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Sowohl die Pseudosklcrose, Ms auch die Wilson-Krankhei t  sind 
seltene Leiden, werden in der Literatm" nicht hgufig erwghnt und die 
Frage nach ihrem Wesen und ihrer P~*hogencse ist bis jetzt noch un- 
entschieden. Diese Erkr~nkungcn wurden yon den meis*cn Autoren 
als vollkommen selbs*gndige Leiden dargestellt und Ms verschiedene 
nosologische Einheiten angesprochen. Nur in den le~zten Arbeitcn be- 
ginn* sich eine Neigung, zu guSern diesc beiden krankhaf~en Zustgnde 
einander n~her zu stellen, wobei mit der Anhgufung yon Liter~tur- 
~ng~ben und klinischen Beobaehtungen diese Krgnkhciten immcr n~her 
zueinander riicken, die Symptome der einen eng mit den Erscheinungen 
der ~nderen verfloehten erscheinen, wghrend die Grenzcn zwischen ihnen 
vers~reichen. 

Die 1912 Ms ,,progressive lcnticulgre Dege~leration" besehriebene 
Wilsonsche Kr~nkheit besteht im wesentlichen in einer Lgsion des 
Pyramidensystems und lgl~t Mch folgendermM]en ch~r~kterisieren: 
1. der Beginn dcr Erkr~nkung fgllt in das friihe JugendMter, 2. der Ver- 
lauf ist ein Mlmghlich progressierender, 3. es treten unwillkiirliche Be- 
wegungen, huupts~chlich in Form yon rhythmischem Tremor, 4. Muskel- 
sehwgche, 5. Mlgemeine l~igiditgt und Gebundenheit, 6. Contraeturen 
(ohne Lghmungen), 7. Mlmghlich anwachsende Ersch5pftmg, 8. Dys- 
ar*hrie, 9. Dysphagie auf. Oer pathologische Prozel~ ist dutch Degene- 
ration des Nucleus lenticularis, haupts~chlich aber des Pu~amen und dutch 
Lebcrcirrhose gekennzeichnet, obwohl in den meisten Fgllen zu Lebzeiten 
der Patienten keiner]ei Beschwerden oder Erscheinungen seitens der 
Leber bemerkt werden. 
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Was die Pseudosklerose anbelang% die zuerst yon Westphal 1883 
geschildert und dann yon Stri~mpell erggnzt win'de, so darf diese Erkran- 
kung gegenwgrtig folgendermaSen kurz charakterisiert werden: 1. Be- 
ginn im friihen JugendMter, 2. Mlm~hlicher, langsamer Fortschritt 
des Krankheitsprozesses, 3. Tremor am ganzen KSrper, besonders stark 
an de~l Extremir 4. Rigiditg~ und Gebundenheit mit Uberwiegexl 
der Erseheinungen seitens der Gesichtsmuskulatur, 5. verlangsamte, 
nieht immer skandierende Sprache, 6 Milzvergr58erung, 7. Verkleinerung, 
manehmM auch pseudocirrhotisehe VergrSl~erung der Leber, 8. Defekte 
der Psyche und der emotionMen Sphere, 9. pericorneMe Pigmentringe 
yon Kayser-Fleischer. 

Pathologisch wird yon dem Proze8 haupts~chlieh das Corpus s~ria- 
rum, in geringerem Grade der Thalamus, die Regio subthalamiea, 
der Pens und der Nucleus dentatus cerebelli befallen. Stellt man die 
wesentliehsten Symptome einander gegeniiber, durch die beide erwghnten 
Krankheiten gekennzeichnet werden, so muB man die Identit~t der 
meisten Sympr konstatieren, die sich in einigen Fgllen nut  quanti- 
tativ, d. h. ihrem Grade naeh un~erseheiden (Rigidi~gt, Spraebsterumgen). 
Die l~inge yon Kayser-Fleischer und die Defekte der psyehisehen mid 
emotionalen Sphgre waren his vor jiingster Zeit die einzigen Momente, 
die der DifferentiMdiagnose der beiden Erkrankungen zur Verftigung 
standen. Diese beiden Symptome siud jedoeh auch nieht konstant 
genug, um bei der Unters~heidung zwischen Pseudosklerose und Wilson. 
sober Krankheit  als Stiitze dienen zu kSnnen. 

Vor Mlem fiel die Beschreibung der Kayser-Fleischerschen Ringe 
in eine wesentlich spi~tere Zeit (1902) Ms die ersten Schilderungen der 
Pseudosklerose. Aul~erdem kSnnen die Ringe infolge der groSen Selten- 
heit.ihres Vorkommens und gewisser Schwierigkeiten der Untersuehung 
bei einer iibliehen Priifung leicht iibersehen werden, falls die Aufmerk- 
samkeit des SpeziMisten ihnen nieht besonders zugewandt ist. AuBerdem 
sind in der Literatur aueh Fglle bekannt geworden, we die I~inge yon 
Kayser-Fleiseher auch bei der Wilsonschen Krankheit  festgestellt wurden. 
So ha~ z. ]~. im Friihjahr 1927 Dr. Archangelslcy (Klinik yon Prof. 
Odinzow) einen Fall der Pigmentation der Cornea vom Typus Kayser- 
Fleischer bei einem 11 jghrigen, an Wilsonscher Krankheit  leidenden 
Mgdehen beobach~e~a trod pa~hologisch-ana~omiseh untersuehen kS~mem 
Dr. Konowalow (Klinik des Prof. Rossolimo) hat ebeIffalls 1927 einen 
Fall vo,t Wilsonscher Krankheit besehrieben, der mit CorneMpigmen- 
ration in Form yon Kayser-Fleischer-gingen einherging. Auch Prof. 
Tschugunow und Astwa~turow wiesen bei der Wilsonschen Erkrankung 
die t~inge yon Kayser-Flsischer naeh. 

Was die Vergnderungen seitens der~Psyehe und der emotionMen 
Sphgre anbelang~, so wurden diese Symptome aueh bei der Wilsonsehen 
Krankhei t  vorgeftmden, veobei sie je naeh der Sehwere d e s  l%lles and 
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dem Entwicklungsstadium des Prozesses mehr oder minder stark aus- 
geprggt sind. 

ttinsichtlieh des histopathologischen Bildes wurden die negativen 
Befunde seitens des Nervensystems, wie sic in den ersten Besehreibungen 
der Pseudosklerose dargelegt sind, re.it der Entwieklung der Kenntnisse 
und einer vollkommeneren Untersuehungsteehnik yon positiven Befunden 
abgel6st, wobei immer gr68ere pathologische Vergnderungen nach- 
gewiesen wurden. Dutch die Untersuehungen yon Alzheimer, C. Vogt 
und Spielmeyer wurden nicht blo8 im Corpus striatum, sondern auch im 
Thalamus, in der Regio subthalamica, der Briieke und dem Nucleus 
dentatus cerebelli Alterationen naehgewiesen. 

Charakteristiseh ist der Umstand, dab die yon Alzheimer bei der 
Pseudosklerose zuerst 1920 besehriebenen Ver~nderungen, yon Spiel- 
meyer aueh bei der Wilsonsehen Erkrankung vorgefunden werden 
konnten. 

Deswegen meint S,pielmeyer, es gebe bei der Pseudosklerose und 
der Wilsonsehen Krankheit keinen Untersehied im histopathologiseken 
Bilde und der pathologisehe Proze8 wgre em und derselbe. 

Wendet man sieh zu der Klinik der Pseudosklerose und der Wilson- 
sehen Krankheit,  so muft bemerkt werden, dab in bezug zu vielen in tier 
Literatur bis jetzt besehriebenen F/~llen Meinungsversehiedenheiten 
hinsichtlich der Diagnose bestehen. Sie.ht man yon den F/illen, welche 
vor 1912 unter anderweitigen Diagnosen besehrieben wurden (tetanoide 
Chorea yon Gowers (1888), ,,Sclerosis muls und ,,Paralysis agitans 
juvenil." vieler Autoren) ab, so mul3 darauf hingewiesen werden, dab 
R. Cassirer in seiner Arbei% tiber die progressive lentieul~re Degeneration 
(1913) bestreitet, die yon Jokoyama und Fischer, L'hermitte und Sehiitte 
als Wilsonsehe Krankheit  gesehilderten F/~lle wgren wirklieh als sblehe 
zu deuten, indem er dieselben zur Pseudosklerose reehnet. Interessant 
ist der Fall aus der Klinik yon Prof. Ndigeli; dort befindet sieh ngmlieh 
seit dem 17.5. 1888 eine Kranke, die zur Zeit 61 Jahre air ist und bei 
der die Erkral~kung sehon seit 43 Jahren besteh~ (die Krankheitsge- 
schiehte umfagt 1900 Seiten). In der 90er Jahren figurierte die Kranke 
als Fall der Sclerosis multiplex. 1911 /~nderte Prof. Niigeli die Diagnose 
und stellte Pseudosklerose lest. Endlieh /~nderte er 1921 die Diagnose 
nochmals und sprach sich nun endgiiltig fiir die Wilso~sche Krankheit  aus. 

In seiner Monographie aus dem Jahre I921 sprach sieh Dr. Hall 
fiir die Zweekmi~Bigkeit einer Vereinigung der uns interessierenden Er- 
krankungen unter dem Begriffe der hepato-lentieul/~ren Degeneration 
aus. Der gleiehen Meinung sind aueh Prof. Astwazaturow, Tsehugunow 
und Papadato. 

Nach diesen kurzen Bemerkungen wollen wit zu nnserer Beobachtung 
iibergehen. 
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Im Mgrz dieses Jahres ersehien die Kranke 8eh., 22 Jahre, bei uns mit den 
folgenden Beschwerden: Zittern der Arme und Beine, besonders links, allgemeine 
Sehwgehe, rasche Ermfidbarkeit, ersehwerte und verlangsamte Bewegungen und 
allgemeine Gebundenheit, stgndige Kopfschmerzen, Sehwindel beim Lesen und 
beim Gehen (in der letzten Zeit wurde das Fahren in StraBenbahn nnd Autobus 
fiir die Kranke ganz unm6glich, weil der Sehwindei sieh dabei steigerte), sie litt 
auch an Sehlaflosigkeit (sohlief nieht fiber 1--2 8tunden t/~glieh), hatte morgens 
Ubelkeit, Apathie, war trgge und zu allem teilnahmslos, sehlechte Gemfitsstimmung 
dominierte, hgufig t~rat ohne Anlag Weinen, seltener ebenso unmotiviertes Laehen 
auf; das Gedgehtnis war gesehwgeht, Zwangsideen, unbegrfindetes Angstgeffihl, 
erhShte Reizbarkeit, starker Speiehelflug, h/iufiges Erbrechen, manehmal Diplopie, 
periodisch eintretende Sehmerzen im Gebiete des tterzens, Herzklopfen und endlieh 
Sehmerzen im rechten Epigastrium, welehe sich bei Digtfehlern steigerten. 

A~bamnese. Die Kranke stamm~ aus einer gesunden Familie: 3 Brfider und 
4 Sehwestern sind gesund; der Vater der Patientin trieb Alkoholmif~braueh. Im 
fibrigen konnte niehts Pathologisehes in der Aseendenz naehgewiesen werden. 
Die Kranke war am Ende einer normalen Sehwangersehaf~ geboren, entwiekelte 
sieh und wuchs in ganz normaler Weise, wieh in keinerlei Hinsieht yon ihren 
Altersgenossen ab. In der Kindheit Masern; ]923 fiberstand die Pat. eine Operation: 
man entfernte ihr den 6. Finger an der linken Hand. ]920 hatte sie eine Milz- 
erkrankung. Die Milz war stark vergr61]ert und empfindlieh. 4 Monate verbraehte 
die Pat. in einem Krankenhaus ihres tteimatortes, dann kam sie in Moskau in 
die Klinik des Prof. Pletnew, we die Diagnose auf 3/[orbus Banti gestellt wurde. 
Laut Angaben der Kranken wurde die Milz in der genannten Klinik um 18 em 
vergr6Bert gefunden. Es wurde eine Operation vorgesehlagen, zu der die Kranke 
nieht einwilligte. Ein Jahr spgter hatte sieh ihr Befinden so weft gebessert, dab 
sie jegliehe Behandlung einstellte und in einer Apotheke zu arbeiten anfing. 1924 
erkrankte sie abermals und wurde in die Klinik des Prof. Wichert aufgenommen, 
we eine Choleeys~itis konstatiert wurde. Naeh 2 Monate langem Aufenthalt in der 
Klinik wurde die Pat. naeh Hause entlassen, we sie bald wieder ihre Arbeit in der 
Apotheke aufnahm und obne Unterbreehung his zum 21. 10. 28 (d. It. beinahe 
4 Jahre lang) fortsetzte. Noeh 1927 bemerkte die Pat., daft sie bei der Arbeit raseh 
ermiidete, es trat leiehter Tremor in den Kgnden, namentdieh bei Ubermiidung 
auf. i928 hatte sieh der Zustand versehlimmert: die Sehwgehe und Ermiidbarkeit 
hatten sieh gesteigert, der Tremor der Hgnde war stgrker geworden, Pat. wurde 
matt, wenig beweglieh, die Arbeit in der Apotheke wurde ihr sehwerer und 
sehwerer (wegen des Zitterns in den Hgnden versehiittete sie oft die Arzrteien, 
die sie Ier~igstellen muBt, sie lieB Gesehirr fallen, bekam 6frets Verweise wegen 
,,Naehlttssigkeit" und ,,Aehtlosigkeit"). Im Sommer des Jahres 1928 maehte 
die Kranke in Essentuki eine Kur dureh, f/ihlte abet keine Erleiehterung. Naeh 
Angaben der Sehwester der Pat. hatte sieh letztere in aktiver Weise an einem 
dramatisehen Verein beteiligt, mugte aber wegen Sehwgehe, Ermiidbarkeit und 
allgemeiner Gebundenheit davon zurfiektreten. 

Noeh 1927 konnte die Krartke nieht selbstgndig ein Bad nehmen und muBte 
stets die I-Iilfe der Mutter odor der Sehwester in Ansprueh nehmen. Die Ersehei- 
nungen des Tremors und das Sehwgehegeftihl steigerten sieh immer mehr, so dab die 
Pat. im Ok~ober 1928 gezwungen war, ihre Arbeit) in der Apotheke zu verlassen. 

Im August-September 1928 lit~ Pat. 11/~ Monate lang an Sehlaflosigkeit (sie 
sehlief damals niehg mehr als eine Stun@). Am 21. i0. 28 wurde die Kranke in die 
Nervenklinik der Universitgt Moskau aufgenommen. Im November 1928 maehte 
sieh bei ihr in der Klinik Sehlafsueht bemerkbar. Die Kranke sehlief beinahe 
21 Stunden lang, erwaehte nur auf ein paar Minuten, um ihre physiologisehen :Be- 
diirfnisse zu befriedigen und sehlief darauf gleieh wieder ein. Eine derartige Sehlaf- 
sueh~ dauerte 11/~ 3{onato und wieh dann einer Sehlaflosigkeit, an der die Kranke 
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aueh jetzt noeh leideL Am 24=. 2. 29 wurde Pat. ungebessert aus der Klinik ent- 
lassen. Ira Februar wurde sie ira Bureau ffir ~rztliche Expertise begutaehtet 
and dem Zustande ihrer Gesundheit naeh zur 2. Kategorie der Invalidit~t 
gereehnet. 

Menses harts die Pat. weder in der Vergangenheit, noeh in der Gegenwart 
(bei der Mutter und den Sehwestern waren die Menses rait 14= bzw. 17 Jahren auf- 
getreten). Libido fehlt bei der Kranken aueh und sie zeigte kein [nteresse gegenfiber 
den Vertretern des entgegengesetzten Gesehleehtes. 

Status: Die Kranke ist fiber raittelgroB, yon regelragBigera K6rperbau und be- 
friedigendera Ernghrungszustand. Das subeutane Fettgewebe ist raittelraaBig 
stark entwiekelt. Die siehtbaren Sehleirahgute und Hautdeeken sind angraiseh. 
Das Muskelrelief ist genfigend ausgeprggt, die Elastizitgt der Muskeln ist herab- 
gesetzt. Die Brustdriisen sind gut entwickelt; die Lyraphdriisen des Halses, sowie 
die Subraaxillar-, Cubital- und Leistendriisen sind nieht zu palpieren. Die Sehild- 
drfise ist nicht vergrSBert; Behaarung des Seharaberges ist normal. Weder Hypo- 
noch Hypertrichosis. Die Bewegliehkeit des ]~fickgrates ist in vollera Umfange 
erhalten und sehmerzlos. Die Exkursion des Brustkorbes ist ira Bereieh der Norm. 

Seitsns der iunere~ Organs: Die Grenzen des Herzens sind etwas nach reehts 
zu erweitert. Pulsfrequenz gesteigert: bis 110 in einer Minute gesteigerte Erregbar- 
keit des Herzrauskels. Blutdruck rechts 115/60; ].inks 122/62; beide Kuppen des 
Zwerehfells befinden sieh auf der H6he der 9. t~ippe. Die Milz ist derb and ver- 
gr6Bert (dureh RSntgenaufnahrae best~tigt). Die Leber ist schmerzhaft bei der 
Palpation, abet nichiG vergr6Bert. Keine Abweiehungen yon der Norra seitens der 
Lunge, des Magen-Darmtraktes und des Harn- und Genitalsysteras. 

Blnta~alyse: Hb 830/0, Erythroeyten 4 610 000, Leukocyten 5 600, Earb. Keel. 
0,9, die Erythroeyten sind sehwaeh an~raisch, Polychroraasie ira dieken Tropien 
(1 d-). Basophyle K6rnelung fehlt. Vitale 0,1~ Neutrophile 600/0, Lyraphoeyten 
27,5~ Monocyten 7O/o, Eosinophile 5~ Basophile 0,5~ Blutplgttchen 219 000, 
Segraentierte (Schilling) 53,5~ . 

Harna~alyse: Spezifisehes Gewieht ]019. Deutliche Spuren yon EiweiB, Nieren- 
epithel, tells fettig entartet: 1--2 Ex., stellenweise geringe Anhgufungen desse]ben. 
Ausgelaugte, bisweilen aueh unvergnderte Erythrocyten zu 2--3 Ex., selten einra~] 
in Anh~ufungen zu 50 Ex. Kyaline und k6rnelige Zylinder: 2--3 ira Pr~parat. 

Nervensystem: Seitens der Hirnnerven wurde der folgende Befund erhoben: 
Exophthalraus, rechts starker. Der rechte Augenspalt und die reehte Pupille sind 
gegenfiber der linken Seite etwas erweitert. ~eaktion auf Licht rechts herabgesetzt. 
Ungenfigende Xonvergenz. Die Bewegungen der Aug~pfel werden naeh allen 
]gichtungen hin langsam, stoBweise ausgefiihrt. Das Gesicht ist an~raisch, etwas 
raaskenartig, drfiekt Verwunderung und Angs~ aus. Manchraal tritt zwangsweise 
Lachen ohne jegliehen Grund auf. Die Gauraenbogen werden bei der Phonation 
sehwaeh kontrahiert. Keine Sehluekst6rungen. Die Cornealreflexe sind lebhaft, 
die Conjunetival- und Glotisreflexe fehlen. Die Sprache der Kranken ist verlang- 
samt, etwas raonoton, sehleeh~ raoduliert. Seitens der raotorisehen Sphere wurde 
das folgende beraerkt: der Gang ist langsam, beira Gehen raaeht die Kranke wenig 
Mitbewegungen rait den rechten Arm, der links Arm beteiligt sieh aber fiberhaupt 
nicht an diesen Bewegungen. Das Gehen rait gesehlossenen Augen ist unra6glieh. 
Beira Gehen zeigt die Kranke Neigung naeh links abzuweichen. Weder Pro- noch 
t~etropulsion. Naekenrigidit~t. Die Pat. ist etwas vornfiber gebeugt, der Kopf 
ist etwas vorgestreekt. Bei der Probe rait gesehlossenen Augen ist die Neigung 
naeh seitwgrts, naraentlich nach links und zuriick beraerkbar. 

Die Muskelkraft der oberen Extreraitgten ist in allan Segraenten, sowohl rechts 
wie links, bei Beugen und beira Strecken stark herabgesetzt. Nach dera Dynarao- 
raster rechts -- 6, links - -  10. Der Muskeltonus der linken Extremitgten ist einiger- 
maBen gesteigert, ira Vergleich zu den rechten Extrerait~,ten. Die Musks]kraft 



der Wilson-Krankheit und den Eingen yon Kayser-Fleiseher. 608 

der unterea Extremit/~ten ist ebenfalls betr/~ehtlieh herabgesetzt. Die Ern/~hrung 
der Muskelu ist ungleichma$ig. Keine Atrophie. Es wird eine rasch eintretende 
Ermtidbarkeit der oberen und unteren Extremit/~ten bemerkbar: die Kranke kann 
kaum 1/2--1 Minute lung die Arme gestreekt halten. 

Tremor yon hoher Frequenz (bis 10 Sehwingungen in einer Sekunde) und starker 
Amplitude in den Handen, besonders it1 der linken, dabei in den distalen Teilen 
der Extremitat  st&rker ausgepr/~gt (Abb. 1). 

Abb. 1. Tremogramme. 

Werden die Hande aus einer horizontalen Ebene in eine vertikale gebracht, 
so steigert sieh die Frequenz und die Amplitude des Tremors. Merklieh gesteigert 
ist der Tremor in den Morgeustunden, bei der l%uhe w i r d e r  schwaeher, sehwindet 
abet nieht. Im Sehlafe hSrt der Tremor auf. Bei aktiven Bewegungen, kSrper- 
lichen Anstrengungen und zweckentspreeher, den Einstellungen wird der Tremor 
starker. Der Tremor weist einen rhythmisehen Charakter auf. Er  stSrt die Kranke 

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 sieh die Kranke, um 
dem Tisehe n&her zu sein, die Entfernung vom Teller bis zum Munde abzukfirzen, 
aber aueh dies beseitigt die Sehwierigkeiten nicht, die Kranke versehtittet dennoeh 
die Suppe, vergiel]t den Tee usw. (Abb. 2). Der Tremor ist aueh an den unteren 
Extremitaten ausgepr~tgt, wobei er im linken Beine deutlieher als im rechten ist. 
Ataxie ist nieht nachweisbar. V.Z.  fehlt. Die Probe auf Adiadoehokinese gelingt 
nieht, da der linke Arm dabei besonders stark zur/ickbleibt. In  den Reflexen der 
oberen und unteren Extremit~ten sind keine besonderen Abweiehungen yon der 
Norm bemerkbar. Die Reflexe yon Mayer und Ldri sind gleichm/tBig abgeschwi~cht. 
Die Baueh- und Plantarreflexe sind lebhMt und gleiehmal]ig. Die Knie- und 
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Achillesreflexe sind stark, dabei links etwas mehr gesteigert als reehts. Beider- 
seitiger FuSklonus, besonders links stark ausgepr/~gt; reehts ist er sehr raseh er- 
sehSpfbar. Die N/;gel an den beiden Grogzehen sind yon unregelmggiger Kon- 
figuration, briichig and pigmentiert. Hellbraune Pigmentierung der Haut der oberen 
Bauehpartien und an den vorderen Ritndern des M. pectoralis. Weil3er Dermo- 
graphismus. Kalte eyanotische H~nde und l~tige; die Hauttempcratur ergibt 
einen Unterschied yon 2--4 ~ Gesteigerte Salivation. Hyperhydrosis. Starkes 
Durstgeffihl. Seitens der Sensibilit~t keinerlei Abweichungen yon der Norm. 
Sphincter - - N .  Keine VerEnderungea ia  den Genitalien. Ein l~Sntgenogramm des 
Schgdels in Profilstellung und en face zeigte keine Alterationen, an den Knoehen. 
Wa.l~. negativ. Seitens der psychisehen und emotionalen SphEre wurde stark 
erh6hte nerv6se Erregbarkeit und emotionelle Labilitgg beobachtet. Sehlechte 
Stimmung und Depression pri~valieren. Die Kranke ist ~ngstlich, weint oft ohne 
Ursaehe. Das Ged~ehtnis ist bedeutend geschw~cht, die Merkfi~higkeit stark 
zuriiekgegangen. A1]e inte]lektuellen Prozesse sind verzOger~ mad steheit in keinem 
Verh~ltnis zu dem Entwieklungsgrad? des Subjekts. Die Kranke ist~ sehtichtern, 
gewShnt sich nut mit Mfihe an eine Anderung ihrer Umgebung, ist wenig gesellig. 
Es fehlt ihr an Initiative, um mit ihrer Umgebung in Kontakt zu treten. Zeitlich 
und ri~umlich gut orientier~. 

Status oculosum. An der Hornhau~ beider Augen sind dicht am Limbus 
2--3 mm breite braungrtinliche Ringe bemerkbar. Dieselben erreichen ihre gr6Bte 
Breite und intensivste t~rbung im oberen und im uuteren Segment der Cornea 
und werden naeh den Seiten zu sehm~ler. Am linken Auge is~ der t~ing an der 
mediMen Seite weniger bemerkbar, am rechten Auge ist er lateral weniger aus- 
gebildet. Der Augenhintergrund ist unver~ndert, die Media durehsiehtig, Refraktion 
beider Augen: myopiseher Astigmutismns 1,5 D beiderseits. Die Sehseh~rfe ist 
bei Korrektion beinahe 1,0. Das Gesiehtsfeld ist nich~ eingesehr~nkt, Dunkel- 
adaptation N. Der Augenhintergrund ist unvers Bei der Untersuehung der 
Cornea beider Angen mittels einer Spaltlampe wurde der naehstehende Befund 
erhoben: an der ganzen Peripherie der Hotnhaut ist eine ringf6rmige grfinlieh- 
goldige Zone vorhanden, die 2--3 mm breit ist und sieh gegen das Zentrum der 
Hornhaut allm~hlieh aufhellt. Die Trtibung ist rein por6s, stellenweise gettipfelt, 
sie ist in der Deseemethiille lokalisiert. Naeh oben und naeh innen zu ist die 
Zone sehmaler als in den iibrigen Partien. Das Epithel and das Parenehym ist 
an der Peripherie der I-Iornhaut nieht alteriert. Im fibrigen Norm. 

Fassen  wir die Krankengeseh ieh te  kurz  zusammen,  so sehen wit, 
dab  es sieh um eine 22 Jahre  a l te  K r a n k e  aus vo l lkommen gestmder 
Fami l i e  hande l t ,  bei  det  sieh mi t  13 J ah ren  das Bi ld  einer Splenomeg~lie 
entwiekel te ,  welehe als Morbus Ban t i  d iagnes t iz ie r t  wurde : mi t  17 J ah ren  
bu t t e  sic eine E r k r a n k m l g  der  Leber  und  der Gallenblase und  mi~ 
20 J~hren  en'ewiekelten sieh bei  der  Pa t .  ohne vorangegangene  Infekt ion ,  
ohne Tempera tu r s t e ige rung  oder aku t en  Beginn,  al lm~hlieh Ersehei-  
nungen einer a l lgemeinen Sehwgehe, le iehter  E rmi idba rke i t ,  Tremor  der 
Ex-~remit~ten, nament l i eh  der  l inken,  al lgemeine Gebundenhe i t  und Rigi-  
di t~t ,  per iodisehe Sehlafs t6rungen (Sehlafsueht,  die mib Per ioden der  
Sehlaflosigkei~ abweehselte) .  Diese Erseheinungen s te iger ten sieh raseh,  
dann  gesell ten sieh h~rgn~ekige Kopfsehmerze~,  Sehwindelanfglle,  
Al te ra t ionen  seitens der psyehisehen und in te l lektuel len  Sphgre und  
eine g~nze i~eihe anderer  nem'otiseher Besehwerden und Sympgome 
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hinzu, welehe die Kranke erwerbsunfghig machten und sic in den stgrksten 
Grad der Invaliditgt versetzten (Erwerbsunfghigkeit yon 100%). 

Im Zustande der Kranken macht sich hauptsEchlich das Folgende 
bemerkbar: 1. ]%hythmischer Tremor yon dem Charakter t ints Inten- 
tionstremor yon hoher Frequenz und Amplitude, mit Prgvalenz in den 
linken Extremitgten und 2. Erscheinungen einer allgemeinen Gebmlden- 
heir und RigiditEt, die sich dem Typus tines amyostatischen Syndroms 
bei der Encephalitis epid. nEhern, 3. Muskelschw/~ehe und leichte Ermiid- 
barkeit, 4. Ungleichm/~f~igkeit tier Sehnenph/~nomene und Vorhanden- 
sein yon Fugklonus, 5. Cornealringe yon Kayser-Fteischer und Pigmentie- 
rung einzelner Bezirke des KSrpers, 6. Fehlen der Menses, 7. StSrungen 
seitens der intellektuellen und emotionalen SphEre, 8. VergrSl~erung der 
Milz und periodische Schmerzanf/ille im Gebiet der Leber. 

Womit hubert wit es also im vorliegenden Falle zu tun ? 
Es unterliegt keinem Zweifel, dab wir das Bild einer schweren, pro- 

gressiven organischen Erkrankung des Zentralnervensystems vor uns 
hubert. Den Gedanken an die multiple Sklerose weisen ~dr aus dem 
Grunde ab, weil Nystagmus, spastische Erscheimmgen und p~thologische 
Reflexe fehlen und auch weft sowohl Hautreflexe, als auch eine Reihe 
anderer Erscheinungen bei tmserer Kranken bemerkbar waren. Bei der 
Differentialdiagnose gegen die Folgen der Encephalitis epidemiea glauben 
wit darauf hinweise~ zu miissen, dab die Kranke beim ersten Anbliek 
durch ihre Hemmungen auff/~llt, die vet  allem den Verdacht auf Parkin- 
so.nismus erwecken. Bei tier eingehenderen Untersuehung der Kranken 
und beim Einblick in ihre Anamnese ist man aber gezwungen, yon dieser 
Diagnose Abstand zu nehmen. Der langsame, aiImEblieh progressierende 
Krankheitsverlauf ohne voraufgegangene, selbst kurzdauernde Infek- 
tion, der fiir Encephalitis epid. atypisehe Tremor, die Alterationen in 
der Leber und der Milz mit entsprechenden Erkrankungen in der Axla- 
mnese, das Fehlen einer charakteristisehen ,,Parkinsonsehen" Pose, 
Diplopie, Verlust der Reaktion auf Akkommodation und anderweitiger 
Augensymptome und endlich die Pigmentierung der Hornhaut in ]Porto 
yon Kayser-Fleischerschen Ringen, die bislang noeh hie in der Literatur 
bei Encephali~is epid. besehrieben worden sind, lassen im Verein mit 
dem Ausbleiben der Menses und den vorhandenen Stgrungen des Intel- 
lektes und der emotionalen SphEre die M6glichkeit aussehliel3en, die 
Diagnose Encephalitis epidemica zu stelIen. 

Wit haben im allgemeinen das Bild einer hepato-lentieulEren Degene- 
ration voruns ,  wobei versehiedene Autoren ja unter dieser Bezeichnung 
sehr verschiedenes verstehen. Meist rechnet man die Pseudosklerose, 
die WiIsonsehe Krankheit und den Torsionsspasmus hierher, die, wit 
sehon gesagt, a/s ganz versehiedene klinisehe Formen dargestellt werden. 

Sieht man yon denjenigen Tatsachen und Symptomen ab, die mit  
gleieher Best/~ndigkeit und HEufigkeit sowohl bei der Pseudosklerose, 
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als bei der Wilsonschen Erkrankung auftreten, namentlich den Beginn 
der Erkralikulig in frfiher Jugelid, das gllm~hliehe Anwachsen der Sym- 
ptome nnd den Frogre8 des Prozesses, die Muskelsehwgehe und die leiehte 
Ermfidbarkeit, den Intentionstremor, die Alterationeli der Milz und 
der Leber, so wird mall auf einige bei m~serer Krankeli festgestellteli 
neurotischen Symptome uufmerksam, die bis jetzt meist als Charakteristica 
entweder der Pseudosklerose, oder der Wilsonschen Kralikheit gegolten 
habeli. Das wichtigste dieser Symptome sind die perieorliealen Pigmen- 
tieruligsringe yon Kayser-Fleischer, die zuerst bei der Pseudosklerose 
besehriebeli worden sind ulid bis zur letzten Zeit als spezifisehe Helk- 
m~le gerade dieser Erkrankung gegolten h~beli. 

In der russischen ophthalmologischen Literatur kommen auch jetzt 
IIoeh. selteli tthlweise auf die eigenartige Pigmentierung vor, die an der 
Hornhaut bei der Pseudosklerose auftrit t  und unter dem N~men Kayser- 
Fleiseher bekannt ist. In unserem Falle war die Pigmentierung ~LuSerst 
scharf ~usgepragt. Seitdem Kayser ~ls erster 1902 diese Ringe besehrieben 
hat, erseheinen in der auslgndischen Literatur viele Hitteilungen fiber 
dieselbeli. Aber erst 1910 erwghnte Fleischsr diese l~inge ~ls Symptom 
eilier organisehen ~ervenerkralikung (Pseudosklerose). Er  wies ~uf die 
eigenartige Affiliit~t des Pigmentes zu dun homogenen Hfillen hin, da 
das Pigment ja auiter in der Descemethiille auch noeh in der gl~sartigen 
Platte des Chorion und in der Pia vorkommt. Die Ophthalmologen 
interessieren sieh fiir die Natnr dieses Pigments und ffir die Wege, auf 
delien es in die Descemethfille dringt. Die Lebererkralikung, mit der 
die Pseudosklerose einherghlg, lelikte guf den Gedanken, der Pigment- 
ring von Kayser-Fleischer k6nne infolge Urobilinabl~gerungen gebildet 
skin. Ale Rumpel die Obduktion eines der frfiher besehriebenen klini- 
schen Kranken im Jahre 1909 vornahm, sprach er die Vermutung ~us, 
Silber kSnne das Substr~t dieses Pigmentes sehl. Als ein Versueh der 
Prtifung der den Pigmentring p~ssierenden Str~hlen mittels Spektro- 
mikroskop (Kubilc) ~ngestellt wurde, so erhielt man ei~ Spektrum mit 
Adsorptiolisstreifen zwischen Griin und Blau, wobei das Ende des Spek- 
trums mit kurzer Wellenlgnge reduziert war. Ale man dieses Spektrum 
mit demjenigeli der Blut- und Gallederivate verglieh, so wurde eine 
Xhlilichkeit mit dem Spektrmn einer konzentrierten UrobilinlSsung fest- 
gestellt, wobei Kubi/c die Vermutung ~u[terte, Urobilin habe sieh in der 
Descemethiille ~bgelagert. Auch Hall und Fleischer sind Anhgnger der 
Auff~ssung, das Pigment ski eine org~nisehe Substanz. Ersterer konnte 
eine AuflSsung des Pigmentes in 25% iger Sehwefelsgure nicht be~drken, 
ulid Fleischer glaubte, das Pigment der Ringe Ski kin H~moglobinderivat. 
1922 ver6ffentlichten Siemerling und Olo]] eine hSehst interessglite 
Beobachtung : in ihrem Fall waren nieht allein Ringe yon Kayser-Fleischer 
vorh~nden, sondern es wurde much eine eigentfimliehe Pigmentation 
der Vorderkapsel der Linse IIgehgewiesen, welche derjenigen gleieh war, 
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die an Augen zu bemerken sind, nachdem Kupfersplitter eine Zeitlang 
in dcnselben verblieben sind (Seheinkatarakt). 

Dieser Fall ist yon um so grSBerem Interesse, da er zur Sektion 
gelangte und 1927 yon Jeff ausffihrlich beschrieben wurde. Es stellte 
sich heraus, dab bei verschiedenen Methoden der Fixierung der Augen 
unerwartete Ergebnisse gefunden wurden (Jeff). Bei Einbettung in Cel- 
loidin sehwand das Pigment aus den Schnitten, w~hrend in paraffinierten 
Schnitten ein deutliches Bild der Ablagerung des Pigmentes in der 
Descemethfille nachweisbar war. Diese Erscheinung erkl~rte Jeff damit, 
dab das Pigment in Ather-Alkohol gel5st wurde; dies braehte ihn auf 
den zuvor sehon yon ihm ausgesproehenen Gedanken, die Pigment- 
ringe besttizlden aus Urobilin, das in Xther 15slich ist. Im'Gegensatz 
zu dieser Annahme stand die Meinung einer Gruppe yon Forschern, 
hauptsachlich Pathologen, wie Rumpel, Weinland und Sgldner, die aus 
Silber bestehendes Pigment in den inneren Organen yon Pseudosldero- 
tikern nachwiesen und meinten, das Pigment der Deseemethii]le sei 
ein Silbersubstrat. A]s effriger Vertreter dieser Anschauung trat vor 
kurzem A. Vogt atff; er hatte ngmlich zufglligerweise bei der Untersuchung 
mit einer Spaltlampe bei zwei Frau~n ein Bild entdeekt, das der F~rbung 
nach den Ringen yon Kayser-Fleischer vSllig identisch war. Diesen beiden 
Frauen hatte man eine 1/2~ LSsung kolloidalen Sflbers verordnet. 
Vogt kontrollierte seinen Befund atff ehemischem Wege. Silber und 
Gold werden yon einer 10~ w~sserigen Cyankalil(isung gufgelSst; 
dutch Einwirkung dieser LSsm~g auf Pr~par~te der Pigmentringe yon 
Kayser-Fleischer gel~ng es Vogt; das Pigment yon der Deseemethfille 
zum Verschwinden zu bringen. Auf Grund seiner Versuehe nimmr er 
an, Silber sei das Substrat des Pigments in den l~ingen yon Kayser- 
Fleischer. /qach Meinung yon Vogt wird die erkrankte Leber mit der 
Elimination des Silbers und des Kupfers nieht fertig, welche mit der 
Nahrung in den Organismus gelangen, wodurch eine Ansammlung dieser 
Substanzen mit darauffolgender Intoxikation des Organismus zustande 
kommt. Dar~uf ware hSchstwahrseheinlich auch die Pigmentierung der 
Vorderkapsel der Linse in dem :Falle yon Siemerling-Olo//zurfickzufiihren, 
die augenseheinlieh dutch allzustarke Ansammlung yon Xupfer in der 
Leber entstanden war. Nimmt man die Vermuttmg Vogts als richtig 
an, so bleibt es delmoch unverst~ndlich, weswegen die l%inge yon Kayser- 
Fleischer so selten bei Kranken vorkommen, die mit Silberprgparaten 
behandelt werden. Andererseits ist die organisehe Herkunft des Pig- 
ments jener l~inge noeh lange nicht bewiesen. Urobilin ist am besten 
in Alkohol 15sbar, die Deseemethtille wird aber dureh !angen Aufenth~lt 
der Sehnitte in Alkohol nieht entf~rbt. 

Wie dringt das Pigment in die Deseemethiille ? 
Diese Frage wird dureh die Arbeiten yon Aseher beleuchtet. Aseher 

gelang es vermittels VitaLf~rbung (Brillant-Kresylblau) im Limbus 
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ein System von r~dis zur Hornhant  gelagerten R6hrchen zu en~decken, 
wobei dieses System in bogenf6rmige Ver~istelungen ~uslief, in der Con- 
junctiva abet Ose~l bilde~e. Dieses System s~ellt ein oberfigchiiches 
lymphatisches Netz des Limbusgebie~es dar. AuSerdem bewies Ascher 
dutch Experimente die besondere Affinitgt des Silberpigmentes zu den 
elastisehen Fasern. Deshalb ist es wichtig festzustellen, we das Pigment 
abgelagert wird: in der Descemethiille, ngher zum Endothel oder zum 
Stroma der Hornhaut.  Sollte dieser I~achweis gelingen, so kSnnte ver- 
muter  werden, dab im Falle, da das Pigment ngher zum Stroma ab- 
ge lager t  wird, dieses lymphatische Iqegz als vermittelnde Wege zur 
Deseemethiille wirkt. Offenbar wird das Pigment in der Deseemet- 
hiille als oberflgehliche Inkrustationen abgelagert. Sollte es aber riehtig 
sein, dab - -  wie es Archangels/cy in seinem Falle besehrieben hat  - -  das 
Pigment unter dem Epithel in der dem Endothel anliegenden Schieht 
der Descemethiille gelegen isg, dunm ist es wahrseheinlieher, dab das- 
selbe aus der Vorderkammer des Auges eindringt. Weitere Unter- 
snehungen sollen zeigen, welche dieser Vermutungen die riehtigere ist. 

Nun wollen wit zu dem zweiten Symptom iibergehen, das wir beg 
unse~er Kranken beobachtet huben, ngmlieh zu denjenigen Alterationen 
der emotionalen und intellektuelien Sphgre, die slob. beg ihr wahvnehmen 
lieSen und die in der Literatar  als eines der notwendigen (wesentliehen) 
Symptome der Pseudosklerose gesehgtzt werden. 

Andererseits liegen jedoeh in unserem Falle aueh ande~weitige Sym- 
ptome vet ,  die - -  lau'o der ira Seh~if%um dariiber ein.gebiirgerten Vor- 
stellungen - -  uns bewegen k6nnten, yon der Diagnose der Pseudosklerose 
Abstand zu nehmen, obgleieh die beiden oben e~wghnten Symptoms 
ftir dieselbe sprechen, und die Wil,sonsehe Krankhei t  als-vorhanden an- 
zuspreehen. 

Wir meinen hierbei zwei 8ymptome:  1. Rigiditgt und Gebundenheit, 
die sich auf die Muskulatur aller Extremitgten,  des Gesichtes und des 
Rumples verbreitete, anstat t  aussehlieSlieh die Gesiehtsmuskulatur zu 
betreffen, wie es bisher beg der Pseudosklerose beobaehtet  wurde. 

2. Sind es die ansgebliebenen Menses, die uns bis jetzt in den Besehrei- 
bungen der Fglle yon Pseudosklerose fast nie vorkamen und die Wilson 
selbst beg g Frauen yon 5, an progressiver ientieulgrer Degeneration 
leidender Kranken beobaehtet hatte. 

Zieht man ~ alles Vorhergesagte in Betraeht, so neigt man zu der 
A~sicht, eine seh~fe  Grenze liege sich zwischen der Wilsonschen Er- 
krankung und der Pseudosklerose nur schwerlieh fiihren, in welt fort- 
gesehrittenen Fallen sei dies aber unmSglich wegen der gesteigerten 
E~scheinungen der Gebundenheit und der psychischen Veranderungen. 
ttinsiehtlich unseres Falles nehmen wit an, daB, obwohl neurotisehe Er- 
scheinungen und Symptome der Pseudosklerose beg der Pat. aueh prg- 
valiert hgben, daneben abet doch aueh wieder andere anftraten, die dem 



der Wilson-Krankheit und den l~ingen yon Kayser-Fleischer. 609 

S3mdrom der progressiven lenticuli~ren Degeneration eigen sind. Des- 
wegen zeugt unser Fall, unserer Ansieh~ naeh, yon dem Vorhandensein 
yon ~bergangsformen und Kombina~ionen yon Symptomenkomplexen 
und best~tigt daneben die oben ge~uBer~e Vermutung fiber die Identitg~ 
nieht allein des histop~thologisehen, sondern ~uch des klinischen Bildes 
yon Pseudosklerose und Wilsonseher Erkrankung; in jtings*er Zeit 
fhidet diese Annahme immer mehr Anhanger unter den Klinikern und 
unter den Histopafhologen des Nervensystems. 

Unsere Beobaehtung ist yon besonderem Interesse: 1. dureh die 
Ahnlichl~eit mit dem Bilde des amyostatisehen Syndroms naeh Eneepha- 
litis epil., was keineswegs den Beschreibungen yon Wilsons Krankhei~ 
und Pseudoslderose entsprieht, die wir in der Litera~ur gefunden haben; 
2. dutch das Vorhandensein yon SehlafsiSrungen bei unserer Kr~nken, 
d~ dieses Symptom aueh ffir die nns beseh~ftigenden Erkrankungen 
v611ig neu erscheinf und yon keinem Autor bis je*z* beobaeh*et worden 
is~; und 3. dutch den Morbus Banti, den wir in Anamnese gefunden 
haben. Diese drei Umstande verleihen unserem Falle insoweit Intere~se, 
Ms sie uns einerseits ges*atten eine gewisse AnMogie zwisehen der LokMi- 
sation der pathologisehen Prozesse ~nzunehmen, welehe sieh bei den 
Syndromen der lOosteneephali*isehen und hepatolentieul/iren Degene- 
ration abspielen; andersei~s erlauben sic die Vermutung zu formulieren , 
die Milz spiele ehie l~olle in der Entwiekhing der gesehilderten Erkran- 
kung. Natfirlieh genfigt aber eine ldinisehe Beobaehtung nieht ftir eine 
derartige Ansieht; letztere mfiBte dureh pa~hologiseh-anatomisehe I 
Befunde gestiifzf werden. Jedenfalls ist unsere BeobaehtLmg dutch die 
besehriebenen Daten so sehr eigenartig, dab sie besondere Beaehtung 
verdient. 

Beim 13bergange zu der Frage naeh der Pathogenese dieser Erkran- 
kung mfissen vet allem Veranderungen in der Leber Erw~Lhnung finden, 
die sieh am h~iufigsten dabei infolge Hepatitis im Zustande der Cirrhose 
befindet. So hat Wilson naehge~desen, dab in 11 F~tilen aus der Gesamt- 
zahl yon 12 intravi~M keine krankhaften Lebersymptome ~u~getreten 
waren, wahrend bei der Aufopsie stark ausgepr/igte Cirrhose enfdeekf 
wurde. Die meisten Au*oren, die sieh mi* der Frage fiber 'den ursaeh- 
lichen Zus~mmenhang zwisohen Lebererkrankung und Nervensystem 
befaBt haben (Rausch und Schilder, Oppenheim, Fleiseher, Westphal, 
VSlsch, Rumpel~ Salus, S~hulze) kommen zu dem Sehlusse, ein der- 
artiger Zusammenhang und Abh~ngigkeit waren tatsaehlieh vorhanden 
und seien folgendermM3en zuwege gebraeht: ein gewisser, toxiseh-infek- 
ti6ser Prozel3, der sich in d e r  Leber ~bspielt, ]/~diert dutch seine 
toxischen Produkte das ZentrMnervensysfem und vor ahem jene Be- 
zirke desselben, die ihrer Natur naeh weniger ~dderstandsf~hig, labil 
und am empfindliehs~en gegen dieses toxisohe Agens sind (Alzheimer, 
StScker). 

41" 
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Professor Siemerling l~St das Vorhandensein einer spezifischen 
Affinit~$ zwischen den in der Leber gebildeten infektiSs-toxischen Pro- 
dukten und einzelnen Bezirken des Gehirns zu, die infolge ihres beson- 
deren Chemismus elektiv betroffen werden. Diesbezfiglich weist Ver- 
fusser auf die Untersuehungen yon Spatz fiber die Frage nach der Elek- 
tivit~t gewisser Gehirnbezirke in bezug auf den Eisengehalt. 

Zu den Worten Prof. Siemerlings kSnnte man noch hinzu~figen, 
dab eine analoge Elektivitgt der Lgsionen und Intoxikation dutch 
CO, Mangan und Formaldehyddampi besteht. 

Die Frage nach der Puthogenese der Wilsonsehen Krankheit und 
der 1)seudosklerose, aber auch fiber don Zusammenhang dieser Krunk- 
heitsformen mit Lebererkrankungen darf nicht als endgiiltig entschieden 
und aufgeklgrt gelten. Gegenwgrtig stimmen die meisten Antoren darin 
fiberein, diese Leiden seien erworben, nicht abet Ergebnisse eines konge- 
nitalen oder abiotrophischen Prozesses. Andererseits besteht auch I~ber- 
einstimmung der Meinungen in der Literatur bezfiglich der toxischen 
l~atur der Erkrgnkungen. Dieser letztere Satz, den Wilson selbst und 
die angeffihrten Autoren fiber die l~olle der Leber in der Entwieklung 
toxisch-infektiSser auf das Gehirn einwirkender Produkte formuliert 
haben, ruff bislang noeh vide Entgegnungen hervor. 

Was unsere Beobaehtung betrifft, so gibt es 1. keine Hinweise auf 
einen kongenitalen, blastomatSsen oder familigren Charakter des Leidens; 
2. liegt die Tatsaehe vor, d~8 bei unserer Kranken eine Lebererkrankung 
3--4 Juhre vor Beginn der Lgsion des l~ervensystems uuftrat, was der 
Meinung vieler Autoren entgegen ist, die die MSgliehkeit einer selbstgn- 
digen, gleichzeitigen, voneinander ungbhgngigen Gehirn- und Leber- 
erkrgnkung unter Einwirkung des gleiehen sehgdliehen Agens anerkennen. 

Somit seheint unser Fall offenbar den yon Wilson, Siemerling und 
gnderen Autoren aufgestellten Satz zu bests demgemgl~ der Leber 
die H~uptrolle in der Atiologie und Genese der Gehirnlgsionen bei der 
Pseudosklerose und der Wilsonschen Krankheit zukommt. 

Au~ Grund des Obigen halten wit nachstehende Schliisse ffir mSglich: 
1. Die Pseudosklerose und die Wilsonsehe Krankheit ergeben 5frets 

gemisehte Ubergangsformen eines seinem Wesen nach gleiehen Syndroms 
der hepatolentikul~ren Degeneration. 

2. /)as Syndrom der Pseudosklerose und der Wilsonschen Krankheit 
kann mit SehlafstSrungen, dem Bilde des Parkinsonismus und mit Spleno- 
megalie kombiniert atdtreten. 

3. Die I~atur des Pigments der Descemethfille in den l~ingen yon 
Kayser-.Fleischer d~rf nicht als endgfiltig festgestellt ~ngesehen v~erden, 
obwohl es sehr wahrscheinlieh ist, dub es eine Silberverbindung darstellt. 

4. Bei jeder Erkrankung des Zentralnervensystems mu8 man, aufieI 
der fibliehen Untersuehung des Augenhintergrundes, auch die I-Iornhaut 
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und die vorderen Schichten des GlaskSrpers, sowohl mi~ Hilfe eines 
Vefgr613erungsglases, als auch einer Spaltlampe untersuchen. 

5. Es ist notwendig, das oberflachliche lympha~ische Netz rings um 
den Limbus zu erforschen, um nachzuweisen, auf welchem Wege die 
Pigmentablagerung auf der I)escemethiille zustande kommt. Dabei 
is~ es sehr wichtig festzustellen, in welchem Teile der Descemethfille 
das Pigmeni abgelagert wird: ob naher dem Stroma oder naher dem 
Endo~hel. 

6. Mit der Entwicklung der wissenschaf~lichen Kenntnisse ld~irt sich 
such die grol]e Wichtigkeit der Augensymptome in der Diagnos~ik der 
Krankheiten der inneren Organe und des Zen~ralnervensystems ~uf. 


