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1927 und 1928 erschienen BAL6s erste Berichte tiber jene selCsame, 
histologisch so eindrucksvolle Entmarkungskrankheit  1, die spgter 
Konzentrische Sklerose genannt wurde. BAn6 wenigstens beriehtete als 
erster zusammenfassend dariiber. Der Befund selbst wurde sehon frfiher 
gesehen, aber nicht gedeutet, wenn man nieht an die ersten Bemtihungen 
MAI~SUICGs in dieser Richtung, schon 1906, denkt. Es wurden bisher so 
wenig F~Llle untersucht, dab noch Beitriige zur Kasuistik berechtigt 
erscheinen. 

Nach BAL() haben sieh besonders I~ALLERVOI~DEN und ]~AI.LEtCVORDEN 
u. SPATZ um die weitere Erforschung dieser Erkrankung bemfiht, vor 
allem zum Verst~ndnis der formalen Pathogenese des merkwfirdigen 
Entmarkungsvorganges wesentlich beigetragen. Von ihnen stammt der 
Vergleich der Konzentrischen Sklerose mit den LIESEGA-~Gsehen Ringen. 
Ahnlieh wie die LIESEGASCschen Ringe als Folge rhythmischer F~]lungen 
bei Diffusion in kolloiden Medien auftreten, wfirde es im Gehirn bei Aus- 
tritt  eines markseheidenlSsenden ,,Agens" aus einem Gef~{3 und Diffu- 
sion in die Umgebung zu konzentrischer~ Entmarkungen kommen k6nnen. 
Dabei wfirden den LIESEOAI~Gschen Ringen als F~llungsprodukten die 
erhaltenen Markzonen entsprechen, in deren Bereich man sich die Wir- 
kung der Noxe dutch Bindung an lokale Abwebrstoffe aufgehoben denken 
kSnnte. Da diese Bindung aber nicht vollst~Lndig sei und der Uber- 
sehul~ an nlarkscheidenlSsendem ,,Agens" weiter in die Umgebung 
diffundiere - -  wie auch die SilbernitratlSsung in der Chromgelatine fiber 

1 Mit I-IALLERu verstehen wir unter ,,Entmarkungskr~nkheiten" lediglich 
jene Krankheitsprozesse, deren hervorsteehendes Merkmal die mehr oder minder 
elektive Demyelinisation bei erhaltenen Achsenzylindern und Nervenzellen ist, 
also neben der Multiplen und Konzentrischen Sklerose die Diffuse Sklerose (ent- 
zfindiicher Art) und allenfalls die Neuromyelitis optiea. Wir stehen damit im 
Gegensatz zu SCHALTE~!]~RAND und PETTE, die unter diesem Begriff auch die 
parainfektiSsen Encephalomyelitiden und die l~ecrotislerende Myelitis verstanden 
wissen wollen. Doch ist hier der morphologische Prozel] ein ganz anderer und die 
Entmarkung lediglich eine Teilerscheinung einer mehr oder minder vollst~ndigen 
Nekrose. 
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die S i lberchromatzone  hinaus wei ter  di f fundier t  - -  k o m m e  es do r t  wieder  
zu einer schiehtf6rmigen E n t m a r k u n g ,  an die sieh bei  geni igend lokalen 
Abwehrs toffen  dann  wieder  eine Zone e rha l tener  Marksubs tanz  ansehlieBen 
wiirde. 

It.aLLERVORDE~ h a t  dann  sp~ter  wiederhol t  - -  zule tz t  1952 - -  auf  die 
Para l le len  zwischen d e n  Vi ruse rkrankungen  der  Pflanzen und  der  Mul- 
t ip len  Sklerose mi t  ! lhren verschiedenen Unte r fo rmen  hingewiesen und 
die Jxhnlicbkeiten im morphologischen Bi ld  und in der  formalen  Genese 
aufgezeigt ,  die sich f/Jr die Mult iple  Sklerose, insbesondere  abe t  fiir ihre 
Unter form,  die Konzen t r i sehe  Sklerose, be im Vergleich mi t  den , ,Ring- 
spotd iseases"  ergeben. Wi r  wollen im folgenden kurz  t iber einen Fa l l  yon 
Konzen t r i seher  Sklerose ber iehten,  der  e inmal  wegen seiner p rak t i sch  
auf  die Brt icke beschr~nkten  t t e r d b i l d u n g  un te r  den bisher  beschrie- 
benen Fgl len  eine Sonders te l lung e inn immt ,  und dar t iber  h inaus  gerade 
wegen dieser isol ier ten He rdb i ldung  bei gut  / ibersehbarer  Krankhe i t s -  
dauer  zur  Anwendung  der  HALLERVORDE~schen Vorste l lung beztiglich 
der  Diffusionsgeschwindigkei t  des marksche idenl6senden  A g e n s -  sei 
es nun ein f e rmenta r t ige r  Stoff  oder  ein Virus - -  in besonderem Mage 
geeignet  erscheint .  

Aus der  Zusammenfassung  der  bisher  verSffent l ichten F~lle, yon BEHR 
(1950), is t  ZU sehen, dab  es sieh meis tens  um Pa t i en t en  im Al te r  yon 
20- -30  J a h r e n  hande l t ,  die an sehwers ten eerebralen Ersche inungen  
erkranken ,  in der  I~egel in kurze r  Zei t  nnbeeinfluBbar  p rogred ien t  sieb 
versehlechtern  und dann  zugrunde  gehen. Eine einhei t l iehe kl inische 
S y m p t o m a t i k  is t  so wenig zu e rwar ten  wie bei  der  m. S. oder  der  Ence- 
pha lomyel i t i s  d isseminata .  Das P rob lem liegt auch n icht  hier, sondern,  
wie sehon gesagt ,  bei  der  Pathogenese .  

Bei unserem Fall handelt es sieh um einen 32jghrigen Bahnarbeiter aus gesunder 
Familie, dessen Vorgesehichte ohne Belang ist. Den Krieg und eine russische 
Gefangensehaft yon 1945--1949 hat er ohne Schaden iiberstanden. Vier Tage vor 
der Aufnahme in die Klinik am 9. 8. 1952 bekam er morgens pl6tzlieh ein starkes 
Schwindelgefiihl. Dazu merkte er eine Vertaubung an Gesieht, Hand und Ful? der 
li. Seite. Er arbeitete noeh einen Tag, konnte sehon am n/iehsten aber nieht mehr 
recht gehen. Er habe das Gleiehgewicht nieht mehr halten k6nnen. Aueh das 
Spreehen sei schleehter geworden. Die Untersuehung ergab einen athletisehen Mann 
mit hellen Itaaren und stark gerStetem Gesieht. Die inneren Organe waren normal. 
Der Blutdruck betrug 120/75 mm Jig. Die erst seitengleiehen Pupillen zeigten naeh 
10 Tagen eine Anisokorie zugunsten re. Pupillenspiel und Fundus (faeh~rztlieh 
gepriift) waren in Ordnung. Nystagmus war vorhanden, naeh re. mehr als nach li. 
Der re. Facialis war leieht paretiseh, die Zunge wieh etwas nach re. ab. Die Eigen- 
reflexe an den Armen waren seitengleieh, der PSR warde nach einigen Tagen li. 
st/irker, der Plantarreflex zeigte re. eine sehwache Betonung. Beiderseits entwiekelte 
sieh ein erseh6pfbarer FuBklonus. Pyramidenzeiehen warden nie gefunden. Die 
BDR waren li. etwas schw/~eher. Auger einer Pallanaesthesie am li. Bein war die 
Sensibilit~t intakt. Der Muskeltonus war in Ordnung. Am li. Arm, sp~i~er aueh am 
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li. Bein, zeigte sieh eine leiehte intentionelle Ataxie. Dazu kam eine Dysdiadoehoki- 
nese li. Der Gang war stark ataktisch, die Sprache war dysarthrisch. 

Ffinf Tage vor dem Tode fanden sich einige Erythrocyten im Urinsediment. Das 
Blutbild war in Ordnung. Der lumbale Liquor war bei der Aufnahme klar. Er  hatte 
auger 15/3 Zellen einen normalen gefund. Die 3 Tage sp~iter vorgenommene Cister- 
nenpunktion ergab 13/3 Zellen. Auch 4 Tage ve t  dem Tode war der Liquor noch in 
Ordnung. Sero]ogisch und kulturell land sich im Blut und Liquor nichts Abnormes. 
Luftencephalographisch bet  sich eine m&Sige seitengleiehe Ventrikelerweiterung. 
Psychisch war Pat. depressiv-weinerlieh, fast &ngstlieh. Die Sprache verschleehterte 
sieh zusehends und war naeh wenigen Tagen ]allend-verwasehen, dann vSllig unver- 
st~indlich. Naeh i4 Tagen konnte der re. Arm kaum noch bewegt werden und es 
traten Sehluekbeschwerden auf. Profuse SchweiBe kamen vor. Die Atmung wurde 
tief und keuchend. Bei zunehmender Cyanose und BewuGtlosigkeit t rat  am 30.8. 
1952 der Ted ein. In den letzten Tagen war die Temperatur erhOht, ohne daS etwa 
eine Pneumonie naehzuweisen war. 

Der neurologisehe Befund und der Verlauf lie[ten sehr an eine akute Verlaufs- 
form der Multiplen Sklerose denken. Bei der H~ufung yon Symptomen wurde ein 
Briickenherd schon klinisch angenommen. Der deletgre Verlauf der Erkr~nkung 
lies uns aber sehon vor der Sektion eine konzentrische Sk]erose vermuten. 

Die Sektion ergab eine solehe. 
Hirn und Riiekenmark wogen zusammen 1750 g. 
Bei guSerer Betraehtung waren bis auf eine leiehte Abflaehung und Verbreiterung 

der sonst normal konfigurierten Windungen keine Auff&lligkeiten festzustellen. 

Auf Frontalsehnitten sah man eine leiehte unregelm~iSige Fleckung im Centrum 
semiovale und um den IV. Ventrikel herum, und einen etwa erbsgroGen Entmar- 
kungsherd im Splenium des Balkens ohne Verbindung mit dem Ventrikelsystem. 

Ein Sehnitt durch die Briieke zeigte auger einer auffallend verwaschenen 
Zeichnung der BriiekenfuBstrukturen keinen weiteren Befund. 

Die histologische Untersuchung ergab in den unregelm~igig gefleekten Gebieten 
sowie auf Orientierungssehnitten yon den Stammganglien und den S~irn- und 
Seheitellappen bis auf vereinzelte diskrete Rundzellansammlungen periv~scul~ir 
keine Besonderheiten. Es fanden sieh in diesen Gebieten keine Entmarkungen, so 
dag die unregelm&Sige Fleckung nur auf eine unregelm&gige Blutverteilung zurtiek- 
zufiihren ist. Der k]eine Entmarkungsherd im Balkensplenium war relativ scharf 
begrenzt und enthielt reiehlieh Fettk6rnehenzellen mit  zum Teil sehon perivas- 
cul&rer Anh~iufung. 

Die Brtieke zeigte die sehwersten pathologischen Ver~nderungen. Stufenserien 
yon der Brtieke und dem Kleinhirn lassen im Markscheidenbild eine ausgedetmte 
konzentrisch gesehichtete Entmarkung in der Briieke erkennen (siehe Abb. 1), deren 
Zentrum etwas oberhalb des Trigeminusabganges im oberen Absehnitt des Briicken- 
fuses li. dieht neben der ]gaphe liegt. Der ~iugerste Entmarkungsring reicht naeh li. 
his in das Brachium pontis, naeh dorsal bis in die Brfickenhaube und naeh re. bis 
zur lateralen Grenze der re. Pyramidenfaseike]. Die ~iul)ere und innere Oberfl&ehe 
des Gehirns wird aber yon dieser Entmarkung an keiner Stelle erreieht. Uberall ist 
ein allerdings oft nur ganz dtinner S~reifen intakter Marksubstanz zwisehen dem 
Herd und den Oberfls erhalten. 

Im Zentrum des Herdes sieht man ein kleines, yon einem lymphoeyt~ir-plasma- 
cellul~ren Infiltrat umgebenes Gef~B. ~Tur die beiden ersten auf den zentralen Herd 
folgenden Entmarkungszonen stellen einen kontinuierliehen l~ing dar, und aueh die 
innen und auSen angrenzenden Abschnitte relativ erhaltener Marksubs~anz ver- 
laufen ohne wesentliehe Unterbreehung. Der dritte und vierte Entmarkungsring 
sind jedoeh wesentlieh plumper und unregelm~Siger und auoh mehrfaeh segmentiert. 
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Dabei zeigt der aul]erste Entmarkungsring auch nieht fiberall die gleiehe Intensitat  
der Demyelinisation. Wahrend die dorsa]en und ventralen Segmentc vollst~ndig 
entmarkt sind, haben die auf die re. Briickenh~lfte reichenden Segmente und der im 
Braehinm pontis gelegene Abschnitt den Charakter yon Markschattenherden. 
Aul]erdem l~13t sich yon innen nach aul]en eine zunehmende Verbreiterung der 
Entmarkungszoncn erkennen. Bei den bedeutend schm~leren dazwischenliegenden 
Streifen erhaltener Marksubstanz tr i t t  diese zunehmende Verbreiterung nieht deut- 
lich in Erscheinung. 

Diese konzentrische Entmarkung geht nach caudal zu in eine unregelmal~ige, 
nicht mehr eindeutig auf d~s oben beschriebenc Herdzentrum beziehbare Schichtung 

&bb. 1. Konzentrischer Briiekenherd. 
Bei ,,a" kleine Entmarkungen im Lamellenmark des Kleinhirns. 

fiber. Wghrend li. noch angedeutet eine konzentrische Schiehtung zu erkennen ist, 
wird fast der ganze re. Brfickenful3 von einem grolten ~arksehattenherd einge- 
nommen. Es ist nicht auszuschlieBen, dab es sich bier um eine selbsti~ndige, yon der 
konzentrischen Entmarkung unabh~ngige Herdbildung handelt. 

Die entzfindliehen Erscheinungen im Bereich der Entmarkungen sind reeht 
geringffigig. Es findcn sich an einzelnen Gef~Ben kleine perivascul~re Infiltrate yon 
Lymphocyten und Plasmazellen. Die weichen tt~ute sind praktiseh frei yon ent- 
zfindiichen Veranderungen. Nut ganz selten ist ein piales G e f ~  yon einzelncn 
Lymphoeyten umgeben. 

In  den Entmarkungsherden sieht man reichlieh gliSse Gitterzellen. Seharlachrot- 
pri~parate zeigen hier einen hoehgradigen Fettabbau, ohne dal~ zwischen dem Herd- 
zentrum und den peripheren Ringen gradm~Big grOl]ere Unterschiede bestehen 
wfirden. Die Ganglienzcllen in den Brfickenful3kernen sind durehweg gut erhalten. 
DieAstrocyten sind hier im Bereieh der Entmarkungszonen progressiv vergndert. Sie 
haben oft einen milchglasartigen, abgerundeten grol3en Protoplasmaleib mit rand- 
stgndigem Kern. Bodianfgrbungen lassen crkennen, dal] die Achsenzylinder in den 
entmarkten Partien zum TeiI starker aufgetrieben sind und auch kugelige An- 
sehwellungen aufweisen. Teilwcise sind sie wohl aueh zugrunde gcgangen. Verglichen 
mit dem Markscheidenausfall sind sic aber wesentlich besser erhalten. 
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Schnitte durch das MRtelhirn, die Medulla oblongat~ und das I%tickenmark 
l~ssen keine weiteren En~markungen erkennen. Lediglich an der Basis der li. Klein- 
hirnhemisph~re finden sich in ]~riickenn~he einzelne kleine Herdchen (siehe Abb. 1) 
teils peripher, tefis entlang den Sulci im Lamellenmark, in deren Bereich such das 
intracortic~le Markfasergefleeht fehlt. Diese wenigen Entmarkungsherdchen en~- 
sprechen beziiglieh ihrer Lokalisation den yon A~ER~AC]tE~ beschriebenen 
Befunden und sind mSglieherweise auf eine Diffusion yore Liquorraum her zu 
beziehen. Zellprgparate yore Xleinhirn zeigen darfiber hinaus unregelm~Bige ver- 
einzelte PcR~cI~JE-Zellausfalle. 

Pathologisch-anatomisch bemerkenswert ist die weitgehende Be- 
schr~nkung des Entmarkungsprozesses auf die Briieke. 

Die Beteiligung der Brticke im Rahmen der Multiplen Sklerose ist keine 
Seltenheit. Besonderes Interesse erregten ]ediglich die bei akut  ver- 
laufenen Fallen bisher beobachteten mantelartigen Briiekenherde, die 
sieh auf Querschnitten als an der gu~eren Circumferenz gelegene S~ume 
darstellen und den Eindruek einer Diffusionszone an der auBeren Hirn- 
oberfl~che maehen, wie sie yon Farbstoffversuehen (SPATZ) und patho- 
]ogischen Prozessen im Liquorraum (N6Tz]~L, NO~MAN~) her bekannt  
ist. Diese Entmarkungsherde lassen sich eigentlich nut  dureh eine yon 
den auBeren Liquorrgumen ausgehende Diffusion erkl~ren ( I ~ I s s ~ n ,  
ULE). Bei der Konzentrisehen Sklerose sind dagegen geschiehtete Ent-  
markungsherde in der Brfieke nur selten beobaehtet  worden (ein bisher 
nicht verSffentliehter Fail mit  aueh anders lokalisierten konzentrisehen 
Herdenist  im Besitz yon Herrn Professor HALL~VOaD~) ,  und beschrieben 
unseres Wissens nur in einem Fall yon ~VAGGO~]~ u. L S W ~ S ~  (1933), 
in dem allerdings die Schichtung nieht mehr so deutlieh war wie im 
Grol~hirn und der 1VIedulla ob]ongata. Z ~ A ~  teilte 19~9 einen Fall yon 
konzentrischer Sklerose mit, der neben ausgedehnten beidseitigen Hemi- 
sph~renherden zwei kleine in den Hirnschenkelffil~en aufwies, yon denen 
der eine ebenfalls deutlich gesehiehtet war. Ein isolierter Brfickenherd - -  
die einzelnen Entmarkungsherdehen im Lamellenmark des Kleinhirns 
und der kleine Balkenherd diirften hier wohl vernaehlgssigt werden - -  
ist jedoeh bisher nieht mitgeteilt worden. 

HALLERVORDEI~ hat te  in seinem Fall M 1228 [yon ULE (1948) als Fall 2 
beschrieben] mit  multiplen konzentrisehen Herden ffir den grS~ten Herd 
die t~gliche Diffusionsgesehwindigkeit in Analogie zu der Ausbreitung 
bei den l%ingspotherden mit  etwa 0,7 mm bereehnet. Da abet mehrere 
Herde in diesem Fall vorlagen und die Reihenfolge der Herdentstehung - -  
gleiehzeitig oder nacheinander - -  n a t u r g e m ~  unbekannt  war, haftete 
dieser ]~ereehnung zu den ohnehin sehon bestehenden Fehlerquellen eine 
weitere an, denn es l~fit sich nicht entseheiden, ob der Beginn der yon 
HALLE~VO~D]~ der Berechnnng zugrunde gelegten Herdbildung mit  
dem angenommenen Krankheitsbeginn zusammenf~llt oder erst sparer 
eingesetzt hat. 
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In unserem Fall war das klinisehe Bild durch den Brfickenherd v511ig 
gekl~rt und das fibrige Gehirn praktiseh yon Herden frei geblieben. Da 
augerdem die Erkrankung recht akut einsetzte und der Beginn der 
klinischen Erkrankung sich gut bestimmen li~gt, reizt dieser Fall beson- 
ders zu dem Versuch, zwischen der Erkrankungsdauer und der Ausdeh- 
nung des Brfiekenherdes Beziehungen aufzudeeken und Rfieksehliisse 
auf die Diffusionsgeschwindigkeit des markscheidenl6senden Agens zu 
ziehen. 

Die Ausmessung des Radius vom zentralen Gefi~g bis zur Peripherie 
des Herdes ergab in unserem Fall in dorsaler Richtung einen Wert yon 
etwa 6,3 ram, in ventraler Richtung unter Einbeziehung des ~uBersten 
Markschattenringes yon ann~hernd 11,0 mm und lateral zu 12 ram. Geht 
man von einer manifesten Krankheitsdauer yon 26 Tagen aus (Beginn 
am 5.8. mit Sehwindel und linksseitigen Paraesthesien, Exitus letalis am 
30.8.), so wiirde, auf diese Zeitspanne berechnet, eine durchsehnittliche 
Diffusionsgeschwindigkeit yon rund 0,24 mm in dorsaler Richtung, 
0,42 mm in ventraler und 0,46 mm in latera]er Richtung anzunehmen 
sein. Damit wfirden die Werte dieses Falles in noch ausgesprochenerem 
MaBe als die yon ItALLE~VO~DE~ berechneten den Verh~ltnissen bei den 
Ringspotherden entsprechen, wo die ti~gliche Diffusionsgeschwindigkeit 
mit 0,2 mm angegeben wurde. 

Ffir die klinisch-anatomische Auswertung des Einzelfalles ist al]erdings 
mit derartigen Berechnungen vorerst wohl kaum etwas gewonnen. Denn 
wollte man versuchen, zwischen der Diffusionsgeschwindigkeit und den 
klinischen Erscheinungen Beziehungen zu suchen, kSnnte man bald in 
erhebliche Schwierigkeiten kommen. Da n~mlieh hier bereits am ersten 
Tag der manifesten Erkrankung linksseitige Paraesthesien bestanden 
hat ten und am folgenden Tag neben SprachstSrungen sehwere ataktische 
Erscheinungen hinzugetreten waren, kSnnte der Fehlsch]uB naheliegen, 
dab bei einer derart foudroyanten Zunahme der neurologischen StSrungen 
die Diffusionsgeschwindigkeit und damit das GrSBenwachstum des 
tterdes wesentlich rascher sein mfiBte. Denn yon dem anzunehmenden 
Herdzentrum in HShe der oberen Brfickenquerfasern bis zur medialen 
SchMfe betr~gt die Entfernung immerhin wenigstel~s 2 ~ - - 3  mm. Aller 
Wahrscheinlichkeit nach ist aber fiir das Auftreten der ersten neuro- 
logisehen St5rungen nicht die langsam sich ausbreitende Entmarkung, 
sondern die rasch aufflammende Entzfindung verantwortlich zu maehen, 
die bei diesen, als echte Encephalitis (SPA~z, HALI~E~VO~DESr) aufzu- 
fassenden Erkrankungen ~nfangs nie zu fehlen pflegt. Dag zum Zeit- 
pmfl~t des Todes in diesem Fall die entzfindliehen Erscheinungen gegen- 
fiber der Entmarkung weitgehend in den Itintergrund traten, kann nach 
den allgemeinen Erfahrungen kaum als Gegenbeweis gegen eine solche 
Auffassung vorgebracht werden, wie auch die praktisch negativen Liquor- 
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befunde in Anbet raeht  der oberflgchenfreien Lokalisat ion des I terdes 
keine bindenden, l~iicksehliisse ~uf die In tens i tg t  der Entzi indungsvor-  
ggnge zulassen. So kann  wohl angenommen werden, dal~ die Allgemein- 
reaktionen im weiteren I terdbereich das klinische Bild schon bestimmen, 
ehe noch Gestalt a nd  Umfang  der endgiiltigen E n t m a r k u n g  erreicht 
sind. Der in vielen Fi~llen perakute  Beginn mi t  sehlagartigem Einsetzen 
massierter alarmierender neurologischer Symptome  a n d  die oft iiber- 
raschend gute Riickbildungstendenz der klinischen StSrungen lassen sich 
so zwanglos erklgren. 

Zusammenfasstmg. 
Schilderung ei nes Falles yon isolierter konzentriseher Sklerose der 

Brficke. Ein 32-jghriger Mann geht in wenigen Woehen unter  einer 
massiven pont inen Symptomgt ik  zugrunde. Ausgedehnte konzentrische 
E n t m a r k u n g  nahezu des gesamten Brfiekengebietes, in dieser Ar t  bisher 
noch nicht  besehrieben. Un te r  Hinweis auf  die bisherigen pathogeneti-  
schen Forschungen wird versucht,  die ItALLE~VOaDE~schenVorstellungen 
v o n d e r  Diffusionsgesehwindigkeit des markseheidenlSsenden Agens naeh- 
zupriifen, wobei sieh eine gute ~bere ins t immung mit  den Verhgltnissen 
bei den I~ingspotherden ergibt. Die ti~gliehe Diffusionsgesehwindigkeit 
kann  mit  0,24--0,46 m m  a ngenommen werden. Zu den klinisehen Sym- 
p tomen ist a]lerdings keine Korrelat ion herzustellen. Ihre  Akui tg t  und 
Ausbrei tung dfirfte vielmehr yon  der rasch auff lammenden Entzf indung 
abhangen.  
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