikulo-endothelialen System, 
speziell den KerFFEt~sehen Zellen obliegt, an. Eine St6rung dieser Partia!- 
funktion ist beim Neugeborenen noeh nieht naehgewiesen worden. Die zweite 
Funktion ist die Ausseheidung des dutch das retikulo-endotheliale System ge- 
bildeten Bililubins, welehe eine Funktion der Lebe~zelle dalstellt. Die StSrung 
dieser Funktion ffihrt je naeh dem Grade der Seh/tdigung zu einem Ietelus levis 
oder gravis neonatormn. Die dritte St6rung, niimlieh die StSiung der Abfang- 
funktion der Leber ffir'das aus dem Darm rfiekresorbielte Urobilinogen, lgBt sieh 
beim Neugeborenen nieht naehweisen. Eine AusreifungsstSiung der Leber, be- 
stehend in der Fortdauer der fetalen hepatisehen Blutbildung fiber die Geburt 
hinaus, tritt kliniseh beim Neugeborenen in Form einer oft hoehgradlgen Erythro- 
blastose des peripheren Blutes ih Erseheinung. Histologiseh finder man in der 
vergr6Berten Leber zahlreiehe Blutbildangsherde. Auf St6rung tier wiebtigen 
Leberfunktion bei der Regelung des Wasser- und Ko~hsMzweehsels fiihrt FA~-co~'I 
das Oedema neonatolum levis und das Oedema neonatorum gravis oder den 
ttydrops eongenitus zurfiek. Als Ausdruek der St51ung der Kohlehydratregu- 
lation des Neugeborenen sind vielleieht gewisse Kr~impfe wiihrend tier Neu- 
geboreneliperiode zuriiekzuftihren, und zwar infolge einer dutch einen relativen 
Hypelinsulinismus bedingten Hypoglykiimie (v. R~uss). Seit 2 Jahren hat eine 
neue Partialfunktion der Leber, nfimlieh die Bildung des Prothrombins groBe 
Bedeutung erlangt. Eine Itypoprothrombinaemia simplex oder levis tritt, wie 
der Iktelus, bei fast jedem Neugeborenen auf. Die tIypoprothrombinaemia 
gravis, die bis zur vSlligen Ungerinnbarkeit des Blutes gehen kaml nnd oft sehon 
am ersten Tage da ist, dfirfte wohl auf efner primiiren LeberstSrung beruhen. 

Diesen bekannten Leberfunktionen mSehten wit auf Grund dec 
Hirnbefunde beim I. g. n. f. sowie bei der E. p. i. eine neue einreihen, 
n~mlich die Bildung tines noch nicht bdan~ten Sto//es (Antihypoxidin),  
welcher /iir den ungestSrten Oxydationssto//u'echsel bestimmter Hirn- 
abschnitte unbedingt notwendig ist. Die StSrung dieser Leberfunktion 
fiihrt zu einer Wir]cstoHmangelhypoxydose (STRuGHoLD) besonderer Art  
im Gehirn, als deren Folge es zur Encephalopathia posticterica infantum 
kommt. 

Leberfunktionsst6rungen, die wir bei Neugeborenen beobachten, 
sind nach FANcO~I oft koordiniert, aber nicht subordiniert gekoppelt, 
d . h .  jede dieser versehiedenen FunktionsstSrungen kann for sieh 
allein auftreten, obwohl allerdings sich h/~ufig mehrere StSrungen 
kombinieren, so z.B.  die Erythroblastose mit Hydrops, mit Icterus 
gravis, mit der Neugeborenenan/tmie oder eine Hypoprothrombinaemia 
gravis mit Icterus gravis, eine Spasmophilie mit Erythroblastose usw. 
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Besonders h/~ufig scheint demnach die St6rung der Bildung des hypo" 
thetischen Stoffes Antihypoxidin an der St5rung der Gallenfarbstoffaus- 
scheidungsfunktion der Leber gekoppelt zu sein. 

Vorliegende Abhandlung wurde im Jahre 1944 abgesehlossen, bevor 
zu uns die Kunde yon der wichtigen Entdeckung des l%hesusfaktors 
des Blutes durch LA~DSTEINE~ und WIENER, sowie yon der An- 
wendung dieser Entdeekung auf das Problem des I. g. n. f., ge]angen 
konnte. 

Bekanntlieh haben LEvINE und seine Mftarbeiter im Jahre 1941 
gezeigt, dab der kongenitale universe]]e Hydrops, der sehwere Ikterus 
sowie die Angmie der Neugeborenen l~o]ge der Isoimmunisation tier 
Rh-negativen Frauen infolge Sehwangersehaft mit Rh-positiven Feten 
sind. BOORMA~, DODD und MOLLISO~ sowie RACE, TAYnO~ und 
MCFARLANE haben dann 1943 angenommen, dab die fragliehen Erkran- 
kungen auf die sch/tdigende Einwirkung der durch die Placenta.  
permeierenden t~h-Antik6rper der isoimmunisierten 3/luster auf das 
hiimatopogtische System des Fetus zuriickzuftihren sind. Dementspre- 
chend wurden diese Erkrankungen unter dam Namen ,,Hdimolytische Er- 
kranlcungen" zusammengefaBt. Dieser Name ist ungltieklieh gew/~hlt, 
denn er entsprieht nieht dem wirklichen Ta%bestand. In der Tat sldielt 
die t{~tmolyse und die mit ihr eng verbundene An~mie eine ent- 
seheidende I~olle nur bei dem unwiehtigsten, weft progno~tiseh am 
giinstigsten dieser 3 Erkrankungen, ns bei der An~tmie. 

Es ist richtig, dab SC~EIDDE, weleher 1910 die Erythroblastose beim 
kongeni~alen universellen Hydrops beschrieben hat, sowohl das ()dem 
des Unterhautze]lgewebes als auch den Hydrops der HShlen in direktem 
kausalen Zusammenhang mit der Ans die aueh beim kongenitalen 
universel]en Itydrops sehr ausgesprochen ist, gestellt hat. Diese Auf- 
fassung steht aber nicht im Einklang mit bestimmten grundlegenden 
Konzeptionen der allgemeinen Pathologie. Wir wissen n/~mlieh, daB die 
Wgnde der ]~lutgefgBe in Gemeinsehaft mit dem vasomotorisehen 
Apparat und dem Wasserausseheidungsapparat einen ziemlich groBen 
hydrgmisehen Zustand, bedingt durch An~imie, zu kompensieren im- 
stande sind. C o ~ E I ~  und LICgT~EI~ haben durch ihre klassisehen 
Versuehe schon im vorigen Jahrhundert zeigen kSnnen, dab sogar bei 
extremer hydr~miseher Plethora, hervorgerufen durch Injektion groBer 
Mengen 0,6% KochsalzlSsung in der :Blutbahn, man ()deme nut in be- 
stimmten besonders pr/~disponierten Organen (Seh]eimhaut des Ver- 
dauungstraktes, Leber, lymphatisehe Drtisen, Pankreas, Nieren, sub- 
linguaie, submaxillare und Tr/~nendriisen) und auch Aseites, aber kein 
Hydrops der PleurahShlen und des Herzbeutels, sowieAnasarea erzeugen 
kann. Map muB allerdings in Betracht ziehen, dab diese Feststellungen 
nur fiir die Verhs des extrauterinen Lebens Geltung haben, 
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w/ihrend sieh die pathologisehen Vorg~nge, die zum kongenitalen 
universellen Hydrops fiihren, sich im intrauterinen Leben abspielen. 

Die geringste Rolle spielt die H~molyse im pathologischen Gesehehen. 
das zum I. g. n. f. ffihrt. Es ist riehtig, dag ohne eine pathologisch ge- 
steigerte tt~molyse kein Ikterus entstehen w/irde, andererseits wissen 
wir aber, dab die An/~mie der Neugeboretien ohne Gelbsueht verl~uft, 
obwohl bei ihr die H/tmoglobin- und ErythroejTtenwerte als ~al~stab 
der I-Iamolyse sehr niedrig sein kSnffen, wie z. B. in dem Falle yon 
Pt~ITCIIAI~D und SMIT~ mit 10% Hg und 750000 Erythroeyten. 

A. S. W I ~ R ,  einer der Entdeeker des Rhesusfaktors, hat neuer- 
dings folgende Auffassung tiber die Pathogenese der genannten 3 Krank- 
heiten ge~uBert. Naeh ihm k6nnen Personen, welehe f/Jr den Aggluti- 
nogen Rh (und aueh fiir die Agglutinogene Hr, A und B) sensibilisiert 
worden sind, zwei Formen yon Antik6rper bilden, n~mlieh Agglutinine 
(bivalente Antik6rioer ) und bzw. oder bloekierende Antik5rper oder 
Glutinine (univalente AntikSrper). Die klinisehen Erseheinungen 
h~ngen von der Art der Isoantik6rper, anwesend im miitterliehen 
Serum, ab. 

Die Anwesenheit kleiner Mengen yon den fiir die roten Blutk6rperehen 
des l~etus spezifischen univalenten AntikSrpern erzeugt die An~imie der 
Neugeborenen. Wenn gr613ere Mengen davon im mtitterliehen Serum 
vorhanden sind, so dag mehr davon im Organismus des ~etus eindringt, 
kommt es noeh in utero zu einer hoehgradigen An~mie. Die l~'olge davon 
ist der universe]le Hydrops anasarea. 

Da die bivMenten AntikSrper wahrseheinlieh gr613ere Mo]ekulen wie 
die univalenten besitzen, k6nnen sie w/thrend der Schwangerschaft 
nur se]ten dureh die Placenta permeieren. Wghrend den Wehen und 
dem Geburtsakt dagegen kann der vergrSBerte intrauterine Druck die 
Agglutinine in den fetalen Kreisl~uf einpressen. Die Folge davon ist die 
Agglutination der roten Blutk6rperehen mit Bildung yon Agglutinations- 
thromben in den kleinen GefSBen. Dadurch soll eine Seh~digung 
besonders der Leber und des Gehirns erfolgen, was sieh klinisch unter 
dem l~ild des Icterus gravis neonatorum manifestiert. 

Die A uffassung yon WI~NE~. ist sehr interessant, well sie uns erklgrt, 
wieso der tlhesusfaktor zu kliniseh so versehiedenartigen Bildern ffihrt 
und warum die Krankheitsvorggnge das eine 2V[al in utero stattfinden 
das das andere Mal erst einige Zeit nach der Geburt einsetzen. Auf 
tier anderen Seite abet ist die Erkl~rung der Sehadigung der Leber 
und des Gehirns beim I. g. n. f. dutch ZirkulationsstSrungen, bedingt 
dureh Bildung yon Capillarthromben, unbefriedigend. Es ist nieht ein- 
zusehen, warum ausgereehnet die Leber durch diese Capillarthromben 
in Mitleide~_sehaft gezogen werden soll, w~hrend andere Organe, wie 
z.B. Herz und Niere, die empfindlieher gegen ZirkulationsstSrungen 
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sind, davon  verschont  bleiben sollen. Auch vermig t  m a n  in der 
Leber die h~tmorrhagischen u n d  ani imischen Nekrosen,  wie wir sie 

bei Bi]dung yon  Thromben  in den Capillaren, den k le inen  inter-  
lobul~ren Arter ien und  Pfor tadernas ten  beobachten.  Was das Gehirn 
anbelangt ,  ist zwar dieses Organ fiir Zi rkula t ionss tSrungen sehr emp- 
findlich, doch fiihrt  die Verstopfung der in t racerebra len  Arterio]en und 

Capil laren zu ganz anderen  ana tomischen  Bildern,  Ms wir sie bei  tier 
Mehrzahl der l~fille im Vors tadium und  auch bei der E. p. i. selbst 
treffen. Ebensowenig  k6nn te  dami t  die E n t s t e h u n g  des K e r n i k t e r u s  
erkl~irt werden. Endl ich  write es sehr merkwfirdig, ~ e n n  den sich bis 
je tz t  mi t  der pathologischen Ana tomie  des Kern ik t e rus  beschfiftigen- 

den Forschern  die Thrombos ie rung  der k le inen in t racerebra len  Geffige 
en tgangen  wi~re. I n  neues ter  Zeit  werden solche T h r o m b e n b i l d u n g e n  
yon  S. FArmeR auf Grund  der U n t e r s u e h u n g  yon  55 F~illen yon Kern-  
ik terus  entschieden in Abrede gestell t  1. 

Thrombosierte Gef~Be mit hyaliner Degeneration der Wgnde beschreibt da- 
gegen 1903 SC~MORL bei der di/]usen For~  des Gehirnikterus der Neugeborenen. 
Er wirft bereits aueh (lie Frage auf, ob nicht diese Thlomben dutch Erzeugung 
yon Zirkulationsst6rungen dieUrsache fiir die zuelst*von VI~CHOW 1867/68 
beschriebenen Fettk6rnchenhcrde bilden. Diese opaken gelbweige bis gelb ge- 
fgrbten punkt- bis iiberlinsengrogen Flecken haben in der l~egel eine ganz be- 
stimmte LokMisation, v611ig verschieden yon derjenigen des circumscripten 
Gehirnikterus, d.h.  des Kernikterus; sie linden sich fast stets svmmetrisch im 
Marklager der Hemisph/iren, lateralw~rts von den Zentralganglien. SC~Z~ORL 
meint, daft die Bezeichnung dieeer tIerde als Fettk6rnchenhelde nicht ganz zu- 
treffend ist, da sie nicht alle Veliinderungen umfaftt, welche diese Helde in sich 
schliegen, denn an Schnittpr~paraten kann man sich sehr leicht iiberzeugen, 
daft es sich um typische Erweichungsherde handelt. 

Es w~re nun i~ufterst verloekend die Bildung dieser Fettkdrnehenhel de. deren 
enge Beziehung zu BlutgeffiBen schon yon M6mus hervorgehoben worden ist, 
auf Bildung yon Agglutinationsthromben im Sinne yon A. S. W I E ~ a  zuriick. 
zuffihren. Dies um so mehr als schon M6mvs dar'auf hingewiesen hat,, daft ein 
Zusammenhang zwischen Icteras gravis neonatormn und Fettk6rnchenhelden 
besteht. In dem yon ihm veratbeiteten Material, welches sich auf 300 Sektionen 
Neugeborener stiitzt, waren sie nur bei Ikt'elus zu finden. SeH~'[ORL, der sich diese r 
Meinung anschliel3t, hat bei den yon ihm vorgenommenen Sektionen Neugebo- 
rener, die sich auf 280 Leichen erstreckten, diese FettkSrnchenheide nur bei 
gleichzeitig bestehendem Iktelus gefunden, wobei ein Gehirniktelus nichg regel- 
m~ftig vorhanden gewesen ist. 

lJber die Genese des diffusen Gehilniktelus der Neugebolenen ur.d noch 
mehr fiber die Bedeutung und Entstehung der FettkSrnchenherde herrseht auch 
beute vollkommen Dunkelheit, trotz der Bemiihungen z~hlreicher AutorenK Nach 
Sc]~IO~L ist es jedenfalls sicher, dag sie nicht auf Infektionen zuriickzuffihren 
sind. Vieles spficht daffir, dag auch hier dem Rh-Blutfaktor eine hervorragende 
Rolle zukommt. Wir wiirden danach die di//u6e Form des Gehitnikte~.us und die 

1 FAtC]~ER, S.: Arch. Neur. (Am.) ~8, 113 (1947). 
Siehe F. ScHo~: tIandbuch der Geisteskrankheiten, herausgeg, yon 

O. Bn~K~ B4. XI, S. 920. Berlin: Springer 1930. 
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Bildung der FettkSrnchenzellenherde auf ZirkulationsstSrungen im Gebiet der 
tdeinen ttirngef/~l~e infolge Agglutination der roten ]31utk6rperchen mit Bildung 
yon Agglutinationsthromben mulfickffihren. M5glicherweise hat A. S .WI~R,  
der Thrcmben in den kleinen Hirngef~Ben beschreibt, einen solchen Fall yon 
Gehirnikterus vor sich gehabt. 

W~r haben uns eine andere u yon der kausMen und formMen 
Genese des I. g. n. f. und der damit in engem Zusammenh~ng stehenden 
ttirnseh~digungen gebildet, die uns mit versehiedenen Tatsaehen ex- 
perimenteller, k]inischer und morphologischer Art besser vereinbar er- 
scheint. 

Die Rh-Antik5rper, wahrscheinlich die sehwer permeierenden Anti- 
l~h-Agglutinine, fiben auf einer noch nicht n~her bekunnten Weise eine 
sehadigende Wirkung ~uf das Leberparenchym aus. MSglieherweise 
spielen d~bei niclqt nut  spezifiseh hepatotoxisehe Eigensch~ften der 
Anti-l~h Agglutinine eine Rolle, sondern aueh die besondere Vulnera-" 
bilit/~t der Leber um die Zeit der Geburt, wie wir das schon ~usgeffihrt 
haben. Ja  es ist sog~r nieht unwahrscheinlich, d~B in m~nchen F~llen 
diese physiologische Vulnerabilit~t, gesteigert dutch ~ngeborene 
~[inderwertigkeit oder Unreife dieses Organs (bei Frfihgeburten!) 
genfigt, um allein eine schwere LeberfunktionsstSrung zu erzeugen 
mit aller ihren Folgen. Das optische Signal der Lebersch~digung ist die 
Gelbsucht, infolge StSrung der exkretorischen Funktion der Leberzelle 
bezfig]ieh des GMlenf~rbstoffes. Gleiehzeitig mit dieser ~unktion wer- 
den abet ~uch andere vitalere Leberfunktionen inlcretorischen Ch~rakters 
in Mitleidenseh~ft gezogen. Unter ihnen spielt eine besonders wiehtige 
l~olle die Bildung des yon uns sog. Antihypoxydins, welches ifir m~nche 
Oxyd~tionsvorg~tnge im Gehirn unentbehrlich ist. Dcr M~ngel dieses 
St offes ffihrt Ms ersteEtappe zn einer Insu//izienz der Blut-Gehirnschranke 
~fir GMlenf~rbstoff in bestimmten ffir Sauerstoff besonders empfindliehen 
~]irnabschnitten, woffir der/~uBere Ausdruck der Kernikterus ist. Bei 
grSl]erem Mangel an Antihypoxydin bzw. bei liingerer Dauer dieses 
IV[angels beobachten ~=[r Ms zweite Etappe das Auftreten yon irrever- 
8iblen Gewebsver~nderungen in denselben Pr~dilektionssfellcn. 

Yon dem Gr~d und der Ausdehnung dieser Gewebsver~nderungen 
/h~ngt d~s Schicksa.1 des Neugeborenen ab. Wird d~s Gebiet um Boden 
des IV. Ventrikels starker gesch~digt, so ist die nnausbleibhche l~olge 
der Tod infolge L~hmung der dort befind]iehen Lebenszentren. Auf 
jeden FM1 isf die Bedrohung des Lebens nur yon/curzer Dauer, weft die 
Sch~tdig~ng der Leber durch die A~ti-Rh-Agglutinine vorfibergehend ist. 
Anders steht es leider mif den Folgen der einmM gesetzten Gewebsver- 
~nderungen.im Gehirn. Diese ~olgen manifestieren sich im Augenblick, 
wo die ~utomatisehen Apparate der St~tik, der Lokomotion nnd der 
Koordin~tion besonders sfarl~ beansprucht werden, d. h. in der Periode 
des Erlernens des Aufriehfens, Stehens, Gehens und Sprechens. 

Arch. f, Psych. u. Zeitschr. I~eur. ]~d. 180. ] 3  
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VI. Pathologische Physiologie. 

Es ist im klinischen Bild des Vorstadiums der E. p. i. schwer, die 
toxische Wirkung der im ~lute '~ngehi~uften Gallenbestandteile ~uf das 
ZNS. einerseits und die Wirkung der Hypoxydose andererseits ~usein- 
underzuhMten. Ausgehend yon klinischen Beobachtungen in Fiillen 
yon schwerem Ikterus ohne Hypoxydose und soleher yon Hypoxydose 
ohne Ikterus (wie z .B.  bei der CO- and Cyunvergiftung) w/~re man 
geneigV ~nzunehmen, dub die Kri~mpfe, die Muskelrigidit/it bzw. der 
Opisthotonus und die Atmungsst6rungen ~uf d~s Konto der Hypo-  
xydose zu setzen sind, wi~hrend die Apathie und die Somnolenz ~uf 
die Einwirkung der GMlenbestandteile beruhen. Wie verwickelt dabei 
die u sind, ersieht m~n darius, dub nuch v. R]~uss die 
Krs der S~uglinge mit einer Hyperinsulin~imie zusammenh~ingen 
k6nnen. 

Die char~kteristische Latenzperiode zwischen dem Vorstudium un5 
der eigentlichen E. p. i. h~ben wir schon zu erkl/iren versucht. Wir 
mSchten in diesem Zusammenh~ng auf die AnMogie mit dem Lutenz- 
stadium, das wir nach Kohlenoxydvergi/tung beobachten, hinweisen. 
Eine ~ndere Eigentiimlichkeit der E. p.i., n/~mlich ihre Einleitung durch 
eine hypotonisch-hypokinetische Phase, ist vorliiufig schwer erkl~rbur. 
~[~n k6nnte vermuten, dM~ sie dadurch bedingt ist, dM~ die Sch/~digung 
des ~Nervenparenchyms in einer Periode erfolgt, in welcher die Ent- 
wicldung des Gehirns, vor alien ])ingen die Markr. ei/ung, noch nicht 
vollendet ist. 

Wir m6chten hier noch einiges fiber diese hypotoDisch-hypokinetische Phase 
einffigen. Bekanntlich hat F61~ST]~ 1909 einen ,,atonisch-astatischen Typus" 
der infantilen Cerebrallghraung beschrieben. In seinera grol~angelegten ~andbnch- 
beitr~g fiber Syraptomatologie des GroBhirns yon 1937 spricht er yon einem 
,,atonisch-astatischen Cerebralsyndrom" und widmet ibm ein besonderes K~pitel. 
Nach ihra stellt dieses Syndrora ein angeborenes Leiden dar, das dann yon anderen 
Autoren (A. TI-IO~AS, LV])LOFF, I]~A~I~, M~I~SeO und DI~AGANESCO) bestgtigt 
worden ist. ])as raarkanteste Symptom ist eine generalisierte Aufhebung des 
Dehnungswiderstande8 der Muslceln, eine hochgradige Atonie. Die Spie]breite der 
passiven und aktiven t~ewegungsexkursionen ist in einer Weise gesteigert, wie es 
kaum bei einer anderen der rait Aufhebung oder tterabsetzung des Dehnungs- 
reflexes der Muskeln einhergehenden Erk~ankungen. Die aktive Beweglichkeit der 
Glieder ist erhalten, aber es tritt bei ihnen diese]be gesteigerte Exkursionsbreite 
wie bei den passiven t~ewegungen zutage. Aul~erdem raacht sich bei den Bewe- 
gungen, welche in Gelenken rait mehrgradiger Bewegnngsfreiheit erfolgen, wit im 
Hiiftgelenk, ein ~r oder vSlliges Fehlen der Mitinnervation der kollateralen 
Synergiste~ beraerkbar. ])as beruht nach F6~ST]~ auf einerKoordinationsst6rung. 

Wenn die Kinder ~lter werden, gibt sich eine statische StSrung beim Sitze~ 
und Stehe~ zn erkennen. Es besteht vollkomraene Alcathisie und Astasie. Wie 
das Stehen ist natargem~I~ auch das Gehen schwer gestSrt, und zwar auf Grund 
der ra~ngelhaften Gleichgewiehtserhaltung des K6rpers auf den~ Stfitzbem. 

F 6 ~ s ~  betont, dai~ das Leiden ira Laufe der Zeit einera mehr oder weniger 
weitgehenden Ausgleich zug~ngig ist. Am ehesten wird die aafreehte Kopfhaltung~ 
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erlernt und erst spi~ter das Sitzen, Stehen und Gehen. So charakteristisch das. 
Fb~s-r~sche atoniseh-astatische Cerebralsyndrom ist, so wenig ist bisher bekam~t, 
auf den AusfMl welches Absehnittes des Nervensystems dasselbe zuriickzuf/ihren 
ist. Es l~Bt sich naeh FSRSTER nur sagen, dab es im Rahmen der verschiedens~en 
diffusen Erkrankungen des Gehirns, der Mikrocephalie, der Makrogyrie, der 
Porencepha]ie, der lob/~ren Sklerose, der amaurotischen Idiotie und des ange- 
borenen Hydrocephalus entsteht. Mit Bestimmtheit 1/iBt sich sagen, dab 6ine 
Erkrankung des Cerebellums, an das man ja angesichts der Atonie und Astasie 
in erster Linie zu denken versucht sein kSrmte, nicht verantwortlich gemacht 
werden kann. Das hat die genaue mikroskopische Untersuchung des Cerebellums 
gelehrt. F6~s~]~ betont ferner ausdriicklieh, dab die yon ibm in seiner ersten 
Mitteilung gemachte Annahme, dab das Syndrom yon einer Erkrankung des 
Stirnhirns abhangen kSnnte, sich nicht hat bestatigen lassen. 

Jedem unvoreingenommenen ]3eobachter mul3 die ~hnlichkeit  des 
~'SRsTEnsehen , ,atonisch-astatischen" CerebrMsyndroms mit  der hypo- 
tonisch-hypokinetisehen Phase der E. p. i. auffallen. Dauert  nun diese 
Phase bis fiber dam 1. Lebensjahr, wie das vorkommt,  so wird die ~hn-  

'lichkeit durch Hervortre ten aueh der astatischen Komponente  noeh 
deutlicher. Diese T~ts~ehe erscheint uns ~ueh deswegen yon beson- 
derem Interesse, weft sie auf das pallidostri/~re System als Sitz des atonisch- 
astatischen Syndroms hinweist. F6nsTEn ffihrt zwar an, dab JA~oe in 
einem yon ibm anatomisch genau untersuchten FMI, in dem das Syndrom 
in geradezu klassischer ~orm ausgepr~gt war, keinen Anha,ltspunkt liir 
eine LokMisation des Syndroms linden konnte. Man mul~ aber berfick- 
sichtigen, dM~ wie die :Beobachtungen bei der E. p. i. lehren, die H im-  
befunde in den subeortieMen G~nglien sehr diskret und nur dureh 
spezielle Untersuc~Lungsmethoden (vor Mlem Gliafa, serf~rbungen) mor- 
phologisch fM~bar sein kSnnen. 

Wir erblicken in den Beob~chtungen ~on F S ~ s ~ ,  vergliehen mit  
denjenigen bei der E. p. i. eine neue Best~ttigung ffir die Auffa.ssung 
yon C. Vor wonach das striopMlids System ein fibergeordnetes 
Zentrum fiir die koordinatorischen Leistungen beim Sitzen, Stehen und 
Gehen und darfiber hinaus beim Sprechen, bei der Phonation und beim 
Schlucken (s. FM] 9) darstellt. Seltene Beobachtungen bei der E. p. i. 
scheine~ uns ferner zu lehren, dab aueh die Koordination der Augen- 
bewegungen in best immter  Beziehung zu der Funktion des striopMIid~ren 
Systems steht.  

~fir die pathologische Physiologie der subeortieMen Zentren erseheint 
uns aueh die Beob~ehtung bemerkenswert~ dM~ die aul~erordentlieh 
h~ufige anatomiseh nachweisbare Beteiligung des Corpus subthalamicum 
bei der E. p. i .  in auffallendem Gegensatz zum ~ehlen derjenigen 
Symptomen steht, wie wir sie sonst bei Seh~digung dieses Zentrums 
auftreten sehen. Dies ist zum erstenmM yon C. 9~ L ~  hervor- 
gehoben worden. 

13" 
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VII. Stelluag der E. p. i. innerhalb des Formenkreises der LITTLEschen 
Krankheit und der Erkrankungen des extrapyramidal-motoriseben 

Nervensystems. 
Wie wit gesehen haben, kSnnen gewisse l%rmen der E. p. i. klinisch 

nieht immer yon der VoGTschen Erkrankung und der Ath@tose double 
unterschieden werden. Es entsteht deswegen die Frage, ob ein Teit dieser 
Erkrankungen nicht zur E. p. i. gehSrt. Nun ist es auffallend, da~ 
anatomiseh gesehen, die E. p. i. eher an den Status dysmyelinisatus des 
Pa]lidnm yon O. und C. V o l t  erinnert, w~hrend ihr klinisehes Bild mehr 
den sog. Status marmoratus des Striatums yon C. VoGT-erwarten lassen 
wiirde. 

Es ist aber den Gedankeng~ngen yon W. SCHOLZ folgend zu berfick- 
siehtigen, dal] die l~berschul]regeneration der Markscheiden, welche dem 
Status marmoratus das charukteristische Gepr~tge verleiht, doeh mehr 
oder weniger etwas Zuf~lliges darstellt und mehr yon ~Tebenumst~nden 
als yore Wesen des pathologischen Prozesses abh~ngig ist. Solange wir ' 
nicht fiber die besonderen Umst~nde orientiert sind, we]che zur ~ber- 
sehul~wueherung der markhaltigen Nerven ffihren, haben wir die Be- 
reehtigung zu erwarten, d~I~ auch einmal l~l le  yon E. p. i. gefunden 
werden, welehe den ausgesprochenen Status marmoratus des Striatums 
zeigen (UsTs~o~). Es wfirde sich aber empfehlen, vorl~ufig den Tren- 
nungsstrich zwisehen dem Status marmoratus bzw. der VoGTschen Krank- 
he~t und der E. p. i. aufrecht zu erhalten. Sehr bemerkenswert ist es, 
dal] auch ffir die Entstehung der VoGTsehen Krankheit  die Hypoxydose 
eine wichtige Rolle zu spielen scheint (SCHOLZ, WAK]~ und P~T]~Rs u. a.). 
I-Iier kommt abet nicht eine Wirkstoffmungelhypoxydose in Betraeht, 
sondern offenbar nur eine Sauerstoffm~ngelhypoxydose im Zusammen- 
hang mit dem Geburtsakt. Icterus gl:avis neonatorum ist bei der 
VoGTsehen Krankheit  bisher noch nicht vermerkt worden. 

Sieher ist jedenfalls, dal] dureh die Aufstellung der E. p. i. man 
yon der Gruppe der sog. LITTLEsehen Krankheit  eine nosologisch und 
pathogenetisch einheit]iche, gut definierte Krankheit  abtrennen konnte. 
I)adureh wurde der Kre~s der sog. LI~TnEschen Krankheit  noeh welter 
eingeengt. 

Was die anderen ehronisehen Erkrankungen des extrapyramid~]- 
motorisehen Nervensystems anbelangt, so ist es nun aul~erordentlich 
interess~nt festzustellen, daB, worauf HAw~s~Y und Lm~woo~)  hin- 
gewiesen haben, W~sol~ in seiner ersten VerSffentlichung fiber die 
progressive, lentikul~re I)egenera.tion eine Verw~ndtschaft zwischen dem 
Kernikterus und der yon ihm zuerst besehriebenen Erkrankung annahm. 
Zugunsten dieser Auffassung ffihrt er die Tatsaehe an, dal~ es sieh bei 
beiden Erkr~nkungen um umschriebene Hirnsch~digungen handelt u~d 
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dab bei beiden die Leber eine wiehtige Rolle zu spielen soheint. Ats 
weiteres Argumen~ ftihrt er die Beobachtung an, dab bei seinen 12 F~llen 
yon lentikul~rer Degeneration 2real eine Gelbsueht aufgetreten ist und 
in einem ~all kliniseh eine StSrung der Leberfunktion beobaehtet wcrde. 
Diese rein intuitive Stellungnahme W~so~s dem Kernikterus bzw. der 
E. p. i. gegeniiber, die iibrigens auch yon anderen Autoren geteilt wird 
(}IAwKsLEY-LIOH~I~rOOD, FITZ GEI~ALD-GRI~]~I~IELD-Kou:~II~]~), st immt 
nait der bier entwiekelten, zum TeiI noch hypothetisehen Auffassung 
fiber die formale und kausale Genese der E.p. i .  gut iiberein. Nach ihr 
sind beide Erkrankungen auf StSrung einer bestimmten Leberfunktion 
zn beziehen, we]che die Produktion eines Stoffes betrifft, welcher ffir den 
Oxydationsstoffweehsel bestimmter fiir Sauerstoffmangel besonders 
empfindliche I-Iirnabsehnitte unbedingt notwendig ist. W/~hrend es sich 
aber bei der W~so~-sehen Krankheit  um eine chronisch /ortschreitende 
partielle StSrung dieser Yunktion handelt, steht die St6rung der Pro- 
duktion des hypothetisehen Stoffes Antihypoxydins, die zur E. p. i. 
fiihrt, im Zusammenhang mit einem akuten und vori~bergehenden Zu- 
sammenbrueh fast, aller Leberfunktionen. Dadnrch und wegen der 
Tatsache, dab in letzterem Fall die :Noxe ein noch unausgerei]tes Organ 
trifft, bekommt die E. p. i. des eharakteristisehe klinisehe und anato- 
mische Gepr/~ge, welches erlaubt, sie ohne Schw~erigkeiten yon der 
WrLso~sehen Krankheit  abzusondern. Es gibt aber ganz seltene F~lle, 
bei Welchen die Leber der :Neugeborenen sieh nieht yon der sonst 
vorfibergehenden- Sch/~digung erholerr kan n und eine mehr oder weniger 
stark ausgesprochene Leberinsuffizienz zurtickbleibt, welehe dann den 
Verlauf und des klinische Bild der E. p . i .  modifizieren und der 
WrLso~schen Krankheit  =ann/thern kann. Diese F/~lle stellen sozu- 
sagen das Bindeglied zwisehen der W~so~sehen Erkrankung und der 
E. p. i. dar. 

Zusammen/assung. 
1. l~remde und eigene klinisehe :Beobaehtungen lessen keinen 

Zweifel dariiber, dab im Zusammenhang mit dem Ieterus gravis 
neonatorum familiaris (I. g. n. f.) ein eerebrales Leiden mit eharakte- 
ristischem Krankheitsbild und Verlauf auftreten kann. Verlasser 
sehlagen fiir dieses Leiden den INamen Encephalopathia posticterica 
in/antum (E. p. i.) vor. 

2. Der E. p. i. geht ein Vorstadium voraus, in welchem die Hirn- 
sch/~digung stattfindet. Die ttirnerscheinung~n dieses Stadiums k6nnen 
nicht in reiner Form beobachtet werden, denn sie vermischen sich immer 
mit Erscheinnngen seitens der Leber und sehr oft ~ i t  solchen des h/imato- 
poetisehen Systems. AlIe diese ]~rscheinungen bestimmen zusam~nen das 
verwickelte klinisehe Bild des I. g. n. f. 
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3. Das Vorstadium der E. p. i. kann durch ein Latenz- bzw. Zwischen- 
stadium yon einigen Monaten Dauer gefolgt werden, in we]chem voll- 
kommene Gesundheit vorget~uscht wird. 

4. Die E. p. i. wird durch Erscheinungen ausschliefilich seitens des 
Grol~hirns gekennzeichnet, wobei der 1. P]atz dutch Symptome seitens 
des extrapyramidal-motorischen Systems eingenommen wird. Erst  an 
2. Stelle koramen hinzu Symptome seitens der Psyche und ganz zuletzt 
solche seitens der vegetativen Sphere. 

5. Auf Grund yon Beobachtungen bei 28 l~ l len  aus der Literatur und 
18 eigenen F~llen werden zw.eekm~l~igerweise 2 klinische i-Iauptformen 
der E. p. i. unterschieden. Die eine ist die dystonisch-dyskoordinatorische 
und die andere, die viel h~ufigere ist, die hyperkinetische. Beiden ~ormen 
gemeinsam und ffir das Leiden sehr charakteristisch ist die StSrung der 
ffir das Sitzen, Stehen und Gehen notwendigen koordinatorischen Lei- 
stungen. Pathophysiologisch zur selben Kategorie gehSren die fast hie 
fehlenden und sehr charakteristischen Sprachst6rungen, sowie die sehr 
seltenen SchIuck- und Kaust6rungen. Ausnahmsweise kSnnen auch  
eigenartige Anfg~Tle wahrscheinlich subcortieMer Genese auftreten. 

6. Bei den Symptomen seitens der psychischen Sphere handelt es 
sich meistens nur um einen l~iickstand in der psychischen Entwicklung. 
welcher oft infolge der Spr~chstSrung schwerer ersc'heint Ms er in 
Wirkliehkeit ist. Seltene F&lle mit vo]lst~ndiger Unversehrtheit  der 
psychischen ~unktionen sprechen daffir, dal~ die psychisehen StSrungen 
kein obligates Symptom darstellen. Dasselbe gilt in noch st~rkerem 
Mal~e fiir die Symptome seitens der veget~tiven SphSre, ~de iiber- 
m~l~iges Schwitzen, Brech~nf~lle und StSrungen des ~ettstoffwechsels. 

7. Zu den charakteristischen Ziigen der E. p. i. gehSrt, dal~ sie sehr 
h~ufig durch ein hypotoniseh.hypolcinetisches Syndrom eingeleitet wird, 
welches mit dem atonisch-astatischen Cerebralsyndrom FS~STERS iiber- 
einstimmt und welches einige Monate und mehr dauern kann. Ein 
underes Char~kteristikum ist die den meisten F~llen eigene 1Neigung zu 
/ortschreitender Besserung im Laufe der Jahre. 

8. Das anatomi~che Substr~t des Vorstadiums der E. p. i. wird dureh 
den sog. Kernikterus d~rgestellt, der weiter niehts ist, Ms dus optische 
Signal einer pathologisch bedingten Insu//izienz der Blut-Gehirnschr~nke 
in bestiramten subcortieM gelegenen Hirnabschnitten, n~mlieh : Ammons- 
hornform~tion, Pallidum, Corpus subthalamicum, Stri~tum, l~ucleus 
dent~tus, Gebiet am Boden des IV. Ventrikels, Oliva superior. Das 
Gemeinsame Mler dieser Absehnitte ist ihre besondere Emp]indlichlceit 
ffir Sauersto]]mangel. 

Trit t  der Tod nieht in dieser Phase ein, so entwiekeln sich in allen 
diesen Abschnitten - -  mit Ausnahme des Gebietes an~l IV. Ventrikel - -  
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Gewebsver(inderungen irreparabler Art. Vieles spricht daffir, daft es sieh 
dabei um die l%Igen yon hypoxydotischen Zustanden handelt. 

9. Das anatomische Substrat der vollansgebi]deten E. p. i. wird als 
die Narben- bzw. EndIohase i~ der Entwicklung dieser Gewebsver~nde- 
rungen aufgefaBt. 

Als am meisten eharakteristisch wird yon der Mehrzahl der Autoren 
die Markscheidenarmut des Pallidums und des Corpus subthala~(icum 
hingestellt. AnBerdem werden NervenzelIaus]iilIe vor allem im Pallidum, 
im Corpus subthalamicum, in der Ammonshorn]ormation, seltener im 
Stricture, im lquc]eus dent~tus und in der oberen Olive beschrieben. 
In einigen l~/~]len ist deutliche GliazeIl- and Glia]aservermehrung gesehen 
worden. Manches spricht dafiir, dab eine speziel] auf Gli~faser gerichtete 
Untersuchung eine starke Gliaf~servermehrung in allen oben auf- 
gezahlten Hirnabschnitten zutage fSrdern wiirde, auch in solehen, die 
zun~tchst als normal imponieren. 

10. Die pathologische An~tomie der E. p. i. deckt sich zum guten Tell 
mit dem Status dysmyelinisatus des Pallidum8 yon 0. und C. VoG% 
w~ihrend ihre Klinik sich weitgehend der Voosschen Krankheit  und 
tier idiopathischen ~orm der Athgtose double nahern kann, deren 
anatomisches Substrat nach C. VOGT der Status marmoratus des Stri- 
atum ist. 

11. Die kausale Genese der E. p. i. fallt mit derjenigen des I. g. n. L 
zusammen. Wie wit jetzt  wissen, steht sie in der fiberwiegenden An- 
zahl der ~a.lle in enger Beziehung zu dem Ubertr i t t  der l%hesus-Anti- 
kSrper aus dem Blut der isoimmunisierten Mutter in den fetalen 
:Kreis]au~ wahrend der Geburt. 

Uber die [ormale Genese des Leidens haben Verfasser folgende 
Theorie aufgestellt. Die im Blute des Neugeborencn eingedrungenen 
Anti-l~h-Agglutinine iiben eine sch~digende Wirkung ~uf seine Leber 
aus, das Organ, welches an and fiir sich um die Zeit der Geburt be- 
sonders anf~i]lig is~ (FAz~Co~x). Der sinnfallige Ausdruek daffir ist die 
schwere StSrung der exkretorischen Funktion der Leberzelle fiir den 
Gallen/arbsto]]. Zugleich werden abet aueh andere noch wichtigere 
inkretorisehe Leberfunktionen in Mitleidenschaft gezogen, darunter die 
Bildung eines physiologisch wirksamen Stoffes, welcher liir den AbIau] 
des oxydativen Sto/]wechsels gewisser Hirnabschnitte nnentbehrlich ist. 
Die Folge duvon ist eine Wirksto]]mangelhypoxydose (STRvG~OLD) 
besonderer Art im Gehirn. 

Diese Theorie, die sich auf wichtige Beobachtungen experimenteller 
and klinischer Art  stfitzt, vermag nieht nut  die Insuffizienz der Blut- 
Gehirnsehr~nke ffir Gallenfarbstoff und die Hirnver/~nderungen des Vor- 
stadiums und der E. 13. i. selbst, sondern auch ihre eigen~rtige Topik auf 
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einen Nenner  zu br ingen.  Sie erkl~rt  uns  ferner zwanglos die Eigent i im-  
l ichkeiten der K l in ik  und  des Verl~ufes dieser Krankhe i t .  

12. Diese Theorie gibt  uns  eine Erk l~rung  auch ~fir die schon yon  
W m s o ~  ve rmute te  genetische Verwandtscha]t zwischen der W ~ s o ~ -  
schen Krankheit u n d  der E.  p. i. Denn  n~ch der Auffassung der Ver- 
f~sser be ruhen  beide auf M~ngel des hypothet i schen yon  der Leber  

gebildeten Ant ihypoxydins .  Wi~hrend es sich aber bei den K r a nkhe i t e n  
der Wilson.Pseudosklerosegruppe um eine angeborene 2artielle Insuff i -  

zienz dieser Leberfunkt ion  handel t ,  die /ortschreitenden Char~kter hat ,  
s teht  die zur E. p. i. ft ihrende StSrung der An t ihypoxyd inp roduk t ion  

im R u h m e n  der S t5rung  noeh anderer  Lebe r funk t ionen  als Folge e iner  

einmaligen u n d  vor(tbergehenden Seh~tdigung der Leber.  I n  diesem Sinne  
ist  die E. 10. i. Ms ein Krankheitszustand aufzufassen im Gegensatz zur  
Wilson-Pseudosklerose,  die einen Krankheitsvorgang darstel l t .  

13. Die Hi~ufigkeit der E. p. i. k~nn  wegen des ungeni igenden Ver- 

t rautseins  mi t  diesem Leiden noch n icht  eingeseh/~tzt werden. Vieles 
spr icht  aber d~ffir, dab sie xdel h~ufiger vorkommt ,  Ms ma n  nach  der  

L i te ra tu r  anzunehmen  geneigt  ware. 
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