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Sowohl die Pseudosklerose, als auch die Wilson-Krankheit sind
seltene Leiden, werden in der Literatur nicht hiufig erwihnt und die
Frage nach ihrem Wesen und ihrer Pathogenese ist bis jetzt noch un-
entschieden. Diese Erkrankungen wurden von den meisten Autoren
als vollkommen selbstéindige Leiden dargestellt und als verschiedene
nosologische Einheiten angesprochen. Nur in den letzten Arbeiten be-
ginnt sich eine Neigung, zu &ulern diese beiden krankhaften Zustéinde
einander niher zu stellen, wobei mit der Anhiufung von Literatur-
angaben und klinischen Beobachtungen diese Krankheiten immer néher
zueinander riicken, die Symptome der einen eng mit den Hrscheinungen
der anderen verflochten erscheinen, wahrend die Grenzen zwischen ihnen
verstreichen.

Die 1912 als ,,progressive lenticuldre Degeneration” beschriebene
Wilsonsche Krankheit besteht im wesentlichen in einer Lésion des
Pyramidensystems wund JaBt sich folgendermafBen charakterisieren:
1. der Beginn der Erkrankung féllt in das frithe Jugendalter, 2. der Ver-
lauf ist ein allm&hlich progressierender, 3. es treten unwillkiirliche Be-
wegungen, hauptsichlich in Form von rhythmischem Tremor, 4. Muskel-
schwiche, 5. allgemeine Rigiditdt und Gebundenheit, 6. Contracturen
(ohne Labmungen), 7. allméhlich anwachsende Erschopfung, 8. Dys-
arthrie, 9. Dysphagie auf. Der pathologische ProzeB ist durch Degene-
ration des Nucleus lenticularis, hauptsidchlich aber des Putamen und durch
Lebercirrhose gekennzeichnet, obwohl in den meisten Iféllen zu Lebzeiten
der Patienten keinerlei Beschwerden oder Erscheinungen seitens der
Leber bemerkt werden.
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Was die Pseudosklerose anbelangt, die zuerst von Westphal 1883
geschildert und dann von Striimpell ergénzt wurde, so darf diese Erkran-
kung gegenwirtig folgendermafBen kurz charakterisiert werden: 1. Be-
ginn im frithen Jugendalter, 2. allméhlicher, langsamer Fortschritt
des Krankheitsprozesses, 3. Tremor am ganzen Korper, besonders stark
an den Extremititen, 4. Rigiditét und Gebundenheit mit Uberwiegen
der Erscheinungen seitens der Gesichtsmuskulatur, 5. verlangsamte,
nicht immer skandierende Sprache, 6 MilzvergréBerung, 7. Verkleinerung,
manchmal auch pseudocirrhotische VergroBerung der Leber, 8. Defekte
der Psyche und der emotionalen Sphire, 9. pericorneale Pigmentringe
von Kayser-Fleischer.

Pathologisch wird von dem Proze8 hauptsichlich das Corpus stria-
tum, in geringerem Grade der Thalamus, die Regio subthalamica,
der Pons und der Nucleus dentatus cerebelli befallen. Stellt man die
wesentlichsten Symptome einander gegeniiber, durch die beide erwihnten
Krankheiten gekennzeichnet werden, so mufl man die Identitidt der
meisten Symptome konstatieren, die sich in einigen Fillen nur quanti-
tativ, d. h. ihrem Grade nach unterscheiden (Rigiditét, Sprachstérungen).
Die Ringe von Kayser-Fleischer und die Defekte der psychischen und
emotionalen Sphére waren bis vor jimgster Zeit die einzigen Momente,
die der Differentialdiagnose der beiden Erkrankungen zur Verfiigung
standen. Diese beiden Symptome sind jedoch auch nicht konstant
genug, um bei der Untersgheidung zwischen Pseudosklerose und Wilson-
scher Krankheit aly Stiitze dienen zu kénnen.

Vor allem fiel die Beschreibung der Kayser-Fleischerschen Ringe
in eine wesentlich spétere Zeit (1902) als die ersten Schilderungen der
Pseudosklerose. AufBlerdem konnen die Ringe infolge der groBen Selten-
heit.ihres Vorkommens und gewisser Schwierigkeiten der Untersuchung
bei einer iiblichen Priifung leicht iibersehen werden, falls die Aufmerk-
samkeit des Spezialisten ihnen nicht besonders zugewandt ist. AuBerdem
sind in der Literatur auch Fille bekannt geworden, wo die Ringe von
Kayser-Fleischer auch bei der Wilsonschen Krankheit festgestellt wurden.
So hat z. B. im Frihjahr 1927 Dr. Archangelsky (Klinik von Prof.
Odinzow) einen Fall der Pigmentation der Corea vom Typus Kayser-
Fleischer bei einem 11 jéhrigen, an Wilsonscher Krankheit leidenden
Médchen beobachten und pathologisch-anatomisch untersuchen konmnen.
Dr. Konowalow (Klinik des Prof. Rossolimo) hat ebenfalls 1927 einen
Fall von Wilsonscher Krankheit beschrieben, der mit Cornealpigmen-
tation in Form von Kayser-Fleischer-Ringen einherging. Auch Prof.
T'schugunow wnd Astwazaturow wiesen bei der Wilsonschen Erkrankung
die Ringe von Kayser-Fleischer nach.

Was die Verinderungen seitens der” Psyche und der emotionalen
Sphire anbelangt, so wurden diese Symptome auch bei der Wilsonschen
Krankheit vorgefunden, wobei sie je nach der Schwere des Falles und
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dem Entwicklungsstadium des Prozesses mebr oder minder stark aus-
gepragt sind.

Hinsichtlich des histopathologischen Bildes wurden die negativen
Befunde seitens des Nervensystems, wie sie in den ersten Beschreibungen
der Pseudosklerose dargelegt sind, mit der Entwicklung der Kenntnisse
und einer vollkommeneren Untersuchungstechnik von positiven Befunden
abgelost, wobei immer gréfere pathologische Verdnderungen nach-
gewiesen wurden. Durch die Untersuchungen von Alzheimer, C. Vogt
und Spielmeyer wurden nicht blofl im Corpus striatum, sondern auch im
Thalamus, in der Regio subthalamica, der Briicke und dem Nucleus
dentatus cerebelli Alterationen nachgewiesen.

Charakteristisch ist der Umstand, daB die von Alzheimer bei der
Pseudosklerose zuerst 1920 beschriebenen Verdinderungen, von Sprel-
meyer auch bei der Wilsonschen FErkrankung vorgefunden werden
konnten.

Deswegen meint Spielmeyer, es gebe bei der Pseudosklerose und
der Wilsonschen Krankheit keinen Unterschied im histopathologischen
Bilde und der pathologische Prozell wire ein und derselbe.

Wendet man sich zu der Klinik der Pseudosklerose und der Wilson-
schen Krankheit, so mufl bemerkt werden, daf in bezug zu vielen in der
Literatur bis jetzt beschriebenen Fillen Meinungsverschiedenheiten
hinsichtlich der Diagnose bestehen. Sieht man von den Fallen, welche
vor 1912 unter anderweitigen Diagnosen beschrieben wurden (tetanoide
Chorea von Gowers (1888), ,,Sclerosis multiplex” und ,,Paralysis agitans
juvenil.“ vieler Autoren) ab, so mufl darauf hingewiesen werden, da8
R. Cassirer in seiner Arbeit iiber die progressive lenticulire Degeneration
(1913) bestreitet, die von Jokoyama und Fischer, L’hermitte und Schiitte
als Wilsonsche Krankheit geschilderten Félle wiren wirklich als solche
zu deuten, indem er dieselben zur Pseudosklerose rechnet. Interessant
ist der Fall aus der Klinik von Prof. Neégeli; dort befindet sich némlich
seit dem 17. 5. 1888 eine Kranke, die zur Zeit 61 Jahre alt ist und bei
der die Erkrankung schon seit 43 Jahren besteht (die Krankheitsge-
schichte umfaBt 1900 Seiten). In der 90er Jahren figurierte die Kranke
als Fall der Sclerosis multiplex. 1911 &nderte Prof. Ndgeli die Diagnose
und stellte Pseudosklerose fest. Endlich dnderte er 1921 die Diagnose
nochmals und sprach sich nun endgiiltig fiir die Wilsonsche Krankheit aus.

In seiner Monographie aus dem Jahre 1921 sprach sich Dr. Hall
Hir die ZweckmiBigkeit einer Vereinigung der uns interessierenden Kr-
krankungen unter dem Begriffe der hepato-lenticuliren Degeneration
aus. Der gleichen Meinung sind auch Prof. Astwazaturow, Tschugunow
und Papadaito.

Nach diesen kurzen Bemerkungen wollen wir zu unserer Beobachtung
tibergehen.
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Im Mirz dieses Jahres erschien die Kranke Sch., 22 Jahre, bei uns mit den
folgenden Beschwerden: Zittern der Arme und Beine, besonders links, allgemeine
Schwiche, rasche Ermudbarkeit, erschwerte und verlangsamte Bewegungen und
allgemeine Gebundenheit, stindige Kopfschmerzen, Schwindel beim Lesen und
beim Gehen (in der letzten Zeit wurde das Fahren in Straflenbahn und Autobus
fiir die Kranke ganz unmoglich, weil der Schwindel sich dabei steigerte), sie litt
auch an Schlaflosigkeit (schlief nicht iiber 1—2 Stunden téglich), hatte morgens
Ubelkeit, Apathie, war trige und zu allem teilnahmslos, schlechte Gemiitsstimmung
dominierte, haufig trat ohne Anla Weinen, seltener ebenso unmotiviertes Lachen
auf; das Gedachtnis war geschwicht, Zwangsideen, unbegriindetes Angstgefiihl,
erhohte Reizbarkeit, starker Speichelflul3, hdufiges Erbrechen, manchmal Diplopie,
periodisch eintretende Schmerzen im Gebiete des Herzens, Herzklopfen und endlich
Schmerzen im rechten Epigastrium, welche sich bei Didtfehlern steigerten.

Anammnese. Die Kranke stammt aus einer gesunden Familie: 3 Brider und
4 Schwestern sind gesund; der Vater der Patientin trieb Alkoholmifibrauch. Im
iibrigen konnte nichts Pathologisches in der Ascendenz nachgewiesen werden.
Die Kranke war am Ende einer normalen Schwangerschaft geboren, entwickelte
sich und wuehs in ganz normaler Weise, wich in Keinerlei Hinsicht von ihren
Altersgenossen ab. In der Kindheit Masern; 1923 iiberstand die Pat. eine Operation:
man entfernte ihr den 6. Finger an der linken Hand. 1920 hatte sie eine Milz-
erkrankung. Die Milz war stark vergroflert und empfindlich. 4 Monate verbrachte
die Pat. in einem Krankenhaus ihres Heimatortes, dann kam sie in Moskau in
die Klinik des Prof. Pletnew, wo die Diagnose auf Morbus Banti gestellt wurde.
Laut Angaben der Kranken wurde die Milz in der genannten Klinik um 18 cm
vergrofert gefunden. Es wurde eine Operation vorgeschlagen, zu der die Kranke
nicht einwilligte. Ein Jahr spiter hatte sich ihr Befinden so weit gebessert, dafl
sie jegliche Behandlung einstellte und in einer Apotheke zu arbeiten anfing. 1924
erkrankte sie abermals und wurde in die Klinik des Prof. Wickert aufgenommen,
wo eine Cholecystitis konstatiert wurde. Nach 2 Monate langem Aufenthalt in der
Klinik wurde die Pat. nach Hause entlassen, wo sie bald wieder ihre Arbeit in der
Apotheke aufnahm und ohne Unterbrechung bis zum 24. 10. 28 (d. h. beinahe
4 Jahre lang) fortsetzte. Noch 1927 bemerkte die Pat., daB sie bei der Arbeit rasch
-ermiidete, es trat leichter Tremor in den Hinden, namentlich bei Ubermﬁdung
auf, 1928 hatte sich der Zustand verschlimmert: die Schwéiche und Ermiidbarkeit
hatten sich gesteigert, der Tremor der Hinde war stirker geworden, Pat. wurde
matt, wenig beweglich, die Arbeit in der Apotheke wurde ihr schwerer und
schwerer (wegen des Zitterns in den Handen verschiittete sie oft die Arzneien,
die sie fertigstellen mult, sie lief Geschirr fallen, bekam ofters Verweise wegen
.. Nachlassigkeit” und ,,Achtlosigkeit*). Im Sommer des Jahres 1928 machte
die Kranke in Essentuki eine Kur durch, fiihlte aber keine Erleichterung. Nach
Angaben der Schwester der Pat. hatte sich letztere in aktiver Weise an einem
dramatischen Verein beteiligt, mufite aber wegen Schwiche, Ermiidbarkeit und
allgemeiner Gebundenheit davon zuriicktreten.

Noch 1927 konnte die Kranke nicht selbstindig ein Bad nehmen und mubBte
stets die Hilfe der Mutter oder der Schwester in Anspruch nehmen. Die Erschei-
nungen des Tremors und das Schwichegefiihl steigerten sich immer mehr, so daB die
Pat. im Oktober 1928 gezwungen war, ihre Arbeit in der Apotheke zu verlassen.

Im August-September 1928 litt Pab. 11/, Monate lang an Schlaflosigkeit (sie
schlief damals nicht mehr als eine Stunde). Am 24. 10. 28 wurde die Kranke in die
Nervenklinik der Universitit Moskau aufgenommen. Im November 1928 machte
gich bei ihr in der Klinik Schlafsucht bemerkbar. Die Kranke schlief beinahe
24 Stunden lang, erwachte nur auf ein paar Minuten, um ihre physiologischen Be-
diirfnisse zu befriedigen und schlief darauf gleich wieder ein. Eine derartige Schlaf-
sucht dauerte 11/, Monate und wich dann einer Schlaflosigkeit, an der die Kranke



602 A. M. Weger und D. M. Natanson: Zur Lehre von der Pseudosklerose,

auch jetzt noch leidet. Am 24. 2. 29 wurde Pat. ungebessert aus der Klinik ent-
lassen. Im Februar wurde sie im Bureau fiir &rztliche Expertise begutachtet
und dem Zustande ihrer Gesundheit nach zur 2. Kategorie der Invaliditit
gerechnet.

Menses hatte die Pat. weder in der Vergangenheit, noch in der Gegenwart
(bei der Mutter und den Schwestern waren die Menses mit 14 bzw. 17 Jahren auf-
getreten). Libido fehlt bei der Kranken auch und sie zeigte kein Interesse gegeniiber
den. Vertretern des entgegengesetzten Geschlechtes.

Status: Die Kranke ist iiber mittelgroBl, von regelmiBigem Kérperbau und be-
friedigendem Ernahrungszustand. Das subcutane Fettgewebe ist mittelméBig
stark entwickelt. Die sichtbaren Schleimhiiute und Hautdecken sind animisch.
Das Muskelrelief ist gentigend ausgeprigt, die Elastizitit der Muskeln ist herab-
gesetzt. Die Brustdriisen sind gut entwickelt; die Lymphdriisen des Halses, sowie
die Submaxillar-, Cubital- und Leistendriisen sind nicht zu palpieren. Die Schild-
driise ist nicht vergréfert; Behaarung des Schamberges ist normal. Weder Hypo-
noch Hypertrichosis. Die Beweglichkeit des Riickgrates ist in vollem Umfange
erhalten und schmerzlos. Die Exkursion des Brustkorbes ist im Bereich der Norm.

Seitens der inneren Organe: Die Grenzen des Herzens sind etwas nach rechts
zu erweitert. Pulsfrequenz gesteigert: bis 110 in einer Minute gesteigerte Erregbar-
keit des Herzmuskels. Blutdruck rechts 115/60; links 122/62; beide Kuppen des
Zwerchfells befinden sich auf der Héhe der 9. Rippe. Die Milz ist derb und ver-
grofert (durch Réntgenaufnahme bestitigt). Die Leber ist schmerzhaft bei der
Palpation, aber nicht vergréfert. Keine Abweichungen von der Norm seitens der
Lunge, des Magen-Darmtraktes und des Harn- und Genitalsystems.

Blutanalyse: Hb 83°%/y, Erythrocyten 4 610 000, Leukocyten 5 600, Farb. Koef.
0,9, die Erythrocyten sind schwach animisch, Polychromasie im dicken Tropfen
(1 ). Basophyle Kornelung fehlt. Vitale 0,19/, Neutrophile 60°,, Lymphocyten
217,5%/,, Monoeyten 7%/, Eosinophile 5%, Basophile 0,5%,, Blutplittchen 219 000,
Segmentierte (Schilling) 53,5%

Harnanalyse: Spezifisches Gewicht 1019. Deutliche Spuren von Eiweifi, Nieren-
epithel, teils fettig entartet: 1—2 Ex., stellenweise geringe Anhéufungen desselben.
Ausgelaugte, bisweilen auch unverinderte Erythrocyten zu 2—3 Ex., selten einmal
in Anhéufungen zu 50 Ex. Hyaline und kérnelige Zylinder: 2—3 im Préiparat.

Nervensystem: Seitens der Hirnnerven wurde der folgende Befund erhoben:
Exophthalmus, rechts stédrker. Der rechte Aungenspalt und die rechte Pupille sind
gegeniiber der linken Seite etwas erweitert. Reaktion auf Licht rechts herabgesetzt.
Ungeniigende Konvergenz. Die Bewegungen der Augipfel werden nach allen
Richtungen hin langsam, stoBweise ausgefithrt. Das Gesicht ist andmisch, ctwas
maskenartig, driickt Verwunderung und Angst aus. Manchmal tritt zwangsweise
Lachen ohne jeglichen Grund auf. Die Gaumenbogen werden bei der Phonation
schwach kontrahiert. Keine Schluckstérungen. Die Cornealreflexe sind lebhaft,
die Conjunctival- und Glotisreflexe fehlen. Die Sprache der Kranken ist verlang-
samt, etwas monoton, schlecht moduliert. Seitens der motorischen Sphére wurde
das folgende bemerkt: der Gang ist langsam, beim Gehen macht die Kranke wenig
Mitbewegungen mit den rechten Arm, der linke Arm beteiligt sich aber itberhaupt
nicht an diesen Bewegungen. Das Gehen mit geschlossenen Augen ist unméglich.
Beim Gehen zeigt die Kranke Neigung nach links abzuweichen. Weder Pro- noch
Retropulsion. Nackenrigiditit. Die Pat. ist etwas vorniiber gebeugt, der Kopf
ist etwas vorgestreckt. Bei der Probe mit geschlossenen Augen ist die Neigung
nach seitwirts, namentlich nach links und zuriick bemerkbar.

Die Muskelkraft der oberen Extremititen ist in allen Segmenten, sowohl rechts
wie links, bei Beugen und beim Strecken stark herabgesetzt. Nach dem Dynamo-
meter rechts — 6, links —10. Der Muskeltonus der linken Extremitéten ist einiger-
maBen gesteigert, im Vergleich zu den rechten Extremitsiten. Die Muskelkraft
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der unteren Extremititen ist ebenfalls betrichtlich herabgesetzt. Die Ernadhrung
der Muskeln ist ungleichmifig. Keine Atrophie. Es wird eine rasch eintretende
Ermiidbarkeit der oberen und unteren Extremititen bemerkbar: die Kranke kann
kaum 1/,—1 Minute lang die Arme gestreckt halten.

Tremor von hoher Frequenz (bis 10 Schwingungen in einer Sekunde) und starker
Amplitude in den Hénden, besonders in der linken, dabei in den distalen Teilen
der Extremitit stirker ausgeprigh (Abb. 1).

Abb. 1. Tremogramme.

Werden die Hénde aus einer horizontalen Ebene in eine vertikale gebracht,
so steigert sich die Frequenz und die Amplitude des Tremors. Merklich gesteigert
ist der Tremor in den Morgenstunden, bei der Ruhe wird er schwicher, schwindet
aber nicht. Im Schlafe hért der Tremor auf. Bei aktiven Bewegungen, kérper-
lichen Anstrengungen und zweckentsprechenden Einstellungen wird der Tremor
starker. Der Tremor weist einen rhythmischen Charakter auf. Er stort die Kranke
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Abb. 2. Das Schreiben der Kranken.

beim Schreiben, erschwert ihr das Essen, das An- und Auskleiden und auch die
Ausfiihrung vieler feinerer Bewegungen. Beim Essen beugt sich die Kranke, um
dem Tische naher zu sein, die Entfernung vom Teller bis zum Munde abzukiirzen,
aber auch dies beseitigt die Schwierigkeiten nicht, die Kranke verschiittet dennoch
die Suppe, vergieBt den Tee usw. (Abb. 2). Der Tremor ist auch an den unteren
Extremitéten ausgeprigt, wobei er im linken Beineé deutlicher als im rechten ist.
Ataxie ist nicht nachweisbar. V. Z. fehlt. Die Probe auf Adiadochokinese gelingt
nicht, da der linke Arm dabei besonders stark zuriickbleibt. In den Reflexen der
oberen und unteren Extremititen sind keine besonderen Abweichungen von der
Norm bemerkbar. Die Reflexe von Mayer und Léri sind gleichmaBig abgeschwiicht.
Die Bauch- und Plantarreflexe sind lebhaft und gleichmaBig. Die Knie- und
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Achillesreflexe sind stark, dabei links etwas mehr gesteigert als rechts. Beider-
seitiger Fullklonus, besonders links stark ausgepriigt; rechts ist er sehr rasch er-
sehopfbar. Die Négel an den beiden GrofRzehen sind von unregelmiBiger Kon-
figuration, briichig und pigmentiert. Hellbraune Pigmentierung der Haut der oberen
Bauchpartien und an den vorderen Réndern des M. pectoralis. Weiler Dermo-
graphismus. Kalte cyanotische Hande und Fiife; die Hauttemperatur ergibt
einen. Unterschied von 2—4° Gesteigerte Salivation. Hyperhydrosis. Starkes
Durstgefiih]l. Seitens der Sensibilitit keinerlei Abweichungen von der Norm.
Sphincter —N. Keine Veranderungen in den Genitalien. Ein Réntgenogramm. des
Schéidels in Profilstellung und en face zeigte keine Alterationen, an den Knochen.
Wa.R. negativ. Seitens der psychischen und emotionalen Sphire wurde stark
erhohte nervose Hrregbarkeit und emotionelle Labilitat beobachtet. Schlechte
Stimmung und Depression privalieren. Die Kranke ist singstlich, weint oft ohine
Ursache. Das Gedéchtnis ist bedeutend geschwacht, die Merkfahigkeit stark
zuriickgegangen. Alle intellektuellen Prozesse sind verzdgert und stehen in keinem
Verhdltnis zu dem Entwicklungsgrade des Subjekts. Die Kranke ist schiichtern,
gewdhnt sich nur mit Miihe an eine Anderung ihrer Umgebung, ist wenig gesellig.
Es fehlt ihr an Initiative, um mit ihrer Umgebung in Kontakt zu treten. Zeitlich
und rdumlich gut orientiert.

Stotus oculosum. An der Hornhaut beider Augen sind dicht am Limbus
2—3 mm breite braungriinliche Ringe bemerkbar. Diesclben erreichen ihre gréBte
Breite und intensivste Farbung im oberen und im unteren Segment der Cornea
und werden nach den Seiten zu schmiler. Am linken Auge ist der Ring an der
medialen Seite weniger bemerkbar, am rechten Auge ist er lateral weniger aus-
gebildet. Der Augenhintergrund ist unverindert, die Media durchsichtig, Refraktion
beider Augen: myopischer Astigmatismus 1,5 D beiderseits. Die Sehscharfe ist
bei Korrektion beinahe 1,0. Das Gesichtsfeld ist nicht eingeschrankt, Dunkel-
adaptation N. Der Augenhintergrund ist unverindert. Bei der Untersuchung der
Cornea beider Augen mittels einer Spaltlampe wurde der nachstehende Befund
erhoben: an der ganzen Peripherie der Hornhaut ist eine ringférmige griinlich-
goldige Zone vorhanden, die 2—3 mm breit ist und sich gegen das Zentrum der
Hornhaut allméhlich aufhellt. Die Triibung ist fein pords, stellenweise getiipfelt,
sie ist in der Descemethiille lokalisiert. Nach oben und nach innen zu ist die
Zone schmaler als in den tibrigen Partien. Das Epithel und das Parenchym ist
an der Peripherie der Hornhaut nicht alteriert. Im ibrigen Norm.

Fassen wir die Krankengeschichte kurz zusammen, so sehen wir,
daB es sich um eine 22 Jahre alte Kranke aus vollkommen gesunder
Familie handelt, bei dex sich mit 13 Jahren das Bild einer Splenomegalie
entwickelte, welche als Morbus Banti diagnoestiziert wurde: mit 17 Jahren
hatte sie eine Frkrankung der Leber und der Gallenblase und mit
20 Jahren entwickelten sich bei der Pat. ohne vorangegangene Infektion,
ohne Temperatursteigerung oder akuten Beginn, allmahlich Erschei-
nungen einer allgemeinen Schwiche, leichter Ermiidbarkeit, Tremor der
Extremititen, namentlich der linken, allgemeine Gebundenheit vnd Rigi-
ditit, periodische Schlafstérungen (Schlafsucht, die mit Perioden der
Schlaflosigkeit abwechselte). Diese Erscheinungen steigerten sich rasch,
dann gesellten sich hartndckige Kopfschmerzen, Schwindelanfille,
Alterationen seitens der psychischen und intellektuellen Sphére und
eine ganze Reihe anderer neurotischer Beschwerden und Symptome
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hinzu, welche die Kranke erwerbsunféhig machten und sie in den stérksten
Grad der Invaliditit versetzten (Erwerbsunfihigkeit von 1009%,).

Im Zustande der Kranken macht sich hauptsichlich das Folgende
bemerkbar: 1. Rhythmischer Tremor von dem Charakter eines Inten-
tionstremor von hoher Frequenz und Amplitude, mit Pravalenz in den
linken Extremitdten und 2. Erscheinungen einer allgemeinen Gebunden-
heit und Rigiditit, die sich dem Typus eines amyostatischen Syndroms
bei der Encephalitis epid. ndhern, 3. Muskelschwiiche und leichte Ermiid-
barkeit, 4. UngleichmiBigkeit der Sehnenphinomene und Vorhanden-
sein von FulBklonus, 5. Cornealringe von Kayser-Fleischer und Pigmentie-
rung einzelner Bezirke des Kérpers, 6. Fehlen der Menses, 7. Stérungen
seitens der intellektuellen und emotionalen Sphére, 8. VergroBerung der
Milz und periodische Schmerzanfille im Gebiet der Leber.

Womit haben wir es also im vorliegenden Falle zu tun ¢

FEs unterliegt keinem Zweifel, dafl wir das Bild einer schweren, pro-
gressiven organischen Hrkrankung des Zentralnervensystems vor uns
haben. Den Gedanken an die multiple Sklerose weisen wir aus dem
Grunde ab, weil Nystagmus, spastische Erscheinungen und pathologische
Reflexe fehlen und auch weil sowohl Hautreflexe, als auch eine Reihe
anderer Erscheinungen bei unserer Kranken bemerkbar waren. Bei der
Differentialdiagnose gegen die Folgen der Encephalitis epidemica glauben
wir darauf hinweisen zu miissen, daB die Kranke beim ersten Anblick
durch ihre Hemmungen auffillt, die vor allem den Verdacht auf Parkin-
sonismos erwecken. Bei der eingehenderen Untersuchung der Kranken
und beim Einblick in ihre Anamnese ist man aber gezwungen, von dieser
Diagnose Abstand zu nehmen. Der langsame, allméhlich progressierende
Krankheitsverlauf ohne voraufgegangene, selbst kurzdauernde Infek-
tion, der fiir Encephalitis epid. atypische Tremor, die Alterationen in
der Leber und der Milz mit entsprechenden Erkrankungen in der Ana-
mnese, das Fehlen einer charakteristischen ,,Parkinsonschen® Pose,
Diplopie, Verlust der Reaktion auf Akkommodation und anderweitiger
Augensymptome und endlich die Pigmentierung der Hornhaut in Form
von Kayser-Fleischerschen Ringen, die bislang noch nie in der Literatur
bei Encephalitis epid. beschrieben worden sind, lassen im Verein mit
dem Ausbleiben der Menses und den vorhandenen Stérungen des Intel-
lektes und der emotionalen Sphire die Moglichkeit ausschliefen, die
Diagnose Encephalitis epidemica zu stellen.

Wir haben im allgemeinen das Bild einer hepato-lenticuliren Degene-
ration vor uns, wobei verschiedene Autoren ja unter dieser Bezeichnung
sehr verschiedenes verstehen. Meist rechnet man die Pseudosklerose,
die Wilsonsche Krankheit und den Torsionsspasmus hierher, die, wie
schon gesagt, als ganz verschiedene klinische Formen dargestellt werden.

Sieht man von denjenigen Tatsachen und Symptomen ab, die mit
gleicher Bestandigkeit und Haufigkeit sowohl bei der Pseudosklerose,
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als bei der Wilsonschen Erkrankung auftreten, namentlich den Beginn
der Erkrankung in frither Jugend, das allméhliche Anwachsen der Sym-
ptome und den Progrel des Prozesses, die Muskelschwiche und die leichte
Ermiidbarkeit, den Intentionstremor, die Alterationen der Milz und
der Leber, so wird man auf einige bei unserer Kranken festgestellten
neurotischen Symptome aufmerksam, die bis jetzt meist als Charakteristica
entweder der Pseudosklerose, oder der Wilsonschen Krankheit gegolten
haben. Das wichtigste dieser Symptome sind die pericornealen Pigmen-
tierungsringe von Kayser-Fleischer, die zuerst bei der Pseudosklerose
beschrieben worden sind und bis zur letzten Zeit als spezifische Merk-
male gerade dieser Erkrankung gegolten haben.

In der russischen ophthalmologischen Literatur kommen auch jetzt
noch selten Hinweise auf die eigenartige Pigmentierung vor, die an der
Hornhaut bei der Pseudosklerose auftritt und unter dem Namen Kayser-
Fleischer bekannt ist. In unserem Falle war die Pigmentierung #uBerst
schaxf ausgeprigt. Seitdem Kayser als erster 1902 diese Ringe beschrieben
hat, erscheinen in der ausléndischen Literatur viele Mitteilungen tiber
dieselben. Aber erst 1910 erwihnte Fleischer diese Ringe als Symptom
einer organischen Nervenerkrankung (Pseudosklerose). Er wies auf die
eigenartige Affinitdt des Pigmentes zu den homogenen Hiillen hin, da
das Pigment ja aufler in der Descemethiille auch noch in der glasartigen
Platte des Chorion und in der Pia vorkommt. Die Ophthalmologen
interessieren sich fiir die Natur dieses Pigments und fiir die Wege, auf
denen es in die Descemethiille dringt. Die Lebererkrankung, mit der
die Pseudosklerose einherging, lenkte auf den Gedanken, der Pigment-
ring von Kayser-Fleischer konne infolge Urobilinablagerungen gebildet
sein. Als Rumpel die Obduktion eines der frither beschriebenen klini-
schen Kranken im Jahre 1909 vornahm, sprach er die Vermutung aus,
Silber konne das Substrat dieses Pigmentes sein. Als ein Versuch der
Priifung der den Pigmentring passierenden Strahlen mittels Spektro-
mikroskop (Kubik) angestellt wurde, so erhielt man ein Spektrum mit
Adsorptionsstreifen zwischen Griin und Blau, wobei das Ende des Spek-
trums mit kurzer Wellenlinge reduziert war. Als man dieses Spektrum
mit demjenigen der Blut- und Gallederivate verglich, so wurde eine
Ahnlichkeit mit dem Spektrum einer konzentrierten Urobilinlosung fest-
gestellt, wobei Kubik die Vermutung &uBerte, Urobilin habe sich in der
Descemethiille abgelagert. Auch Hell und Fleischer sind Anhénger der
Auffassung, das Pigment sei eine organische Substanz. Ersterer konnte
eine Auflosung des Pigmentes in 25%iger Schwefelsiure nicht bewirken,
und Fleischer glaubte, das Pigment der Ringe sei ein Hamoglobinderivat.
1922 verdffentlichten Siemerling und Oloff eine hochst interessante
Beobachtung : in ihrem Fall waren nicht allein Ringe von Kayser-Fleischer
vorhanden, sondern es wurde auch eine eigentiimliche Pigmentation
der Vorderkapsel der Linse nachgewiesen, welche derjenigen gleich war,
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die an Augen zu bemerken sind, nachdem Kupfersplitter eine Zeitlang
in denselben verblieben sind (Scheinkatarakt).

Dieser Fall ist von um so gréBerem Interesse, da er zur Sektion
gelangte und 1927 von Jef ausfithrlich beschrieben wurde. Es stellte
sich heraus, dafl bei verschiedenen Methoden der Fixierung der Augen
unerwartete Ergebnisse gefunden wurden (JefB). Bei Einbettung in Cel-
loidin schwand das Pigment aus den Schnitten, wihrend in paraffinierten
Schnitten ein deutliches Bild der Ablagerung des Pigmentes in der
Descemethiille nachweisbar war. Diese Erscheinung erklérte Jef damit,
daf3 das Pigment in Ather-Alkohol gelést wurde; dies brachte ihn auf
den zuvor schon von ihm ausgesprochenen Gedanken, die Pigment-
ringe bestiinden aus Urobilin, das in Ather loslich ist. Im Gegensatz
zu dieser Annahme stand die Meinung einer Gruppe von Forschern,
hauptséchlich Pathologen, wie Rumpel, Weinland und Soldner, die aus
Silber bestehendes Pigment in den inneren Organen von Pseudosklero-
tikern nachwiesen und meinten, das Pigment der Descemethiille sei
ein Silbersubstrat. Als eifriger Vertreter dieser. Anschauung trat vor
kurzem A4. Vogt auf; er hatte ndmlich zufalligerweise bei der Untersuchung
mit einer Spaltlampe bei zwei Frauen ein Bild entdeckt, das der Firbung
nach den Ringen von Kayser-Fleischer vollig identisch war. Diesen beiden
Frauen hatte man eine 1/,9/jige Lésung kolloidalen Silbers verordnet.
Vogt kontrollierte seinen Befund auf chemischem Wege. Silber und
Gold werden von einer 10°%/jigen wisserigen Cyankalilosung aufgelost;
durch Einwirkung dieser Losung auf Priparate der Pigmentringe von
Kayser-Fleischer gelang es Vogt;, das Pigment von der Descemethiille
zum Verschwinden zu bringen. Auf Grund seiner Versuche nimmt er
an, Silber sei das Substrat des Pigments in den Ringen von Kayser-
Fleischer. Nach Meinung von Vogé wird die erkrankte Leber mit der
Elimination des Silbers und des Kupfers nicht fertig, welche mit der
Nahrung in den Organismus gelangen, wodurch eine Ansammlung dieser
Substanzen mit darauffolgender Intoxikation des Organismus zustande
kommt. Darauf wire héchstwahrscheinlich auch die Pigmentierung der
Vorderkapsel der Linse in dem Falle von Siemerling-Oloff zuriickzufiihren,
die augenscheinlich durch allzustarke Ansammlung von Kupfer in der
Leber entstanden war. Nimmt man die Vermutung Vogfs als richtig
an, so bleibt es dennoch unverstindlich, weswegen die Ringe von Kayser-
Fleischer so selten bei Kranken vorkommen, die mit Silberpriparaten
behandelt werden. Andererseits st die organische Herkunft des Pig-
ments jener Ringe noch lange nicht bewiesen. Urobilin ist am besten
in Alkohol I6sbar, die Descemethiille wird aber durch langen Aufenthalt
der Schnitte in Alkohol nicht entfirbt.

Wie dringt das Pigment in die Descemethiille ?

Diese Frage wird durch die Arbeiten von Ascher beleuchtet. Ascher
gelang es vermittels Vitalfirbung (Brillant- Kresylblau) im Limbus
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ein System von radidr zur Hornhaut gelagerten Réhrchen zu entdecken,
wobei dieses System in bogenfirmige Verdstelungen auslief, in der Con-
junctiva aber Osen bildete. Dieses System stellt ein oberflachliches
Iymphatisches Netz des Limbusgebietes dar. AuBerdem bewies Ascher
durch Experimente die besondere Affinitét des Silberpigmentes zu den
elastischen Fasern. Deshalb ist es wichtig festzustellen, wo das Pigment
abgelagert wird: in der Descemethiille, ndher zum Endothel oder zum
Stroma der Hornhaut. Sollte dieser Nachweis gelingen, so kdnnte ver-
mutet werden, dafl im Falle, da das Pigment ndher zum Stroma ab-
gelagert . wird, dieses Iymphatische Netz als vermittelnde Wege zur
Descemethiille wirkt. Offenbar wird das Pigment in der Descemet-
hiille als oberfléchliche Inkrustationen abgelagert. Sollte es aber richtig
sein, daBB — wie es Archangelsky in seinem Falle beschrieben hat — das
Pigment unter dem Epithel in der dem Endothel anliegenden Schicht
der Descemethiille gelegen ist, danm ist es wahrscheinlicher, daf das-
selbe aus der Vorderkammer des Auges eindringt. Weitere Unter-
suchungen sollen zeigen, welche dieser Vermutungen die richtigere ist.

Nun wollen wir zu dem zweiten Symptom tbergehen, das wir bei
unserer Kranken beobachtet haben, ndmlich zu denjenigen Alterationen
der emotionalen und intellektuellen Sphire, die sich bei ihr wahrnehmen
lieBen und die in der Literatur als eines der notwendigen (wesentlichen)
Symptome der Pseudosklerose geschiitzt werden.

" Andererseits liegen jedoch in unserern Falle auch anderweitige Sym-
ptome vor, die — laut der im Schrifttum dariiber eingebiirgerten Vor-
stellungen — uns bewegen konnten, von der Diagnose der Pseudosklerose
Abstand zu nehmen, obgleich die beiden oben erwihnten Symptome
. fiir dieselbe sprechen, und die Wilsonsche Krankheit als. vorhanden an-
zusprechen.

Wir meinen hierbei zwei Symptome: 1. Rigiditdt und Gebundenheit,
die sich auf die Muskulatur aller Extremititen, des Gesichtes und des
Rumpfes verbreitete, anstatt ausschlieBlich die Gesichtsmuskulatur zu
betreffen, wie es bisher bei der Pseudosklerose beobachtet wurde.

2. Sind es die ausgebliebenen Menses, die uns bis jetzt in den Beschrei-
bungen der Fille von Pseudosklerose fast nie vorkamen und die Wilson
selbst bei 4 Frauen von 5, an progressiver lenticuldrer Degeneration
leidender Kranken beobachtet hatte.

Zieht man alles Vorhergesagte in Betracht, so neigt man zu der
Ansicht, eine scharfe Grenze lieBe sich zwischen der Wilsonschen Kr-
krankung und der Pseudosklerose nur schwerlich fithren, in weit fort-
geschrittenen Fillen sei dies aber unmoglich wegen der gesteigerten
Erscheinungen der Gebundenheit und der psychischen Verénderungen.
Hinsichtlich unseres Falles nehmen wir an, daB, ocbwohl neurotische Kr-
scheinungen und Symptome der Pseudosklerose bei der Pat. auch pra-
valiert haben, daneben aber doch auch wieder andere auftraten, die dem
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Syndrom der progressiven lenticuldren Degeneration eigen sind. Des-
wegen zeugt unser Fall, unserer Ansicht nach, von dem Vorhandensein
von Ubergangsformen und Kombinationen von Symptomenkomplexen
und bestatigt daneben die oben geduBerte Vermutung itber die Identitiat
nicht allein des histopathologischen, sondern auch des klinischen Bildes
von Pseudosklerose und Wilsomscher Erkrankung; in jiingster Zeit
findet diese Annahme immer mehr Anhdnger unter den Klinikern und
unter den Histopathologen des Nervensystems. v

Unsere Beobachtung ist von besonderem Interesse: 1. durch die
Ahnlichkeit mit dem Bilde des amyostatischen Syndroms nach Encepha-
litis epil., was keineswegs den Beschreibungen von Wilsons Krankheit
und Pseudosklerose entspricht, die wir in der Literatur gefunden haben;
2. durch das Vorhandensein von Schlafstérungen bei unserer Kranken,
da_dieses Symptom auch fiir die uns beschaftigenden Erkrankungen
véllig neu erscheint und von keinem Autor bis jetzt beobachtet worden
ist; und 3. durch den Morbus Banti, den wir in Anamnese gefunden
haben. Diese drei Umsténde verleihen unserem Falle insoweit Interesse,
als sie uns einerseits gestatten eine gewisse Analogie zwischen der Lokali-
sation der pathologischen Prozesse anzunehmen, welche sich bei den
_Syndromen der postencephalitischen und hepatolenticuldren Degene-
ration abspielen; anderseits erlauben sie die Vermutung zu formulieren,
die Milz spiele eine Rolle in der Entwicklung der geschilderten Erkran-
kung. Natiirlich geniigt aber eine klinische Beobachtung nicht fiir eine
derartige Ansicht; letztere miiBte durch pathologisch-anatomische
Befunde gestiitzt werden. Jedenfalls ist unsere Beobachtung durch die
beschriebenen Daten so sehr eigenartig, dall sie besondere Beachtung
verdient.

Beim Ubergange zn der Frage nach der Pathogenese dieser Erkran-
kung miissen vor allem Verinderungen in der Leber Erwdhnung finden,
die sich am haunfigsten dabei infolge Hepatitis im Zustande der Cirrhose
befindet. So hat Wilson nachgewiesen, dafl in 11 Féllen aus der Gesamt-
zahl von 12 intravital keine krankhaften Lebersymptome aufgetreten
waren, wihrend bei der Autopsie stark ausgeprigte Cirrhose entdeckt
wurde. Die meisten Autoren, die sich mit der Frage iiber ‘den urséch-
lichen Zusammenhang zwischen Lebererkrankung und Nervensystem
befalit haben (Rausch und Schilder, Oppenheim, Fleischer, Westphal,
Volsch, Rumpel, Salus, Schulze) kommen zu dem Schlusse, ein der-
artiger Zusammenhang und Abhéngigkeit wiren tatsichlich vorhanden
und seien folgendermaflen zuwege gebracht: ein gewisser, toxisch-infek-
tioser ProzeBl, der sich in der Leber abspielt, lidiert durch seine
toxischen Produkte das Zentralnervensystem und vor allem jene Be-
zirke desselben, die ihrer Natur nach weniger widerstandsfihig, labil
und am empfindlichsten gegen dieses toxische Agens sind (Alzheimer,
Stocker).

41%
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Professor Siemerling 1aft das Vorhandensein einer spezifischen
Affinitit zwischen den in der Leber gebildeten infektits-toxischen Pro-
dukten und einzelnen Bezirken des Gehirns zu, die infolge ihres beson-
deren Chemismus elektiv betroffen werden. Diesbeziiglich weist Ver-
fasser auf die Untersuchungen von Spaiz iiber die Frage nach der Elek-
tivitdt gewisser Gehirnbezirke in bezug auf den Hisengehalt.

Zu den Worten Prof. Siemerlings konnte man noch hinzufiigen,
dall eine analoge Elektivitdt der Lésionen und Intoxikation durch
CO, Mangan und Formaldebyddampf besteht.

Die Frage mnach der Pathogenese der Wilsonschen Krankheit und
der Pseudosklerose, aber auch tber den Zusammenhang dieser Krank-
heitsformen mit Lebererkrankungen darf nicht als endgiiltig entschieden
und aufgeklart gelten. Gegenwirtig stimmen die meisten Autoren darin
tiberein, diese Leiden seien erworben, nicht aber Ergebnisse eines konge-
nitalen oder abiotrophischen Prozesses. Andererseits besteht auch Uber-
einstimmung der Meinungen in der Literatur beziiglich der toxischen
Natur der Erkrankungen. Dieser letztere Satz, den Wilson selbst und
die angeftihrten Autoren iber die Rolle der Leber in der Entwicklung
toxisch-infektidser auf das Gehirm einwirkender Produkte formuliert
haben, ruft bislang noch viele Entgegnungen hervor.

Was unsere Beobachtung betrifft, so gibt es 1. keine Hinweise auf
einen kongenitalen, blastomattsen oder familidiren Charakter des Leidens;
2. liegt die Tatsache vor, daB bei unserer Kranken eine Lebererkrankung
3—4 Jahre vor Beginn der Lision des Nervensystems auftrat, was der
Meinung vieler Autoren entgegen ist, die die Moglichkeit einer selbstén-
digen, gleichzeitigen, voneinander unabhéngigen Gehirn- und Leber-
erkrankung unter Einwirkung des gleichen schidlichen Agens anerkennen.

Somit scheint unser Fall offenbar den von Wilson, Stemerling und
anderen Autoren aufgestellten Satz zu bestétigen, demgeméf der Leber
die Hauptrolle in der Atiologie und Genese der Gehirnlisionen bei der
Pseudosklerose und der Wilsonschen Krankbeit zukommt.

Auf Grund des Obigen halten wir nachstehende Schliisse fiir méglich:

1. Die Pseudosklerose und die Wilsonsche Krankheit ergeben Ofters
gemischte Ubergangsformen eines seinem Wesen nach gleichen Syndroms
der hepatolentikuldren Degeneration.

2. Das Syndrom der Pseudosklerose und der Wilsonschen Krankheit
kann mit Schlafstérungen, dem Bilde des Parkinsonismus und mit Spleno-
megalie kombiniert auftreten. .

3. Die Natur des Pigments der Descemethiille in den Ringen von
Kayser-Fleischer darf nicht als endgiiltig festgestellt angesehen werden,
obwohl es sehr wahrscheinlich ist, daf es eine Silberverbindung darstellt.

4. Bei jeder Erkrankung des Zentralnervensystems mufl man, aufler
der iblichen Untersuchung des Augenhintergrundes, auch die Hornhaut
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und die vorderen Schichten des Glaskérpers, sowohl mit Hilfe eines
VergroBerungsglases, als auch einer Spaltlampe untersuchen.

5. Es ist notwendig, das oberflichliche lymphatische Netz rings um
den Limbus zu erforschen, um nachzuweisen, auf welchem Wege die
Pigmentablagerung auf der Descemethiille zustande kommt. Dabei
_ist es sehr wichtig festzustellen, in welchem Teile der Descemethiille
das Pigment abgelagert wird: ob niher dem Stroma oder niher dem
Endothel.

- 6. Mit der Entwicklung der wissenschaftlichen Kenntnisse klirt sich
auch die groBe Wichtigkeit der Augensymptome in der Diagnostik der
Krankheiten der inneren Organe und des Zentralnervensystems auf,



