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Die koazentrische Sklerose ist eine d e r  morphologisch eigenartig- 
sten, zugleich auch eiae der seltenstert Erkrankungert  des Grol~hira- 
markes.  Obwohl schoa MARBUR~ (1906) und BA~R~, HORI~, DRAGA- 
~SCV und I~EYS (1926) gleiche Beobaehtungen gemacht  ha t ten ,  
erkanute erst BAz5 (1927) allf Grund eigener Untersuehungen die 
Sortderstellung der koazerttrischen Sklerose. An Hand  yon 2 neuen 
F~llen und kritischer Betrachtung der bisherigen VerSffentliehungen, 
wozu noch 1 Fall yon PATRASSI (1931) herar~gezogen wurde, bauten 
HALTJERu llI)~d SPATZ die Sonderstellung dieses Kraakhei tsbi ldes 
welter aus. Iasbesondere lieferten sie eine Hypothese  fiber das Zu- 
s tandekommen konzentriseher Entmarkungea.  

Seither sind nur wenige hierher gehSrende F~lle bekannt  geworden. 
So berichten WAGG O~ER und L S W ] ~ E ~ G  (1933) fiber eine konzentrische 
Sklerose  doch mSchten HALLERVORD]~ und SPATZ diesen Fall lieber 
als diffuse Sklerose bezeichnet wissen. Ebenso zweffelhaft sind einige 
vort EI~sARsox und N~wL zitierte Fiille vort konzentrischer Sklerose, 
die yon ihren Autoren B~NOIT, FER~ARO und JERWS sowie PETERS 
tells als diffuse Sklerose, tells als Encephalomyelitis disseminata auf- 
gefaBt werdea. Endlich teilt  HA~LV, RVORO~ (1943) eine~t weiteren 
Fall - -  leider nur kursorisch - -  mit. So schei~t es bereehtigt, fiber eine 
neue Beobachtung zu berichtert. 

Die Krankengeschiehte der Hell- uncl Pflegeanstalt Egl]i~g ergib~ kurz folgende 
Daten: Elis~beth N[., 21 Jahre air, geb. 5.8.25, gest. 5.8.46, Hausangestellte, 
ledig. Keine G~bur~en odor Fehlgeburten. Eltern und 5 gesunde Geschwister 
leben. In der F~milie keine Geis~es- undNervenkrankheiten. Pat. hat sieh normal 
entwickelt. Kein B~ttn~ssen, keine Payor noeturnus. Als Kind N[asern. 8 Jahre 
Volkssehule, einmul sitzen geblieben. 

Im N[~i 1946, mit 20~/~ Jahren, w~rd die Pat. durch Nachlassen der Arbeits- 
tiichtigkeit ers~m~lig auff~llig. Krankhafte Eifersueht. Sparer Sehwerf~lligkeit 
des Denkens und D~sorientiertheit. Pat. kann bald einfaehe ~echnungen nieht 
mehr ausftihren. Eade Juli ikterische Verf~rbung der Skleren. Etwa zur selben 
Zeit beginnt die P~t. Uriu unter sich zu lassen. Keine Temperaturen. 3.8.46 : 
Anstalts~ufaahme. Pat. ist mutistiseh, zeigt auf Zureden kaum eine l~e~ktion, 
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raanehraal ein geziertes L~ieheln. Sie ist sehlapp, l&gt sieh v611ig ge]aen, ihre Um- 
gebung raustert sie rait groBen, starren Augen. Dabei wirkt sie ratlos verlegen. 
K6rperIieh guter Allgemeinzustand. Blutdruek 100/80 ram Ilg. Skleren kaura 
subikteriseh. An den inneren Organen kein krankhafter Befund. Neurologiseh 
norraales l%flexverhalten. Augenbewegungen, Pupillen o.B. 16.8. : Wa.l~. und 
Nebenreaktionen ira Blur g .  24.8. : Pat. befindet sieh in einera katatonen 
Stupor und mug geffittert werden. Seit gestern Teraperaturen ura 39 ~ Milztumor. 
30. 8.: Temperaturen in bisheriger It6he anhaltend. Fat. ist nicht zu bewegen, 
den Mund zu 5ffnen. Behandlung rait Sulfonamiden, Strophantin und Carapher. 
2. 9.: Nasenflfigelatraen, leichte Dyspnoe, Cyanose. In  1Hund und l~aehen gelb- 
liche Bel~ge. Verdaeht auf Diphtherie. Behandlung rait Di-Antitoxin. Unter 
standig steigenden Temperaturen und sehweren Atera- und KreislaufstSrungen 
komrat die Pat. am 5.9.46 info]ge I-Ierzl&hraung ad exitura. Der Diphtherie- 
abstrich vom 2.9. war negativ. 

Diagnose. Hebephrenie, Angina follicularis, akute Myokarditis. 
Pathologisch-anatomische Diagnose. Myokarditis, Dilatation des re. Ventrikels ; 

akute Stauung yon Leber, Milz und Nieren; katarrhalisehe Traeheobronehitis; 
leiehte Bronehiolitis; rote Umwandlung des Marks der langen R6hrenknochen; 
Portioeroslon. 

Bei der Untersuchung des Gehirns - -  l~fickenraark und peripherisehe Nerven 
standen leider nicht zur Verfiigung - -  wurden folgende Befunde erhoben : 1320 g 
schweres in Formol fixiertes Gehirn. Beide tt~ilften ungef~hr gleieh grog. Furehen 
und Windungen iiberall gehSrig. Brfieke Gin wGnig schm&chtig. Meningen fronto- 
parietal geringgradig getrfibt, in der Hauptsache aber zart. Das Gehirn wird 
naeh der fibliehen Technik dureh Frontalsehnitte zerlegt. Dabei zeigen sich im 
MarkweiB yon Stirn-, Schl&fGn- und Seheitellappen nahezu symraetrische Ver- 
/~nderungen. Auf den Sehnittfl/~ehen sieht man 1--2 rara breite glasig-grane 
kreisbogenfSrmige Streifen, die durch etwas sehra~lere Laraellen yon normal 
erseheinender weiBer Substanz getrennt sind. Diese grauen StreifGn stellen 
r&umlieh gesehen Kugelsehalenteile dar und ordnen sigh konzentrisch zu ge- 
sehiehteten groBen kugel- oder eif6rraigen Herden rait aehat~hnliehem Aufbau. 
In  beiden Hemispharenlagern finden sich raehrere solcher gesehiehteter Herde, 
die zura Teil ineinander iibergehen. Diese Ver&nderungen, die raaneherorts raehr 
netzartig aussehen, reiehen vora Stirnpol bis in die HShe der Comraissura posterior. 
Sie haben die vorderen Teile der inneren Kapsel rait befallen, doch seheinen sie 
streng auf da~ Marklager beschr/inkt zu sein. Nirgends erreiehen die Herde die 
Ventrikelw&nde. Balken und Teile des gyralen Marks sind ebenfatls versehont 
geblieben. Isolierte Herde in ungeordneter Streuung wie bei multipler Sklerose 
linden sich nieht. Die Ilirnh6hlen sind geringgradig erweitert and rait klarer 
Flfissigkeit geffihlt. Ihre W~nde sind glatt. Hirnstarara, Kleinhirn und Occipital- 
lappen erscheinen raakroskopiseh unver&ndert. 

WiG das ~Iarkseheidenbild lehrt, handelt es sieh bei den tterden ura einen an- 
scheinend diskontinuierliehen Markseheidenzerfall (Abb. 1). Dabei weehseln 
Entmarkungsstreifen stetig rait Markzonen ab. Ihre Anordnnng ist vora Faser- 
verlauf unabh~ngig. Meist sind die Entmarkungslamellen an der konkaven 
Seite seharf, an der konvexen unseharf gegen die Markstreifen abgegrenzt. Diese 
l~egelm&gigkeit wird nut an den U-Fasern unterbroehen, die sigh wie starre 
W~lle dem Myelinzerfall entgegenzustellen seheinen. 1N'ur an einer Stelle (s. Abb. 1) 
greift die Entraarkung auf die U-Fasern fiber. Fast alle Entraarkungsherdchen 
sind ira Markseheidenbild mit rauchgrau gef&rbten K6rnchenzellen gefiillt und 
zum Tell yon noch erhaltenen Markfasern durchzogen. Auch in den markhaltigen 
Zwisehenzonen finden sigh Zeiehen eines allerdings nut  geringen Ma.rkzerfalls, 
wie Ballen, Kugeln und Auftreibungen der Markseheiden. Doeh iiberwiegen hier 
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die erhal~enen Markfasern bei wei~em. Im ganzen gesehen handel~ es sich um 
grol3e Herde, in denen Zonen st/~rksten Markzerfails mit solchen rela~iv guter 
Erhaltung s~etig abwechseln. Vollsts abger~umte Herde sind nirgends zu 
sehen. 

Die Breite der Entmarkungsstreifen betragt urn 1--2 ram, die unterbrechenden 
Marklamellen sind im allgemeinen schmaler. Gesetzm~$igkeiten hinsichtlich der 
Bandbreite lassen sich nicht aufstellen. Das Chiasma opticum zeig~ normale 
Verhgltnisse, aber im TracCus opticus, kurz vor Einmiindung in das Corpus 
geniculatum, befindet sich ein Entm~rkungsherdchen yon HirsekorngrSl3e, das 

Abb. 1. Markscheidenf~rbung nach ]~U-LTSCHITZK~r-PAL. Mehrere grol3e konzentrisch 
geschichtete Entm@rkungsherde, die teilweise zusammengeflossen slnd. Bei A 

tangentiale Rindenanschnitte, bei B auch Entmarkung der U-Fasern. 

mit einigen anderen in der benaehbarten inneren K'apsel korrespondiert. Hieran 
is~ ein konzentrisoher Aufbau nicht zu erkennen. Die histologisehe Untersuehung 
deckt ferner in beiden Hirnschenkelfii/3en Entmarkungen auf. im rechten Pedun- 
culus kann man eine konzentrische Schichtung des ~erdes unschwer erkennen 
(Abb. 2); w~hrend links dernur  erbsengrofle I-Ierd zw~r auch yon Marklamellen 
durchzogen wird, doch im Aufbau v611ig unsystematisch is~. Die Pyramiden- 
bahnen zeigen in der Brficke in manchen B/indeln einen diffusen Markscheiden- 
zerfall. 

Die D~rstellung der Achsencylinder nach BIELSC~OWSKY ergibt ein fast 
getreues Abbild des Markscheidenschnittes, es finder also ein aul3erordentlich 
starker Achsencylinderzerfall statt, wenn er auch sehwacher als der der M~rk- 
scheiden ist. Wir sehen auch hier die scharfe Begrenzung der konkaven Herdseite 
und die unscharfe der konvexen (Abb. 3). Die Achsencylinder sind in den En~- 
markungsstreifen noeh teilweise erh~lten, w~hrend andererseits ein geringer 
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Achsencylinderzerfall  mi t  Retrakt ionskugeln,  (}sen- und  Ringbi ldung auch in den  
Lamellen iiberwiegend erha l tener  ~ a r k s u b s t a n z  nachzuweisen ist. 

Das nach  NISSL gefi~rbte Zdlpr~iparat entspr ich t  als Posi t iv dem negat iven 
Markscheidenbild,  d . h .  die Entmarkungsgebie te  heben  sich bei  Be t rach tung  

Abb. 2. E i s e n h ~ m a t o x y l i n -  HEIDENHAI~. Konzentrisehe Entmarkung im rechten 
HirnschenkelfuB. Die an der. Hirnoberfl~che gelegenen l~[arkfasern sinct erhalten. 

Abb. 3. AchsencyHnderdarstellung nach BIELSCttOWSKX r. Hier mehr netzartiger Bau 
der tterde. Der Achseneylind_erzerfall geht dem tier Markseheiden in etwas geringerem 

AusmaB parallel. 

mi t  dem bloBen Auge als dunke l  gefarbte  Zonen ab  (Abb. 4). U n t e r  dem Mikro- 
skop e rkennt  man,  dab  die dunklen  Gewebspart ien durch  zahlreiche Gitterzellen, 
gem/~stete, zum Teil mehrkernige Gliazellen und  F~serbi ldner  aufgebaut  sind. 
In  den Zonen mi t  re lat iv  gu t  e rha l tenen  iYfyelinstrukturen ist nu r  eine sehr  geringe 
Proliferat ion derselben Zellelemente zu sehen. Diese Gliawucherung mach t  an  
der  Grisea meis t  ab rup t  hal t .  Das is t  un te r  anderem recht  deut l ich in der  Sub- 
s tan t ia  nigra zu e rkennen  (Abb. 5). Allerd~ngs f inden wir geIegentlich auch die 
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untersten Rindenschiehten noeh yon progressiver Glia durchsetzt.  Doch sind 
die darin liegenden Ganglienzellen wie i iberhaupt alle I~ervenzellen unver~ndert. 
In  den zentral liegenden ~Ierdpartien ist die Gliakerndiehte nieht mehr  so hoch- 
gradig. Ebenso ist hier die Begrenzung gegen die noeh markhalt igen Zonen 
weniger scharf als in den peripherischen Gebieten. Im  l~arklager der 3. Frontal- 
windung finder sich ansehiieBend an den ~uBersten Entmarkungsring ein Herdehen 

Abb. 4. NissL-Fiirbung. Konzentrisch angeordnete Herdbildung, den Entmarkungs- 
herdchen entsprechend, im ~Harklager des Stirnhirns bis in die Capsu]a interna reichend. 
Auffallendist das seharfe ~bbrechen 4er l~erdehen im Balken vor Erreichen tier Ventrikel-  
oberfl~che. In der tterdmitte ist die Gliareaktion sehon weitgehend abgeklungen. 

von HalblinsengrS•e, in dem das Grundgewebe aufgeloekert ist. Die Glia- 
kerne sind nicbt wesentlich vermehr~, doeh haben sich viele HORT]~oA-Zellen in 
Schlauehzellen umgewandelt. Ferner finden sich hier erste mesenehymale Reak- 
tionen. Die Capillarendothelien sind deutlich aktiviert.  In  den zentralen Gebieten 
der konzentrischen Herde sieht man dagegen neben Capillarwueherungen auch 
ver6dete Gef~Babschnitte mit  geschrumpften pyknotisehen Endothelkernen und 
zerfallenem Plasma. Infil trationen der adventit iellen Rgume mit  Lymphocyten 
und Plasmazellen sind diffus fiber das ganze Gehirn verbreitet,  in den t terdgebieten 
und ihrer unmittelbaren Umgebung aber am sti~rksten ausgepr~gt (Abb. 6). 
Die Meningen fiber den t temisph~ren sind an Stellen, we die Entmarkung 
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bis in  ih re  N ~ h e  v o r g e d r u n g e n  ist ,  y o n  R u n d z e l l e n  mi~Big in f i l t r i e r t .  Gef/~Bver- 
/ i n d e r u n g e n  i m  S inne  e i ne r  t t y a l i n o s e  ode r  F ib rose  l a s s en  s ich  a u c h  im  vAzq G I ~ s o ~ -  
P r g p a r a t  n i c h t  n~chwei sen .  I m  Si lberb i ld  n a c h  P~gDRAV ze igen  sich an  k l e i n e r e n  

Abb. 5. NTssL-Bild aus  tier rechten  Subs tan t ia  nigra.  Ausschn i t t  aus  dem in Abb. 2 
dargestel l ten Herd. Die giiSse Proliferation h a t  fas t  fiberall die Gebiete der Grisea 

verschont .  Bei A lymphoeyt/~res Inf i l t ra t  i m  Adven t i t i a l r aum eines GefaBes. 

Abb. 6. NiSsL-F~rbung. Ausschn i t t  aus  Abb. 3. Starke entziindliehe Reakt ionen am 
Gef~l~system in Forih yon lYmpho-plas~aaeyt/~ren perivascu]/~ren Infi l t raten,  besonders 

ausgepragt  im 'Bereich tier Herde. 

Gef/~Ben, die i m E n t m a r k u n g s b e r e i c h  l iegen,  S i l b e r f i b r i l l e n w u c h e r u n g e n ;  m e s e n -  
c h y m a l e  N e t z b i l d u n g e n  s i n d  / iuBerst  se l t en .  

Bei  de r  Fett]iirbung nach RoM~Is  (Abb.  7) s i e h t  m a n  in  d e n  G e b i e t e n  de s  
l~a rksche idenzer f~ l l s  a l le ror t s  l e u c h t e n d  ro te  f e t t ige  S u b s t a n z e n ,  d ie  i iber-  
w i e g e n d  in  K S r n c h e n z e l l e n  ge legen  s ind .  A u c h  die  g e m ~ s t e t e  Glia  be te i l ig t  s ich  
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in geringerem Umfange am Fettabbafi.  Mit basischen Anilinfarben metachroma- 
tisch gef~rbte Pr/~]ipoide sind nicht n~chzuweisen. Bei dem oben beschriebenen 
p e r i p h e r i s c h e n -  offenbar j i i n g s t e n -  Auflockerungsherdchen sieht man im 
Fettbild,  dab die Markscheiden auseinandergedr~ngt, zum Tell auch schon auf- 
getrieben, aber noch nicht zerfa]len sind. Dementsprechend fehlen fettige Stoffe 

Abb. 7. Fettf~rbung nach I~OMEIS. Die konzentrischen tterdchen stelien sich durch 
die dunkel gef/~rbten Fettkornchenzellen und die mangelhafte Anf/~rbung des Grund- 
gewebes dar. Bei A Attflockerungsherclchen, in dem nut das Grundgewebe auseinander- 
gedrangt ist. Vom Zontrum nach der Peripherie zu (-~) stufenweise Abnahme der bier 

schwarz dargestellten Neutralfette. 

Abb. 8. Gliaf~rbung nach HOLZER. Die im Bilde rechts liegenden zentralen tterdpartien 
sind infolge ihres starken Gehal~es an Gliafasern dunkler gef/~rbt. Man sieht deutlich, 

wie die Faserdichte nach der Peripherie zu (ira Bride links) abnimmt.  

ganz. W/~hrend im Zentrum und in der Peripherie der geschichteten GroI]herde 
die Dichte der FettkSrnchenzellen m/~Big ist, liegen sie in den mitt leren Schichten 
eng gedr/~ngt. 

Das nach I-IoLzE~ gef~rbte Gliafaserpr~p~rat (Abb. 8) zeigt bei Betrachtung 
mit  dem bloBen Auge fast ~hnliche Verh~ltnisse wie das Zellbild. Nut  sind hierbei 
die innexen Herdp~rtien yon dunklerem Farbton a|s die/~ul]eren, was ~uf den yon 
innen nach auBen abnehmenden Gli~faserreichtum zurfickzufiihren ist. Umgekehrt  
n immt die Zahl der Faserbildner yon innen nach auBen zu, um in den/~uI~ersten 
l~andlamellen wieder sp~rlicher zu werden. 

Arch. fi Psychia~r. u. Z. Neur. Bd. 182. 13 
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~assen wi t  unsere Be]unde noch einmal zusammen. 

Die makroskopisch erkennbaren konzentrischen Ver~nderungen im 
vorderen Anteil beider Hemisph~renmarklager entsprechen gro•en Ent- 
markungsgebieten. Sie werden von Lamellen, in denen die Mark- 
substanz relativ gut erhalten ist, durehzogen, wodurch das merkwfirdige 
baumringartige BHd hervorgerufen wird, das bei allen F~rbungen zu 
beobaehten ist. Meist sind die Entmarkungssehalen an der konkaven 
Seite scharf, an der konvexen unscharf.begrenzt (Polarit~t). Die 
Achseneylinder zeigen ebenfalls erhebliehe Ausf~lle, deren AusmaB 
offensichtlich dem Grad der MarkseheidenstSrung parallel geht, aber 
weniger intensiv ist. Die Glia ist in den Entmarkungsgebieten pro- 
gressiv ver~ndert, wobei das MaB der Faserproduktion yon der St~rke 
des Markzerfalls und dem Alter des Prozesses abh~ngig ist. KSmchen- 
zellen und in gerillgem Umfange gem~steto Gliazellen vollziehen den 
Abbau der Myelintrfimmer zu Neutralfetten und transportieren diese 
ab. Der Umstand, dal~ die zentralen Teile der Herde bereits weir- 
gehend abger~umt sind, w~hrend an der tterdperipherie erst geringe 
Mengen Fett  in sp~rlichen Gitterzellen nachzuweisen sind, zeigt, dab 
der Prozel~ yon einer zentralen Stelle seinen Ausgang nimmt und in 
relativ langsamem Tempo naeh der Peripherie fortschreitet. In gleiehem 
Sinne sind die Gliafaserbilder zu deuten, wobei die Makroglia eine roll- 
kommene Defektdeekung erreieht. Ganglienzellausf~lle oder -ver~nde- 
rungen sind nieht zu erkennen. Das Mesenehym ist im vorliegenden 
Falle nicht wesentlieh - -  etwa dureh Bilduag mesenehymaler ~etze, 
wie es P ~ T ~ s  bei der Encephalomyelitis disseminata beschrieben 
hat - -  beteiligt. Graue Substanzen werden nut ausnahmsweise im 
Mittelhirngebiet yore MarkfaserprozeB berfihrt. Lymphoplasmacyt~re 
Infiltrate linden sieh im unmittelbaren Gef~t[tbereieh. Sie sind fiber 
das ganze Gehirn verstreut, in den Herden aber am st~rksten aus- 
gebildet. Die Entmarkung ist auf die weiBe Substanz in Grol~hirn und 
Himstamm besehr~nkt und macht im allgemeinen vor Erreiehen der 
Ventr~kelw~nde, am Balken und bei oberfl~ehlich gelegenen Mark- 
fasergebieten einige Millimeter vor der Hirnoberfl~che Halt. Auffallend 
ist die ~eigung der grofien Herde zu konfluieren. Die Pyramidenbahn 
zeigt Zeiehen sekund~r degenerativer Vorg~nge. 

Mit diesen Befunden reiht sieh unser Fall eindeutig denjenigen an, 
die HALL~VO~DE~ und SrATZ vor allem auf Grund morphologiseher 
Gesicht'spunkte unter dem ~Tamen konzentrische Sklerose - -  damit 
sollten die engen Beziehungen zur multiplen und diffusen Sklerose 
hervorgehoben werden - -  ~ls nosologisehe Einheit zusammengefafit 
haben. B A ~  und VA~ Boa~w~ bemfihten sich, die konzentrische 
Sklerose auch klinisch yon der diffusen Sklerose abzugrenzen. Sie 
weisea unter anderem auf die H~ufigkeit von GesichtsfeldstSrungen, 
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epileptischen Anf~llen und spastischen Paraplegien im Verlaufe einer 
progredienten subakuten Erkrankung hin, die wichtige Beweise fiir 
eine diffuse Sklerose seien. Ihr Fehlen bei der konzentrischen Sklerose 
sei frappant. Dagegen sprechen nach ihrer Ansicht der plStzliche 
Krankheitsbeginn, dessert Entwicklung au progressive encephalo- 
m~lacische Prozesse erinnert, Hirndruckerscheinungen, Symptome, die 
durch L/~sion eines oder beider Centra ovalia hervorgcrufen werden, und 
eine rasche mit psychischen Symptomen einhergehende Entwicklung 
ffir eine konzentrische Sklerose. 

Unser ~'all ist klinisch wenig ergiebig. Zeitbedingte Umst~nde 
haben genaue klinische Untersuchungcn bee.intr~chtigt, so daft mit 
Unvollkommenheiten zu rechnen ist. Irnmerhin ist b(-merkenswert, 
da$ das Krankheitsbild schleichend mit psychischen Symptomen be- 
gonnen hat, w/ihrend neurologische Krankheitserscheinungen ganz in 
den I-Iintergrund traten. Rfckschauend darf jedoch yore anatomischen 
Befund her vermutet werden, da$ das psychische Bild teilweise durch 
Stirnhirnsymptome (z. B. Antriebsmangel) bestimmt war und dal3 sick 
sparer eine Aphasie und Apraxie entwickelte und much spastische Er- 
scheinungen bestanden haben. ]~ei aller Vorsicht in der Beurteilung 
der Krankengeschichte ist diese doch vielen durch SCmL1)E~ gesam- 
melten F~llen yon diffuser Sklerose so/~hnlich, daft wir den Standpunkt 
Y o n  ]y[ALLEI~VORI)EN u n d  SPATZ teilen mSchten, wenn sie bemerken, 
das klinische Bild der konzentrischen Sklerose unterscheide sich nicht 
wesentlich yon dem der diffusen Sklerose. 

Anatomisch konnte eine weitgehende ~bereinstimmung mit der~ 
bisher beschriebenen F~llen festgestellt werden. UngewShnlich ist die 
Lokalisation eines konzentrischen Entmarkungsherdes im Hirnstamm 
und das Zusammenflieften der groften geschichteten Herde. HALLER- 
VORDrN und SrATZ haben auf das Ausbleiben solcher Vorg~nge beson- 
ders hingewiesen. Ebenso auffallend ist das Fehlen yon Herden, wi~ 
man sie bei der multiplen, der diffusen Sklerose oder der Encephalo- 
myelitis disseminata zu sehen gewohnt ist und das Verschontbleibe~r 
liquorumspiilter Hirngcbiete. Letzteres spricht unseres Erachtens mehr 
fSr die Entstehung der Herde aus dem Gef~ftsystem, ja man hat geradeztt 
den Eindruck, als ob vom Liquor her die Entmarkung gestoppt 
wiirde, so p15tzlich hSren die Ver~nderungen vor dem Erreichen vox~ 
ObcrflKchen auf. 

Die Herausstellung der konzentrischen Sklerose al~s eigene Krank- 
hcitsform ist nicht unwidersprochen geblieben. I)al~ sie vom Kllnischer~ 
her nicht iiberzeugend erfolgen kann, wurde oben dargetan. Aber auch 
morphologische Einw~nde werden geltend gemacht. Das Auftreten 
konzentrischer Entmarkungen bei der multiplen und diffusen Sklerose 
sowie bei tier Encephalomyelitis disseminata, wie es I - I ~ E B ~ G ,  
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ST~I~T~, BE~OIT, H~C~ST, P~Ts,~s u. a. beschrieben haben, seheint 
den Vorgang der konzentrischen En tmarkung  nicht mehr als zuver- 
]~ssiges nosologisches Abgrenzungskri terium gelten zu lassen. So kann 
es nicht verwundern, wenn heute ~-~ALLEI~VORDEN und aueh SCI~ALTE~T- 
B~A~D dazu neigen~ in der konzentrisehen Sklerose keine eigene 
I~rankheitsform mehr zu sehen, sondem die Fglle je naeh Ausmal~ der 
En tmarkung  entweder der multiplen oder der diffusen Sklerose zu- 
rechnen. Tats~chlieh zeigt der vorliegeade Fall  manche weitgehende 
Analogie n i t  der diffusen Sk]erose, so die strenge Beschr~nkung des 
Markprozesses auf  die weiI~e Substanz n i t  Schonung der U-Fasern,  
seine symmetrische Ausbreitung, das Zusammenfl ie6en groBer Herde, 
das Befallensein des Hi rns tammes  und nicht zuletzt die histologischeD 
Vorggnge, wobei besonders die ubiquit~ren entziindlichen Erschei- 
nungen denen der sklerosierenden Entzi indung des Hemisphgrenmarks  
recht  ghnlich sind. Dagegen steht  die Unversehrthei t  l iquorumsptilter 
Markgebiete, die weder zur diffusen noch zur multiplen Sklerose passen 
will; auch verlaufsm~6ig, besonders durch das Fehlen yon Krankheits-  
schiiben distanziert  er sich yon letzterer. Immerhin  lehrt unser Fall, 
dal3 seine Beziehungen zur entziindlichen t~orm der diffusen Sklerose 
doch reeht enge sind, wghrend eine An.ngherung an die multiple Sklerose 
oder die Encephalomyelit is  disseminata auf  Grund des Fehlens disse- 
minierter Herde und des guten Erhaltenseins yon U-Fasern und 
Myelinstrukturen grauer Substanzen auch morphologisch weniger 
deutlich ist. 

Trotzdem mSchten wir die k0nzentrische Sklerose nicht kurzerhand 
in der sklerosierenden Entziindung des Hemisphgrenmarkes  aufgehen 
lassen. Die Xtiologie beider Krankhei tsformen ist noeh unbekannt ,  und 
unter  entziindlicher Sklerose sind sehr wahrseheinlich Erkrankungen 
verschiedener Xtiologie zusammengefaBtL Bei Wiirdigung aller Ein- 
wgnde und Kenntnis  der sogenannten ~bergangsf~lle zwischen den 
verschiedenen Erkrankungen des Grol3hirnmarks halten wir es fiir 
zweckm~ige r ,  Befunde mit  so ansgeprggten Besonderheiten morpho- 
logischer nnd morphogenetischer Art  zun~chst als etwas Besonderes 
zu betraehten,  als sie auf  Grund gul~erer Xhnlichkeitei4 n i t  anderen 

Besonders yon PETTS, wird die allergische Xtiologie der Entmarkungskrank- 
heifoen immer wieder in den Vordergrund gerfick~. Unser Fall bie~et daffir keinen 
Anhalt. Die wenige Tage vor den Tode erfolgte Serummedikation kann fiir 
die Vergnderungen im Zentralnervensystem ja nioht verantwortlich gemacht 
werden. Zwar erzeugte ~ o ~ s o ~  n i t  I-Iilfe yon Serumgaben beim Allen ein 
Krankheitsbild, das den der Encephalomyelitis disseminata en~spricht. Doch 
bediirfen diese Versuche erst noch der Nachprfifung und wir wissen ja heute schon, 
da~ man Entmarkung auf sehr verschiedene Weise erzielen kann und die Ent- 
markung an sioh niema]s ein nosologisches und wahrscheinlich noch nicht einmal 
ein pathogenetisches Xlassifikationsprinzip darstellt. 
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a u c h  nur  e in igerma~en  def in ie r ten  K r a n k h e i t e n  in einen Topf  zu tun,  
wo sie le ich ter  h ine ingeworfen  als wieder  he rausgeho l t  werden  k6nr~en. 
U n t e r l a g e n  fiir die Ste] lung der  konzen t r i schen  Sklerose mug  - -  wie 
be i  den  Verg le i chskrankhe i t en  - -  die ~t iologische Fo r schung  l iefern.  
Es  is t  sehr  interessar~t, da]3 m a n  heu te  E n t m a r k u n g e n  exper imen te l l  
e rzeugen kann ,  a b e t  se]bst wenn m a n  d a m i t  eine a l len  gemei~same 
Pa thogenese  he raus f inden  sollte,  so isf fiir die Nosologie im Einzel fa l l  
noch  wenig gewon~en.  

Zueamn~en/assung. 

Es wird  ein Fa l l  yon konzen t r i scher  Sklerose beschr ieben.  Das 
k l in i sche  Bi ld  war  unk la r ,  durch  psychische  Veriinderunge~l gepr~gt ,  
lie/3 sich jedoch  n ich t  e indeu t ig  vor~ dem either diffusen Sklerose ab- 
grcnzem Es b e s t a n d e n  konzen t r i sch  geschich te te  E ~ t m a r k u n g s h e r d e ,  
d ie  be ide  Grol~hirnmarklager  nuhezu ausf i i l l ten  u n d  zum Tell  kon- 
f l u i e r t  waren.  Ebenso]che  H e r d e  fanden  sich auch im H i r n s t a m m .  Die 
yon  H A L L ~ V O m ) ~  u a d  SPATZ geschaffene Hypo these ,  da~  die konzen-  
t r i s che  E n t m a r k u n g  - -  ana log  der  B i ldung  LIES]~GA~qGscher ]~inge - -  
yore  Z e n t r u m  zur  Per ipher ie  for t schre i fe t ,  e r f~hr t  durch  unsere  Befunde  
e ine  wei te re  St i i tze.  E ine  unregelm~[~ige S t reuung  der  H e r d e  oder  
:Beziehungen zu Liquorri~umen feh l ten  ganz. His to log isch  fanden  sich 
ausgedehn te  per ivascul~re  l y m p h o p l a s m a c y t ~ r e  In f i l t r a t e ,  die die Auf- 
fassung der  E r k r a n k u n g  als encepha l i t i schen  Proze~ recht fe r t igen .  Da-  
m i t  scheinen engere Beziehungen  zur  en tzf indl ichen F o r m  der  di f fusen 
Sklerose  bzw. zur  sk leros ierenden En tz f indung  des Hemisph/~renmarkes  
v o r h u n d e n  zu sein. T r o t z d e m  wird  - -  solange die )~tio!ogie sowohl der  
konzen t r i s chen  Skl'erose als  auch  der  di f fusen Sklerose  u n b e k a n n t  
b l e ib t  - -  a n  e iner  vor l~uf igen Sonder s t e l lung  der  konzen t r i schcn  
Sklerose  fes tgeha l ten .  
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