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Es wird im folgenden fiber 2 Beobachtungen einer organischen Er-  
krankung des Zentralnervensystems im frfihen Kindesalter berichtet, 
denen ein sehr ungewShnlicher Hirnbefund gemeinsam ist. Wenn beide 
Fglle, die aus den Jahren 1926 und 1935 stammen,  erst jetzt zur kasu- 
istischen Darstellung gelangen, so deshallJ, weft eine Analyse des hier vor-  
liegenden Gewebsbildes erst dutch die in den letzten Jahren erzielte, 
Klgrung des morphologischen Substrats beim HirnSdem mSglich ge- 
worden ist. Derartige Hirnver/inderungen sind sicher schon frfiher ge- 
legentlieh gesehen worden, doch gelang ihre Einordnung in die bekannten.~ 
histopathologischen Syndrome nicht, so dab man sie, wie es auch be i  
unserem Fall StrauI3 zun~chst geschah, als artefiziell angesprochen ha t .  
Als ,,ddgdn6rescence spongieuse" haben vo~r BOGAER~ und BERTXAND) 
kfirzlich einen gleichartigen, klinisch sorgf~ltig beobachteten Fall be-  
schrieben. 

Obwohl in einem unserer F~lle auBer Alter und Diagnose klinfsch~, 
Angaben fehlen, in] anderen nur Teile des Gehirns zur histologischen 
Untersuehung zur Verffigung standen, ersehien die Mitteilung doch~ge- 
rechtfertigt, besonders nachdem die Kenntnis  eines weiteren morpholo- 
gisch gleichartigen Falles ~us demselben Lebensalter die Annahme einea 
pathogenetisch einheitlichen Krankheitsbildes wahrscheinlich maehte.. 

1. Breuer 1, weibl. (F. A. 111/48). Angaben der Mutter: Pat: ist 1. Kind. Mutfcr ~ 
hatte w/~hrend der Schwangersch~ft eine l~ephrop~thie mit 12~ EiweiB im Urin_ 
Die Geburt verlief normal, Geburtsgewicht 2 500 g. Lebensf~higes Kind, das bis zu 
61VIon~ten gestillt wurde, gut trank und niemals ernstlich krank war (keine Kr/~mpfe). 
Im Alter yon 7 Monaten fiel den Eltern der grol]e Kopf des Kindes auf (48-em), Das 
Kind konnte den Kopf nicht heben, nieht greifen, nicht sitzen, nicht fixieren;:ob es~ 
fiberhaupt sehen konnte, war nieht festzustellen. Bei der Aufnahme in die Aka~t. 
Klinik f. Kinderheilkunde Dfisseldorf war das Kind 9 Monate alt. Der ungew6hulich 

* Herrn Prof. W. SC~OLZ zum 60. Geburtstag in D~nkbarkeit gewidinet. 
1 ~err Prof. SC~mEUSING hatte die Liebenswiirdigkelt, diese~ 1%11 dem I~stituk 

zur Bearbeitung zu tiberlassen. 
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groBe Kopf hatte einen Umfang von 51 cm. Stark gewO1bte Tubera frontalia, grol~e 
Fontanelle zweimarkstiiekgrol3, etwas vorgewOlbt. Guter Ernghrungszustand, I-Iaut 
blaB, schlaffer Turgor, Fettpolster reichlich, keine 03eme, keine Exantheme. 
l~achenring ger~tet und geschwollen. L~ber 1 Querfinger unter dem l~ippenbogen 
zu fasten, sonst interr, kein krankhafter Befund. Neurologisch: Pupillen gleichweit, 
kreisrund, reagieren prompt, aber nieht sehr ausgiebig auf Licht. Epieartthus. 
Fundus: scharf begrenzte Papillen, keirL Zeiehen yon Stauung oder Atrophic. 
Inkonstanter Nystagmus, optokinetiseher Nystagmus nicht aus16sbar. KOchstwahr- 
.scheinlich zentrale Erblindung (Augenklinik). Keine l~eaktion auf akustische Reize. 
Guter Wiirgereflex. Die l~adiusperiost-, Biceps- und Trieepsrcflexe sind nieht aus- 
lOsbar, Patellar- und Aehillessehuenreflexe seitengleich erhalten. Bauchdecken- 
reflexe nicht auslOsbar. MoRoscher Umklammerungsrcflex negativ. ]~abinski, 
Gordon, Oppenheim, Mendel-Beehterew negativ. Kypertonie der Muskulatur der 
oberen und uateren Extremitaten yon weehselnder Stgrke, re. mehr als li. Der re. 
Arm wird gcstreckt gehalten, re. Fu$ in Abduction, li. in KnickfuBstellung, Zehen 
re. gespreizt, li. starke Plant~rflexion. Gelenkbewcglichkeit: Aktivc Bewegungen 
spgrlich, an den unteren Extremitgten fehlend; passiv, im Zustand der IIypertonie, 
schwer bcweglieh. Gelenkb~nder schlaff, Schubkastenphghomen angedeutet. 
Starker Tremor der oberen Extremititten, der sieh bci Erseh/itterung (Umklamme- 
rungsreflex) noch verstgrkt. Keine Blascn- und Mastdarmlahmung. Psychisch: 
Geistig nicht dem Alter entsprechend entwickelt, Kind kann nicht sitzen, hebt sich 
nicht selbstgndig auf, kann den Kopf nicht halten, der schwcr nach hinten li. fgllt. 
Es nimmt keinen Antcil an seiner Umgebung, fixiert Gegenstgnde und Personen 
nicht, Lichtquellen nut naeh lgngerer Zeit und selten. 

Vorlgufige Diagnose: Hydrocephalus ? mit strigren Symptomen. tiirntumor ? 
12 Tage ante exitum Encephalographie ohue Vcntrikelfiillung, Liquor ohne Zell- 
und EiweiBvermchrung, Wa.l~. negativ. Ventrikulographie: Kein Hydrocephalus. 
Exitus. Obduktion: (Pathol. Institut Ned. Akad. Dtisseldorf, Prof. SCtrL~SlNG): 
Aul~er dam l:[irnbefund katarrhalisehe Traeh~obroachitis~ tiypergmie der inneren 
Organe. Histologis&: Leber: Starke Blutf/illung, vor allcm im Zentrum der Lgppchcn. 
,Geringe feintropfige und mitteltropfige Verfettung der Zellen in der Lgppehenperi- 
pherie. Lungen: Schleim und Epithclabschilferung der Broncbien, Kyperamie, ge- 
tinges Odem. Nieren: I-Iypergmie, stellenweise geringcs 0dem. Milz: Reichlich Blur 
in  den Sinus, weiBe Pulpa unver/~ndert. 

Von dem Gehirn stand neben fertigen Pr~paraten der verschiedensten Teile nut 
eine FrontMseheibe aus der Zentralgegend formolfixiert zur Verftigung. t3ber dercn 
Besch~ffenheit heiBt es: Selbst nach langerer Fixierung bleibt das Mark noch fast 
gallertig welch, dabei yon weiBer Farbe. Im Gegensatz zur I-Iirnrinde ist das Mark- 
lager bei durchfallendem Licht durchscheinend. Gegen die Rinde ist das Mark dutch 
einen ganz diinnen, im Bereieh der U-Fasern verlaufendcn, seharfen Streifen ab- 
gegrenzt. 

2. Straufl, weibl. (F. A. 2572). Gestorben im Alter yon 2 3ahren tinter der klini- 
sehen Diagnose: Diffuse Sklerosc. 

Unvoilstandiges, planlos seziertes Gehirn. Die Meningen sind glatt und spiegelnd, 
die Basisgef~ge, soweit erhMten, ohue Ver/~nderungen. Die pi~len Gef/~Be, vor allem 
die Venen, sind maximal blutgeftillt, so dal~ sic stellenweise fast Ms varicose, bzw. 
augiomatOse Bildtmgen imponieren (Abb. 1). Auf dem Schnitt zeigt die Rinde keine 
faBbaren Ver~nderungen, die Rindenmarkgrenze ist nicht scharf, sondern tr i t t  Ms 
feiner, grauer Streifen hervor. Die weiBe Substanz ist yon schwammig-weicher Be- 
~ehaffenheit und teitweise sehmutzig-grauer Farbe. Das Gewebe der Marklager lagt 
bei genauer Betrachtung eben eine feinporOse Beschaffenheit erkermen, was be- 
sonders im Gebiet der U-Fasern hervortritt. An den subeorticMen Grisea wie auch 
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an der Rinde f~llt lediglieh die geringe Gewebskonsistenz auf. Das Ventrikelsystem 
ist yon normMer Form und Gr513e, das Ependym zeigt keine Auflagerungen. Irgend- 
welche herdfSrmigen Veranderungen fehlen. 

Zur Technik: Es  wurden an Celloidin-, Paraffin- und uneingebetteten B15eken 
der versehiedensten Tefle yon I-Iirn und Riickenmark folgende Farbungen ange- 
wandt: N:ssL, Chresyl (N:ssL-Ersatz), VAN G:ESON, l~matoxylin-Eosin, P~Dmtu ,  
Eisenh~matoxylin nach I=[]~ID~5:~AI~, KULTSC~ZT]:u trod SClt-R6DEI~ auf Mark- 
scheiden, t~o~IS auf Fett, Silberimpr~gnation nach BIELSCEOWSKu Fibrinf/~rbung 
nach W E I O ~  und Sehleimf~rbung mit Mueiearmin. 

Histologisch: Das Gewebe des Zentralnervensystems ist yon feineren und grSbererL 
kugeligen t[ohlr/~umen durehsetzt, in denen ein Inhalt mit den versehiedener~ 
F~rbungen nicht dargestellt werden kann. Die Ver/~nderungen nehmen naeh caudal 
zu ab und sind in den unteren Riickenmarksabschuitten nicht mehr sehr ~usge- 
sproehen. Die blasige Dm'ehsetzung yon GroB- und Kleinhirnmark ist ziemlieh 
gleiehm~13ig, w~hrend das Grau 
unregelm~giger betei!igt ist; 
einzelne Gyri (einsehlieglieh 
der P~indenmarkgrenze) und die 
Lamina medullaris eireumvo- 
luta des Ammonshorns fallen 
dureh besonders sehwere Ver- 
5,nderungen auf. Unvers 
Gebiete wurden im Groghirn 
nirgends gefunden, doeh zeigt 
der Balken verh~ltnism~gig 
wenig blasige t{ohlr~ume. Die 
Ver~nderungen in den sub- 
eortiealen Grisea entspreehen 
denen der I~inde, es ist kein Abb. 1. Hemisph~renoberfI/~dhe mit hochgradiger BlutftiHe 

u n d  s~,arker  S c h l g n g e l u u g  d e r  p i ~ l e n  Gef/~Be. S t r a u B .  
bevorzugter Befalteinzelner Ab- 
sehnitte derStammganglien fest- 
zustellen. Die gr6Bten I-Iohlr~ume sind im Gebiet der U-Fasern zu linden, wo 
sie aueh sehr dicht stehen; etwas kleiner sind die ebenfalls eng aneinander 
liegenden Hohlr/~ume in den Marklagern, entsprechend isg etwa der Befund in 
den un~eren t~inclenschiehten. Zur I~indenoberfl~che hin nimmt die blasige Gewebs- 
durchse~zung erheblich ab (Abb. 25). Die kugeligen ttoklr~,ume sind im allgemeinen 
in der t~iehtung der Nervenfasern angeordnet und ffihren ihrerseits zur Verdr~ngung 
der ihnen anliegenden Gewebselemente, was im Kleinhirn besonders deutlich ist:. 
Neben den kugeligen ttohlraumen finden sich vor allem in den oberen l~inden- 
schichten und noch ausgepr~gter in den Stammganglien fleekf6rmig unscharf b'e- 
grenzte, feinpor6se Auf/oekerungen des Grundgewebes (Abb. 4). Im Rtickenmexk 
sind die tIohlr/~ume weitgehend auf die weil~e Substanz beschr~nkt (Abb. 5). 

Der Nervenzellbest~nd der grauen Substanz zeigt quantit~tiv ]celne Ver~nde- 
rungen. Auch am: den einzelnen Ganglienzeilen sind auBer gelegentliehen Kernhyper- 
chromatosen keine nenenswerten pathologisehen Befunde zu erheben. Nur das eyto- 
architektonische Bild ist dutch die blasige Durehsetzung gest6rt. Mikro- u~d Oligo- 
dendroglia sind zahlenm/~Big nieht vermehrt und zeigen keine progressiven oder 

: Nerven- und Gliazellen kommen h~ufig innerhalb der Hohlr~ume zu liegen, 
wobei Bilder auftreten, die an die ,,staehelige" Ver~nderung der PU~KI~Z~,-Zellen 
(MEY~) erimmrn. Tats~.chlich haadelt as sieh ]edoch nicht um Zellvakuotisierungen, 
man erkennt viehnehr, dab die Zellfortsatze dureh die Hohlr~ume hindurehlaufe~ 
(A55.35). 
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regressiven Ver~nderungen. Das histologische Bild der Grisea wird im fibrigen charak- 
~erisiert durch sehr zahlreiche groBe blasige, ausgesproehen chromatinarme, der 
Ylakroglia angehSrende Kerne mit  seharf tingiertem Nueleolus, um die mit  den ver- 
~sehiedenen F~rbemethoden eia Zellplasma nicht naehzuweisen ist. Es handelt sich 
.urn die nackten Glialcerne yore Typ ALZ~EI~,~ I I  (Abb. 3 a u. b), die in gro~er Diehte 
<lie graue Substanz durchsetzen, wihrend sie in den N[arklagern fehlen. Bleben dem 
.Cortex findet man sie massenhaft in den vorderen Stammganglienabsehnitten; im 
'Thalamus sind sie weniger zahlreieh, in Hirnstamm und Riickenmark fehlen sie g~nz. 
~Sie kSnnen der GrSBenordnung nach ge]egentlich das 3- bis 4fache der Nervenzellen 

Abb. 2a. 
Abb. 2. Blasige Gewebsdurchsetzung.mit Betonung der U-Fasern. a) ~bersichtsbild (Breuer); 

b) Ausschnitt (StrauB). S = Sulcus mit stark hyper~imischen Gef~en (u GI~S0N). 

.~rreiehen (Abb. 3b). Oft liegen sie in Gruppen zusammen. Im Kle~uhirn sind die 
:gro•en, blassen Bv, RGMA~schen Zellen als lJbergangsformen zur ALZ~EIME~ II-Glia 
~nzusprechem ALZtIErMEt~ I-Glia wurde nicht beobaehtet. Eiae Bildtmg voa  Glia- 
f~sern ist mit  tier ~OLZ~R-Methode nirgends nachzuweisen. 

Markscheidenf~rbungen lassen ira ganzen Zentralnervensystem m~t Ausnahme 
der  untersten Rfickenmarksabschnitte einen hoehgradige~ di~]usen Entmarlcungs- 
Troze]3 erkennen (Abb. 6a u. b). M~rkballen und M~rkkugeln zeigen an, dab der 
ProzeB noch nicht zum Stillstand gekommen ist, doeh ist die Zahl der intakten 
Markscheiden im allgemeinen nur noch gering. Neben den unversehrten Wurzeln der 
]-Iirn- uud Rfickenmarksnerven sind nur einige Fasersysteme yon dem Entmarkungs- 
prozel~ deutlich weniger betroffen wie Balken, Fornix und Bindearme. Im Gegen- 
satz  zu den Wurzela der ]~irn- uad Rfiekenm~rksnerven zeigen Tractus olf~ctorius 
~nd optieus eine hochgradige Entmarkung (Abb. 6a u. b). Die R~di~r- und Tangen- 
~ialfasern der Rinde sind, wenn auch in geringerem NIa]e, yon dem Entmarkungs- 
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prozeB ebenfalls betroffen. Bei der Silberimpr/s erweisen sieh die Aehsen- 
zylinder als weitgehend intakt. In der Rinde ist an vielen Often gut zu erkennen, 
wie die Aehsenzylh~der den kugeligen Hohlr/~umen ausweiehen, d.h. yon ihnen 
verdr/~ngt sind. Die Fettfi~rbung zeigt perivasculir einzeine KSrnebenze]len, Neu- 
tralfette in den Adventi~ialzellen und auBerdem doppelbreehende fettige Substanzen 
in Form yon Krystallen, die oft an den Gefi~Ben ~nsetzen (artefizielle Ausf/illungen ?). 
Der Ependymbelag ist an vielen Ste]len un~erbroehen, teilweise sind kleinere Ver- 
bande yon Ependymzellen in die Tiefe gelagert. Keine Ependymgranulationen. 

Im Kleinh~irn liegt der Sehwerpunkt der b]asigen Gewebsdurchsetzung nieht wie 
im Grol~hirn an der Rindenmarkgrenze sondern in der Pv~Kz~as~-Zellsehieht, so dab 

Abb. 2b. 

die erheblieh verbreiterte Lamina dissecans nur noch aus schmalen Gewebssepten 
zwischen den groBen kugeligen Hohlr/~umen best~h~ (Abb. 7). Dem Grad der Ver- 
/~nderung nach folgen Markstrahl, K5rner- und Molekularsehieht. HerdfSrmige 
diffuse Auflockerungen des Grundgewebes fehlen im Kleinhirn. Die blasigen Hohl- 
raume in  der Pv~xI~sE-Zellschicht h~ben zu einer Verlagerung tier ira tibrigen fast 
ausnahmslos intakter~ PugKzNa~-Zellen in die Mo]ekularschieht hinein gefiihrt. 
Aueh die deutlich gewueherte BERG~iz~sehe Zellschicht ist Ms ein breiter, loekerer 
Verband zur Oberfl/~che bin verch'ingt. Die BEga~Az~Nscben Zellen sind sehr groB 
und blab und zeigen Ubergangsformen zur ALZ~I~Eg II-Glia. Die Marklager des 
Kleinhirns, Vor a]lem die Markstrablen Und das DentatusvlieB sind hochgraMig ent- 
markt. Der Zellbestand der KleinJairnkerne ist intakt. Die blasige Durchsetzung im 
Dent~tusgebiet ist nicht stirker als in den Grisea des Grol3hirns. 

Die Befunde am Mesenchym: Die Meningen, frei yon entztindliehen Erseheinun- 
gen, sind stellenweise (vor ~llem fiber den Sulei) fibro~isch verdickt, Extreme Blur- 
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]iiUe zeigen die pialen und intracerebralen Ge]iifle mit hochgradiger Erweiterung aueh 
der C~pillaren; an ihnen und an den Venen ist die Gef&l]dilatation ausgepr~gter als 
an den Arterien. Keine nennenswerten Erythro- oder Leukodiapedesen. Die peri- 
wscul&ren Lymphr/~ume (VI~cHOW-ROBI~) und die KELDschen Gliakammern sind 
fuss durehweg erheblich erweitert, so dal~ die Gef&l~e bei schwacher VergrSl]erung 
yon hellen, strukturlosen R~umen eingescheidet erseheinen (Abb. 2bu .  4). Bei 
st~rkerer Vergro$erung ist vielerorts in den erheblich erweiterten VmeH0w-RoBI~- 
schen R/~umen ein diehtes Netz feinster Fasern erkennbar, das gelegentlich ~ueh 
kcllagene Elemente enth/~lt. Die Erweiterung der perivaseul&re n R~ume ist am 
deutliehs~el~ in der Kirnrinde und im I-Iirnstamm. Zwisehen den kugetigen Hohl- 
raumen und dem Gef&ltverlauf ist eia lokaler Zusammenhang nieht erkennbar, gele- 

Abb. 3. ALZHEI~E~ II-Glia. a) in der im Nervenzellbestand intakten Rinde, durchse~zt yon blasigen 
]tohlr~umen; b) Einzelexemplar (A) zwischen Nervenzellen, die teilweise in blasigen Hotflr/~umen 

liegen (Nz). M = normale Makrogliazene. (NIss]].) Straul3. 

gentlich finden sich 5rtliche Beziehungen zu den herdfSrmigen feinporSserr Gewebs- 
~uflockerungen (Abb. 4). Die intracerebr~len Gef/£l]e zeigen fast durchweg eine 
Fibrose der Adventiti~ (Z~LC~ spircht yon Verbreiterung und Aufquellung des 
adventitiellen Bindegewebes). Zeichen einer Entztindung, eine Gef~$proliferation 
oder eine Beteiligung des Mesenehyms an Abbauvorgangen sind nirgends zu er- 
kennen; nur g~nz vereinzelt trifft man an Markgef~13ea ~uf kleine Rundzellen- 
infiltrate. Keine nennenswerten Pigmentablagerungen. In  der weiBen Substanz, vor 
~l]em subeortical, ist reichlieh Pseudokulk, gelegentlich aueh echter Kalk in kleinen 
Konkrementen abgelagert. Der Plexus ehoreoideus ist unver~udert. 

D e r  F a l l  Breuer g l e i ch t  Strau[3 so w e i t g e h e n d  in  a l l en  h i s to log i schen  

E i n z e l h e i t e n ,  d a b  s ich e ine  n o c h m a l i g e  d e t a i l l i e r t e  B e s c h r e i b u n g  er- 

i i b r ig t  (Abb.  2 a l ) .  E i n  w e s e n t l i c h e r  U n t e r s c h i e d  b e s t e h t  j e d o c h  dar in ,  

1 Siehe auch Abb. 9 und 10 der Arbei~ yon SCHOLZ (1949). 
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dab das Hirn Breuer (9 Monate) noch nieht vSllig markreif is t .  Als Folge 
davon ist der Gliareichtum im Mark ein viel grSBerer (Myelinisations- 
gliose nach ROBACK und H. J.  SCHERER), auch finder sich noch eine embry- 
onale KSrnerschicht im Kleinhirn. Die ALZ~IM~R II-Zellen erreichen in 
der Rinde nicht die extremen Dimensionen wie bei Strau~, die Blutffille 
der Gefi~ge ist etwas geringer. Auch bier ist der Balken relativ intakt.  

Abb. 4. l~inde und Mark durchsetzt yon blasigen Hohlr~umen. ]~einporSse Gewebsauflockerung (G), 
~rweiterung der u l ~ u m e  (V) und der ~ELDschen Gliakammcrn (K). 

R = Rindenmarkgrenze. (VAN GIESON.) Strau~. 

AuBerdem liegen uns zum Verglcich einige Pr/~para~e, vor allem yon 
Kleinhirn, Hi rns tamm und l~/ickenmark, eines 8 ~ Monate alten Kindr 
(Fall Roth) vor, fiir dercn Uberlassung wit t ter rn  Prof. vAze BOOAERT, 
Berchem-Anvcrs, zu ganz besonderem Dank verpflichtet  sind. (~ber die 
klinischen und anatomischen Befunde haben v a n  BOGAE~T und BE~- 
TRANI) soeben berichtet  1. 

Die NiSsL-Bilder zeigen wie bei unseren F~llen die b]asige Gewebs- 
durchsetzung mit  Verdr~ngung der bcnachbarten Strukturen, die groBen 
chromatinarmen nackten Gliakerne (ALzHEI~ER II)  in den Grisea; auch 
der Befund ira Kleinhirn deckt sich vollkommen mit  unseren Beobach- 
tungen: Die PvgKr~Jr~-Zellen sind wohl erhalten, jedoch durch die blasige 

1 Kurz erw/~hnt auch in der Arbeit yon I-IALLn~VORDE~, Z. Neur. 167~ 527 (1939). 
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Gewebsdurehsetzung, die hier ebenfalls in der Lamina disseeans am aus- 
gepr~gtesten ist, in die Molekularschicht hinein verdrangt;  die zur Peri- 
pherie verschobenen BmzGMA~Nsehen Zellen sind gewuehert und ~hneln 
der ALZ~EI~ElZ II-Glia .  

Aueh der fibrige morphologisehe Befund, wie er aus der Abbildung und 
Besehreibung in der Arbeit VAN BOGAERTS hervorgeht,  entspricht in 

Abb. 5. Blasige Gewebsdurchsetzung des Rfickenmarks unt,er weitgehender Schonung 
der grauen Substanz. (VA~ GIES0N.) S~rauB. 

allen wesentl ichen Punkten den Verhs bei unser6n F~llen. 
Klinisch handelte es sieh um ein Kind, das mit  3 Monaten dutch Hypo- 
tonie der Muskulatur und die fehlende Entwicklung der statisehen 
Funkt ionen,  mit  5 Monaten durch StSrungen beim Saugen, Sehlueken 
und Kauen auffiel. Mit 7 Monaten t ra t  eine leichte Spastik bei bestehen- 
der  Hypotonie  hinzu, au~erdem wurde Blindheit durch 0ptieusatrophie 
festgestel]t. Der Kopfumfang war etwas vergr6~ert. Auch eine jiingere 
,Sehwester dieses Kindes ist mit  5 Monaten unter  den gleichen Ersehei- 
nungen erkrankt .  

Epikrise. 
W~Lhrend im Fall StrauI~ nur bekannt  ist, dal3 das M~dchen im Alter 

yon  2 Jahren  unter  der Diagnose diffuse Sklerose vers ta rb ,  hande]t es 
~ieh bei dem M~dchen Breuer um ein Kind, das erstmals im Alter yon 
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7 Monaten dureh die GrSl~e seines Kopfes und ein erhebliehes Zuriiek- 
bleiben der statischen Funktionen auffiel. Bei der klinisehen Aufnahme 
mit 9 Monaten betrug der Kopfumfang 51 em. Das Kind konnte nieht 
aufsitzen und den Kopf halten. Neurologisch war das Bild dureh eine 
Hypertonie weehselnder St~rke in den Extremit~ten und einen starken 
Tremor in beiden Armen eharakterisiert. An den Augen zeigte sich aul~er 
einem inkonstanten Nystagmus kein sieherer pathologiseher Befund; da 
das Kind nur gelegentlieh fixierte, wurde eine zentrale Blindheit an- 
genommen. Aueh auf akustische R eize erfolgte keine l~eaktion. Im Liquor 

Abb.  6. Die E n t m a r k u n g .  a) Brfieke und  Kleinhirn.  ~ u r  die H i r n n e r v e n  (ttn) und Bindearme (B)  sind 
verschont .  A = Ar te fak t .  (KUZTSCttlTZKY-t~A]5.); b) E n t m a r k u n g  u n d  blasige Durchse tzung  (vor 
Mlem an  der R indenmarkgrenze ) .  Ba lken  (B) re la t iv  in tak t ,  T rac tus  olfactor ius  (Tr. ol].) e n t m a r k t .  

S = Seitenventrikel .  (VAN GIESON.) StraulL 

fand sich niehts Krankhaftes,  die Ventrikulographie ergab ein regel- 
reehtes Ventrikelsystem. 

Im morphologischen Bild bestehen keine ins Gewieht fallende Diffe- 
renzen zwisehen beiden F~llen. Bedauerlieherweise fehlen bei beiden 
Beobaehtungen die Hirngewiehte. Makroskopiseh fie] (bei Straul3) die 
extreme Blutffille der pialen Gef~l~e auf, die zun~ehst sogar an angio- 
matSse Bildungen denken liel~. Die Marklager waren yon ungewShnlieh 
weieher gallertiger Konsistenz und einer sehwammig-porSsen Beschaffen- 
heir. Das histologische Bild wurde gekennzeiehnet durch eine Durehsetzung 
des ganzen Zentralnervensystems mit Ausnahme der unteren Riieken- 
marksabsehnitte mit kugeligen Hohlr~umen, in denen eine Fliissigkeit 
f~rberisch nieht naehgewiesen werden konnte. Daneben war es zu herd- 
f6rmigen feinporSsen Gewebsaufloekerungen im Cortex und in den 
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Stammganglien und zu einer nahezu ubiquitiiren hoehgradigen Erwei- 
terung der Vlac~ow-RoBI~schen l ~ u m e  sowie der HELDschen Glia- 
kammern gekommen. Der Nervenzellbestand war quanti tat iv und quali- 
ta t iv  intakt  ; in den Grisea des Groi~hirns fanden sich in groSen Mengen 
nackte Gliazellen yore Typ A L z ~ I ~  II.  Aui~erdem bestand ein diffuser, 
noeh in Gang befindlieher EntmarkungsprozeI~, der bis in  das Riieken- 
mark hinein nur die austretenden Nerven ganz verschont hatte,  w~hrend 

Abb. 7. Die blasige Durchsetzung im Kleinhirn. Verbreiterung der Lamina dissecans (15. d.) 
mit  Yerdriingung der PUI~KINJE-Zellen (P) in die Molekularschicht ( 3 I o . ) .  M = Markstrahl, 

K = KSrnerschicht. (VAN GIESON.) StrauS. 

einzelne geschlossene Fasersysteme wie Balken, Fornix und Bindearme 
weniger betroffcn waren. Pathologische Faserbildner, bzw. Gliosen 
wurden nicht gefunden. 

Besprechung der Be/uncle. 
Wir haben ein Gewebssyn4rom vor uns, das sich ubiquit~r im ganzen 

Zentralnervensystem mit Ausnahme der untersten Riickenmarksab- 
schnitte vorfindet. Es ist charakterisiert durch die blasige Gewebsdurch- 
setzung (man kSnnte auch yon einem groBporigen Status spongiosus 
sprechen), die nackten Gliazellen yore Typ ALZ~]~IME~ I I  (ira Grol~hirn) 
und den diffusen Entmarkungsprozel~ ohne faserige Gliose bei intaktem 
Nervenzellbestand. Bei der Analyse des Gesamtbildes gilt es zungchst, 
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die Entstehung der blasigen Gewebsdurchsetzung aufzuklaren, nachdem 
der Nachweis einer Flfissigkeit in den Hohlraumen hicht gelang. Seiner- 
zeit bei der Erstbearbeitung wurden gerade diese Veranderungen als 
Artefacte angesprochen. DaI~ es sich dabei um eine Durchtr~nkung des 
Gewebes mit freier, gewebsfremder Flfissigkeit handelt, wird zunachst 
schon dadureh nahegelegt, da{~ neben den grobblasigen Hohlraumen noeh 
andere ffir die serSse Gewebsdurehtrgnkung typische Befunde vorliegen : 
Die hoehgradige Erweiterung der VIRc~ow-RoBischen Raume und der 
HELDsehen Gliakammern (H. JACOB) und die herdfSrmigen feinporSsen 
Auflockerungen des Grundgewebes (Abb. 4), in denen SCHOLZ das ent- 
scheidende histologisehe Kriterium des HirnSdems sieht. Bezeichnend ist 
ferner das geringere Betroffensein yon Balksn, l~ornix und Bindearmen, die 
nach JAB~R]~K als geschlossene Fasersysteme weniger 5dembereit sind. 

In einer friiheren Studie 1, die sich aussehliei~lich mit mechanisch be- 
dingten Lageveranderungen der PURKI~JE-Zellen beschgftigte, konnte 
die Entwicklung yon einfachen terminalen Fliissigkeitsaustritten bis zur 
Bildung yon 0demblasen in der PURKINJE-Zellschieht (und in der KSrner- 
sehicht) mit Verdrangung der Pc~KI~JE-Zellenin die Molekularsehieht hin- 
ein aufgezeigt werden. Der Fall Strau$ diente dabei als Beispiel besonders 
hoehgradiger, aber wesensmaBig gleiehartiger 5dematSser Gewebsdureh- 
trankung. Die Entstehung soleher blasigen Hohlraume wurde dabei in der 
Kleinhirnrinde haufiger beobachtet (siehe Abb. 3, 4 und 5 der o. a. Arbeit), 
wi~hrend sic im GroBhirn in dieser Auspragung bisher nieht bekannt war. 

So maehen sehon diese Einzelbefunde das Vorliegen einer 5dematSsen 
Gewebsdurchtrankung wahrscheinlieh. Gesiehert wird diese Annahme 
jedoeh erst durch den Vergleieh des gesamten Gewebsbildes mit dem 
histologisehen Komplex des ttirnSdems, t t ier sind Untersuchungen yon 
GlCEENFIELD und H. JACOB ZU nennen, die sich besonders mit der durch 
die gewebsfremde Fliissigkeit hervorgerufenen Entmarkung besehaftigt 
haben. In akuten Fallen spricht JACOB yon 0demnekrose und erwahnt 
bei ehronisch rezidivierenden 0demen die auch in unseren Fallen zu 
beobachtende mesenchymale Proliferation innerhalb der VIRC~OW- 
RoBnvschen Raume, wodureh das Gewebsbi]d Ahnlichkeit mit der Stau- 
ungsinduration parenchymatSser Organe bekommt. Auch die yon Zf~cn  
wieder hervorgehobene bevorzugte Sehadigung der weiBen Substanz, 
bzw. ihrer myelinhaltigen Strukturen ist an unseren Fallen evident ~. 
Erst  (lurch SCJZOLZ ~ t rde  eine klare Scheidung zwisehen HirnSdem und 
hypoxydotischen Kreislaufsehaden im histologischen Bild herbeigefiihrt, 
wobei als ein wesentliehes Faktum zu verzeiehnen ist, dab die l~erven- 
zellen sieh in auffallender Weise gegenfiber der 0demfliissigkeit resistent 

1 Arch. f. Psychiatr. u. Z. Neur. 181, 736 (1949). 
2 W~rum d~s Gebiet der U-Fasem besonders be~roffen ist, soll weiter unten noch 

besprochen werden. 
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erweisen, wghrend sich an der Glia bald eine Reakt ion zeigt. Es handelt  
sich dabei in der Rcgel um eine Progressivit~t der astrocyt~ren Glia; in 
unseren beiden Beobachtungen dagegen ist die in ihrem Nervenzell- 
bestand quant i ta t iv  und qualitativ intakte  graue Substanz yon nackten 
Gliakernen (ALzH]~IME~ I I )  iibers~t. Gerade die eingehenden Studien yon 
Ko~owALow haben es wahrseheinlich gemacht,  dab die nackten Glia- 
kerne regressive Ver~nderungsformen vordem progressiver Astrocyten 
darstellen - -  eine Meinung, die auch yon Sc~onz geteilt wird. 

Dureh den Befund der ALZH~IMS~ II-Glia ,  der aus dem Rahmen des 
einfachen HirnSdems herausfgllt, riiekt das Gewebsbild aueh in die N~ihe 
der Degeneratio hepatolentieularis, wobei allerdings die mesenchymal- 
proliferative Komponente  in unseren Fgllen vermi~t  wird, was aueh bei 
den F~llen Ws.sTPBnn-STRiJ~IP~nLscher Psendosklerose der Fall ist. 
STADLER glaubte, das Auftreten yon ALZHEIMER II-Zellen aueh auBerhalb 
der WILso~-Pseudosklerose so regelm~iBig auf einen Lebersehaden be- 
ziehen zu kSnnen, dab er kurzweg yon Leberglia spraeh. Man ha t  
diese naekten Gliazellen dann u. a. aueh bei leberkranken Pferden 
(DoBBERSTEIN) beobaehtet ;  TSBEL sah sie in einem Falle experimenteller 
chroniseher Insulinvergiftung beim Hund. ,,~Jberall we wir Loekerung 
und Erweiehung des Gewebes vermerken kSnnen, treffen wir ALZHEIMER- 
sehe Glia." Diese Feststellung Ko~owALows gilt zungehst nur fiir die 
Degeneratio hepatolenticularis; abet  auch auBerhalb dieses Xrankheits-  
brides ist das Vorkommen der naekten Gliakerne offenbar night selten 
mit  einer spongiSsen Gewebsaufloekerung verbunden. Dabei  ist die An- 
Sieht SPIELMXY~S, dem Status spongiosus liege eine Insuffizienz der 
Gila zugrunde, heute wohl allgemein ver]assen worden; der Status 
spongiosus wird vielmehr als Folge einer Lymphstauung bzw. serSsen 
Gewebsdurchtr~nkung angesehen (BIELSCHOWSKY, STRAUSSLER und 
KOSKINAS, HALLERVORDEI*) 1. So bedeutet  das Vorkommen yon nackten 
Gliakernen vom Typ  der ALZg~IME~ II-Zellen nicht nur keinen Einwand 
gegen unsere Deutung des Gewebsbildes als 5dematSse Durchtrankung, 
es er laubt  vielmehr, wie noch auszufiihren ist, einen n~heren Einblick in 
die Pathogenese des Prozesses. I m  t t inblick auf  die Untersuchungen yon 
KO~OWALOW und ]~ICKE n immt  SCHOLZ an, dab eine Inf i l t rat ion des 
Gewebes mit  eiwei{~reieher, gewebsfremder Fliissigkeit als wichtiger 
Faktor  bei der W~so~-Pseudosklerose (wie bei der W~slCK]~schen 
Krankheit)  wirksam ist. Was unsere :Reobachtungen anbelangt, so kann 
jedenfalls i m Fall Breuer auf  Grund der histologisehen Untersuchung der 
Leber eine hepatogene Ents tehung nicht angenommen werden 2. Auch 

1 Auf die Genese des Status spongiosus bei der PIcKschen Atrophie einzugehen, 
liegt nicht im Rahmen dieser Arbei~. 

Mit EICKE halten wir daher die STADL~Rsehe Bezeichnung ,,Leberglia" fiir die 
Gliazellen vom Typ A~zHs, I ~  I I  in dieser Verallgemeinerung fiir unberechtigt. 
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ffir eine andere Xtiologie ergeben sich weder aus den klinischen Daten 
noch aus dem anatomischen Bild begrfindete Anhaltspunkte. 

Aus dem morphologischen Befund l/iftt sich f iber  die 5dematSse Ge- 
websdurchtr~tnkung hier folgendes aussagen : 1. Es handelt sich um einen 
chronischen ProzeB. Das geht aus dem klinischen Verlauf, aus den Ver- 
/~nderungen in den VI~cHow-Ro]3I~schen l~/~umen und der' Fibrose der 
Gef/~13adventitia hervor. In diesem Sinne deutet  aber Sc~IOLZ auch das 
Auftreten der ALZH]~IMEI~ II-Glia an Stelle der sonst beim HirnSdem 
h/~ufig zu beobachtenden progressiven Gliaver~Lnderungen. Es ist jedoch 
zu fragen, ob wirklich der Zeitfaktor allein zur Erkl/~rung des Auftretens 
dieser Gliaform geniigt, bekommt man sie doch bei langsam wachsenden 
Geschwfilsten, beim chronisch recidivierenden HirnSdem (H. JAcoB) in 
der Regel nicht zu Gesicht. Auch sind die mit der ALZHEIMER II-Glia 
offenbar identischen Zellformen in dem experimentellen Fall yon TOBEL 
schon nach zweimonatiger Insulinapplikation (zunKchst mit offenbar un- 
wirksamen Dosen) gefunden worden. Schliel]lich ist auch der Einwand zu 
bedenken, dab man bei der auf gleiche pathogenetische Faktoren riick- 
fiihrbaren W~lc~ICKEschen Krankheit  nackte Gliakerne nicht beobachtet. 
2. Es handelt sich um eine 0demflfissigkeit yon niedrigem Eiweil]gehalt. 
Sie ist f/~rberisch auch mit panoptischen Methoden nicht darstellbar, sie 
ist nicht zur Ausf/~llung gekommen, sic hat nirgends zu einer gliSs-meso- 
dermalen Reaktion geffihr~, wie man sie bei den entzfindlichen Exsudaten 
und der WERI~'ICKEschen Krankheit  finder. Sie hat die Nervenzellen 
intakt  gelassen, die Gewebsatmung also nicht merkbar beeintrKchtigt. 
Die Gef/~$w~Lnde sind unver/indert geblieben. Damit scheidet auch die 
Annahme einer serSsen Entzfindung im Sinne yon ROssL]~ aus. 3. Die 
blasigen Hohlr~ume lassen keine 5rtlichen Beziehungen zu den grSBeren 
Gef'al~en und Pr~capillaren erkennen, der Flfissigkeitsaustritt mug sich 
vielmehr an den Haargef~Ben vollziehen. Das besondere Betroffensein 
des Gebiets der U-Fasern im Grol~hirn und der PVRKI~JE-Zellen im 
Kleinhirn wird damit nicht versti~ndlich. Die angioarehitektonischen 
Studien yon R. A. PFEIFFE~ lassen in diesen Sehiehten keine besonderen 
Capillarnetze erkennen, was im Gegensatz zu UCHIMURA auch fiir die 
Sehicht de r PURKI~JE-Zellen ausdrfick]ieh abgelehnt wird. Dal~ (ira 
Gegensatz zu der Meinung yon Zi~LCH) das Gebiet der U-Fasern eine 
typische Pr~dilektionsstelle ffir 5dematSse Gewebsdurchtr~nkungen 
darstellt, zeigt aueh ein Fall von ~tiologisch ungekl~rter subehroniseher 
Meningitis mit einer teils fleekigen, teils diffi~scn feinporSsen Auf- 
lockerung cter Grundsubstanz und entsprechender Entmarkung (Abb. 8). 
Obwohl die 5dematSse Durchtr~nkung bier nicht den grobblasigen 
Charakter angenommen hat wie in den kindlichen F~llen, bleibt 
alas lokalisatorische Verhalten das gleiche. Zur Erkl~rung wird man die 
besondere Gewebsbesehaffenheit heranziehen miissen.Wie t{ALLERVO~DE~ 
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beim Studium der serSsen Durchtrankung ausfiihrt, schl~gt die Fliissig- 
keit im Gewebe die Richtung des geringsten Widerstandes ein, ,,ver- 
teilt  sich also im lockeren Gewebe leichter als im dichteren." In dem 
Gebiet der U-Fasern und in der Lamina disseeans des Kleinhirns eine 
solche lockere Gewebsbeschaffenheit anzunchmen, liegt nahe. 

Fragen wir schliel]lich nach der Genese des hier vorliegenden Gewebs- 
syndroms, so sind vor allem 2 MSglichkeiten zu erw/~gen, die jedoeh beide 

Abb. 8. Diffuse und fleckige, feinporSse, ~demat6se Gewebsauflockerung mit Entmarkung, 
bevorzugt im Gebiet der U-Fasern (U), bei subehronischer Meningitis - -  zum :Ver~eieh mit den 

Gewebszust/inden der beschriebenen F~lle. (tt]~IDENHAIN.) F. A. 187139. 

den Fragenkomplex nieht aufzulSsen vermSgen, weft sie an Hand 
unseres Materials nicht hinreichend begriindet werden kSnnen. Nahe- 
liegend ist vor allem die Annahme einer Riickstauung, eines h/~modyna- 
misehen 0dems also, welches mit einer verh/~ltnism~l~ig geringen Blut- 
stromverlangsamung bei erhShtem Venendruek keine nennenswerte 
Hypoxydose zur Folge hatte,  entspreehende Parenchymsch~den, wie sie 
nach SCHOLZ zum Bild des h~modynamischen 0dems in der Regel ge- 
hSren, daher vermissen 1/s Damit w/~re die auffallende Blutfiille der 
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pialen und intracerebralen Gef~i~e verst~ndlich gemacht; der anatomische 
Befund auch der KSrpersektion gib~ uns allerdings keinen Anhalt fdr eine 
solche venSse Abflul~behinderung. Die andere - -  sich bei 5dematSsen 
Gewebsbildern leieht anbietende - -  Erkl/~rungsmSglichkeit liegt in der 
Annahme einer eehten SchrankenstSrung (Dysorie)im Sirme yon Sc~(h~- 
~ N ~  und MACMA~ON. Hiermit w/~re die (bei der D~uer des Prozesses) 
bemerkenswerte Intaktheit  der I~ervenzellen wohl vereinbar; aueh der 
yon Gef~Bverl/~ufen unabhi~ngige Charakter der blasigen Gewebsdureh- 
setzung liel~e sich gut verstehen. Fiir die Gefg~hyper~mie, die aueh 
KONOWALOW bei seinen histologisehen Studien an der Degeneratio 
hepatolentieularis aufgefallen war, w/~re an eine Versehiebung des Ver- 
h~ltnisses Blutplasma-Erythroeyten im VenSsen Kreislaufschenkel zu- 
gunsten der letzteren zu denken. 

DiHerentialdiagnostisch gelingt es unschwer, die degenerative Form der 
diffusen Sklerose abzugrenzen. Diese Erkrankung ist neben der StSrung 
der gli5sen Abbauvorg/~nge dadurch charakterisiert, da{~ der Prozel~ an 
der Rindenmarkgrenze Halt  maeht, das Gebiet der U-Fasern, in denen 
in unserer Beobaehtung die blasige Gewebsdurehsetzung am stgrksten 
ist, in der l~egel vSllig intakt  l ~ t  ; aul~erdem zeigt die weiBe Substanz 
eine intensive faserige Gliose, w/~hrend l~indenver~nderungen nieht zum 
typisehen Bild gehSren, aueh nackte Gliakerne nieht beobaehtet werden. 

Eine Beobachtung, die im Klinischen und Anatomisehen mit der 
unseren weitgehende )~hnliehkeit aufweist, ist in der Arbeit yon EICK~ 
,,WEso~-Pseudosklerose ohne Lebereirrhose" niedergelegt. Kliniseh war 
die Schwester mit 3 Jahren erkrankt und im Alter yon 25 J~hren als 
hoehgr~dig schw~chsinnige Epileptica gest0rben. Der Bruder wurde schon 
im 2. Lebensjahr auff~llig, bet neurologiseh einen grobsehl~gigen Tremor 
der oberen Extremitgten und des Kopfes und eine Spastik, Anfglle fehlten 
bei ihm. Er verstarb mit 45 J~hren. Bei dem Bruder bestehen ~lso schon 
klinisehe Parallelen zu unserem Kind Breuer. Aus dem bei den Ge- 
sehwistern fibereinstimmenden an~tomisehen Bild: ttochgradige Ent- 
m~rkung ohne HShlenbildung oder Erweichung im ganzen Stammg&ng- 
liengebiet bei m /~ge r  Aufhellung der gesamten M~rklager mit ent- 
spreehender faseriger Gliose. GrSberer Status spongiosus im laallidum 
,,mit betr/~chtlichen runden und ovalen Liicken, die den Umf&ng yon 
2--6 Ganglienzellen besitzen", im !~ueleus dentatus, im Striatum und 
fast iiberall in der ICinde (EIc~:~s Abb. 19, 20) ; die perivaseul~ren Rgume 
sind yon feinen ]3indegewebsnetzen durehsetzt (Abb. 14). AT,Z~EI~ER I 
und II- Glia im Striatum, weniger im Thalamus ; ALZ~VtEmII  Glia diffus 
in der l~inde, nut  ganz vereinzeltim Dentatus. Ganglienzellausf/~lle m/~igen 
Grudes. Beim Bruder aul~erdem auch herdfSrmige Gef/~Bprolifer~tionen. 

Man erkennt, d~l~ mit dem auch bei EICKE teilweise grobblasigen Sta- 
tus  spongiosus, der diffusen Entmarkung und der A ~ z ~ E I ~ - G l i a  der 

Arch.  f. Psychia t r .  11. Z. Neut . ,  Bd. 185. 4: 
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anatomische Befund z. T. bis in Einzelheiten dem unsrigen ent- 
spricht. Es ist uns wenig zweifelhaft, dal~ die Erkrankung bei dem yon 
EIoK~ beschriebenen Geschwisterpaar wohl blander und ehronischer 
verlaufen ist, abet dem Wesen des Prozesses nach mit dem unseren weit- 
gehende ~hnliehkeit aufweist. Dies gilt vor allem auch ffir die Besehaffen- 
heir der Durehtr~tnkungsflfissigkeit, soweit diese f~rberisch und in ihren 
Auswirkungen auf das Gewebe erfaBt werden kann. Verlaufsart und 
-dauer kSnnen so das geringere Ausmal3 des Status spongiosus, das 
Fehlen der herdfSrmigen, feinporSsen Aufloekerungen des Grundgewebes, 
andererseits die st~rkeren Ver~nderungen in den Vi~c!4ow-Ro]~z~sehen 
R~iumen erkl~ren. Es ist zu vermuten, dal~ mit der l~ngeren Bauer des 
Prozesses aueh das Auftreten der A~ZHEIM]~ I-Gli~ und die Ausbildung 
einer betr~ehtliehen Fasergliose zusammenh~ngt. Nut die Gef~proli- 
ferationen in einem Fall und die Besehrankung der starkeren Entmarkung 
auf das Stammgangliengebiet unterseheiden die EicK~sehen F~lle yon 
den unseren. In beiden Beobaehtungen konnte eine hepatisehe Genese 
ausgesehlossen werden. 

Es ist uns wahrseheinlich, dab wir es bei dem hier besehriebenen 
kliniseh-anatomischen Bild mit einer Krankheitseinheit zu tun haben~ 
wenn aueh die ~tiologie ungekl~rt blieb und die Vorstellungen fiber die 
Pathogenese nieht gesichert werden konnten. Die Annahme einer Krank- 
heitseinheit wird vor allem dutch die VSllige Gleiehartigkeit dieses un- 
gew6hnliehen morphologischen Befundes in unseren F~llen und dem v ~  
Bo~v~TS begrfindet. Es ist zu erwarten, dal~ weitere Beobaehtungen 
nieht nur die tterausarbeitung eines klinischen Syndroms ermSgliehen, 
sondern auch Einbliek in die ~tiologie der Erkrankung gestatten werden. 

Zusammen[assung. 
Bei den anatomiseh im wesentlichen gleichartigen F~llen handelte es 

sich um 2 M~dchen, yon denen das eine mit 2 Jahren unter der Diagnose 
diffuse Sklerose starb. Das andere s mit 7 Monaten durch seinen un- 
gewShnlieh grol~en Kopf, ein Zurfiekbleiben der statisehen Funktionen, 
mangelnde bzw, fehlende l%aktion auf optische und akustisehe l%ize auf. 
Bei der klinisehen Beobaehtung im Alter yon 9 Monaten kurz vor seinem 
Tode bestand ein Tremor der oberen Extremit~iten, eine Hypert0nie 
wechselnder Stgrke in Arm und Bein und ein inkonstanter I~ystagmus. 
Das Ventrikelsystem war nicht erweitert. Das Kind vermochte nicht 
aufzusitzen oder den Kopf zu halten. 

Makroskopisch zeigen die Gehirne eine besondere Blutfiille der pialen 
Gef~l]e und eine schwammige, porSse Beschaffenheit der Marklager. 

Histologisch ist der ProzeB eharakterlsiert durch eine Durchsetzung 
des ganzen Zentralnervensystems mit blasigen Hohlraumen, die zu einer 
Verdrangung der umliegenden Gewebselemente gefiihrt haben, in denen 
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abe t  eine F] i i ss igkei t  f~trberisch n ich t  nachweisbar  ist .  D a ne be n  bes tehen  
herdfSrmige,  feinl0or6se Gewebsauf lockerungen,  ex t r eme  Erwe i t e rung  der  
VmcHow-Ro]3rtcschen l~aume und  der  tIELDschen G l i a ka mme rn .  ] )abe l  
is t  der  Nervenze ] lbes t and  quan t i t a t i v  und  qua l i t a t i v  i n t a k t ,  wahrend  
Cortex und  S t ammgang l i en  yon nack t en  Gl iakernen  yore  T y p  ALZ- 
HEIME~ I I  fibers~tt sind. Abhimgig  yon der  O u r c h t r a n k u n g  be s t e h t  ein 
sehr in tens iver ,  noch in Gang bef indl icher  diffuser En tmarkungsprozeB,  
yon dem nur  d i e  Wurze ln  der  Hi rn-  und  R / i ckenmarksne rven  ganz ver-  
schont  gebl ieben  sind. Einzelne  geschlossene l~asersysteme b le iben  als 
nich~ 6dembere i te  Gebie te  r e l a t i v  i n t ak t .  Gl iafasern  s ind  ni rgends  ge- 
b i ldet ,  Zu Erweichungsherden ,  g l i6s-mesodermalen  Prol i fera t ionen,  Ge- 
fa l~veranderungen oder  entz i indl ichen l~eakt ionen i s t  es n ich t  gekommen .  

Bei  gewissen Beziehungen zur Degenera t io  hepa to len t icu la r i s  (S ta tus  
Sloongiosus , ALZ~EngE~ I I - G l i a )  schliel~t in e inem F a l l  das  Ergebn i s  der  
KSrpe r sek t ion  eine hepa t i sche  Genese mi t  Sicherhei t  aus. Die Einze l -  
befunde  lassen sich ~uf die yore  H i rnSdem b e k a n n t e n  morphol6gischen 
Veranderungen  zurfickfi ihren.  

Es h a n d e l t  sich u m  eine chronische Gewebsdurch t r ankung  mi t  eiweii]- 
reicher,  gewebsf remder  Flf iss igkei t .  Pa thogene t i sch  l iegt  die A n n a h m e  
einer  l%iickstauung nahe,  doch fehlen gre i fbare  Unte r l agen  fiir eine solche 
venSse Abflul~behinderung.  Obwohl  d i e  ~ t io logie  unbek~nn t  b le ib t ,  mu]] 
m a n  annehmen,  dal3 hier  e in  genet isch  einhei t l iches  K r a n k h e i t s b i l d  des 
fr i ihen K indesa l t e r s  v0rl iegt ,  welches m a n  als eine 0 d e m k r a n k h e i t  an- 
sprechen  kann .  
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