YI.
Zur Kenntniss der diffusen Hirnsklerose.

(Aus dem Pathologischen Institut und dem Dr. von Hauner’schen
Kinderspital zu Munchen.)

Von Dr. Hans Schmaus,
Assistenten am pathologischen Institut zu Miinchen.

(Hierzu Taf. IV.)

Unter dem Namen ,diffuser Hirnsklerose* fasst man alle
diejenigen Verdnderungen zusammen, bei denen eine Vermehrung
des Zwischengewebes vorzugsweise oder ausschiiesslich hervor-
tritt. Es gehdren also hierher nicht blos die Fille von Hirn-
hypertrophie, sondern auch gewisse Formen vou Gehirnatrophie,
soweit es sich um eine Schrumpfung von vorher hyperplasirtem
Bindegewebe handelt.

Ferper finden sich solche diffuse Veriinderungen im Anschluss
an progressive Paralyse und bei der multiplen Sklerose als wei-
tere Ausbreitung localisirter Heerde. In den meisten dieser
Falle findet sich die diffuse Sklerose als Nebenbefund neben
anderen charakteristischen Verinderungen.

Neben solchen Fillen kommen aber auch andere vor, in
denen eine diffase Sklerotisirung als einzige Ursache eines be-
stimmten Symptomencomplexes angesehen werden muss.

Die klinischen Erscheinungen bieten in sicher gestellten
Fillen gewisse gemeinsame Eigenthiimlichkeiten, die sich sowohl
in Fillen reiner Sklerose finden, als auch in solchen, deren Skle-
rose nur einen Nebenbefuund darstellt.

Der nachstehend mitzutheilende Fall schliesst sich, soweit
die nur ein paar Tage mégliche klinische Beobachtung eine Be-
urtheilung zuliisst, der zweiten Gruppe an. Anatomisch stellt
er ebenfalls einen Fall reiner Sklerose dar, zeigt aber Veréinde-
rungen, die auf einen hdheren Grad der Erkrankung lindeuten,
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Krankengeschichtel).

M. Gschwandtner, Bauerstochter aus Miesbach, geb. 21. Marz 1883, in
das Dr. v. Hauner’sche Kinderspital aufgenommen am 7. December 1836.

Anamnese: Vater soll in der Jugend gekrinkelt haben; sonst stets
gesund, ebenso die Mutter. In der Familie soll keine Geisteskrankheit vor-
gekommen sein. Das Kind soll nach der Geburt circa f Jahre gesund ge-
wesen sein. Mit anderthalb Jahren hat das Kind reden gelernt. Im Juni
1885 erkrankte Pat. mit Krimpfen, Fieber und psychischer Stérung. Diese
Krscheinungen sollen Anfangs anfallsweise aufgetreten und damals  Auf-
schreien, Aussetzen der Respiration, Tremor vorhanden gewesen sein.

Seit einem Jahre entwickelte sich allmihlich eine Contracturstellung der
Extremititen; dber das Auftreten einzelner Symptome ist nichts Naheres zu
erfahren. Die vegetativen Functionen scheinen ungestdrt zur Zeit zu be-
stehen. Diarrhden; Stuhl sonst normal, angeblich schmerzhaft.

Status praesens vom 7. December 1886. Pat. fir ibr Alter von ent-
sprechender Grdsse; hochgradige Blisse am ganzen Kdrper; Fettpolster ge-
schwunden; Musculatur schlecht entwickelt, jedoch an den Extremitaten te-
tanische Spannung. Pat. nimmt andauernd passive Riickenlage an, wobei
der Kopf frei beweglich, dagegen die Arme in Beugecontractur mit pro-
nirten Hinden, beiderseits gegen die Brust gedriickt. Die untere Extremitit
in starker Extensionscontractur mit starker Varo-equinus-Stellung. Wirbel-
siule beweglich. Kopf auf Druck anscheinend nicht schmerzhaft.

Augen ziemlich tiefliegend, weit gedffuet, zeigen Strabismus divergens.
Fixirung erfolgt weder am linken noch am rechten Auge. Augenbewegungen
normal coordinirt; jedoch scheint die Function des linken Abducens beein-
trichtigt oder aufgehoben. Pupillen weit, beiderseits gleich, auf Licht trige
Reaction. Auf vorgehaltene, der Cornea geniherte Gegenstinde erfolgt keine
Zuckung (Amaurose?). Zeitweise ist rollende oder hin und her pendelnde
Bewegung der Augiipfel zu bemerken (Nystagmus horizontalis). Gesichts-
ausdruck in hobem Grade schmerzhaft, ohne Theilnahme nach aussen. Linke
Nasolabialfalte mehr verstrichen; linker Mundwinkel weniger beweglich.
Leichte Facialisparese; der linke Gaumenbogen erscheint enger und hdher
als der rechte. Der Thorax ist pyramidenférmig gegen den Processus xy-
phoideus zugespitzt. Untere Lungengrenze rechterseits und Mamillarlinie an
den oberen Rand der 6. Rippe verliuft horizontal. Die Auscultation ergiebt
vesiculdres Athmen; an der Scapulargegend einzelne schurrende Rhonehi.
Respiration etwas beschleunigt. Spitzenstoss kaum fihlbar im 5. Costal-
raum in der Mamillarlinie; Herztone rein, sehr frequent, Herzdimpfung nicht
nachweisbar, Puls sehr beschleunigt, an der Radialis kaum fihlbar, zur Zeit
nicht zu zéhlen. Leberdampfung an der Mamillarlinie unter dem Rippen-
bogen nicht vergrdssert; Milz iberragt die mittlere Axillarlinie nicht. Ab-

1} Die Krankengeschichte verdanke ich der Giite des Herrn Privatdocenten
Dr. Escherich, L. Assistenten am Kinderspilal,
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domen kahnformig eingesunken, Stuhl und Urin lasst das Kind unter sich
gehen, jedoch besteht kein Harntriufeln. Die oberen Extremititen sind vom
Rumpfe wenig abstehend, Lllenbogen unter spitzem Winkel abducirt, die
Sebnen der Fingerflexoren siark vorspringend. Die Muskeln der oberen und
unteren Extremititen, sowie die Bauchmuskeln in Contraction, stark flectirt.
Finger win den Daumen fest eingeschlagen. Untere Extremititen unbeweg-
lich, stark extendirt. Alle Muskeln in Spannung, Fisse in ausgesprochener
Spitzfussstellung mit Hebung des inneren Randes (equino-varus).

Mach Bengung des Kniees iiberzeugt man sich, dass -beiderseits erhdhter
Sehuenveflex vorhanden ist. Zeitweise ist ausgesprochener Dorsalclonus durch
Berdhrung der Achillessehne zun erzeugen: Beriihvung der Fusssoble lost zu
manchen Zeiten Contraction der Flexoren aus. Sensibilitit, sowie Haut-
rveflexe scheinen normal. Muskeln der Extremititen zwar gering entwickelt,
jedoch niebt- atrophisch. . Faradische Reaction erhalten. Die Beine und
Hande gewShnlich unbeweglich gehalten, zeitweise geringe Bewegungen.
Manchwal wird der Korper wie durch elektrische Schiige durchzuckt, was
dem Kinde Schmerz zu bereiten scheint, den es durch aphonisches Wimmern
dussert. Temperatur (in ano) 38,3—38,5. Puls unter 40. Respiration 32.

10. December 1886. Bei Verabreichung der Nahrung macht das Kind
keine Schlingbewegungen. Pat. Iisst Speisen aus dem Munde fallen. Auf
beiden Lungen Rasselgeriusche. Am linken Unterlappen Bronchialathmen,
dartiber tympanitischer Schall. Sonst Status idem.

' 11. December 1886 Exitus lethalis.

Sectionsbefund?).

Anatomische Diagnose: Diffuse Sklerose mit enormer Atro-
phie des Grosshirns besonders der Winduugen, Hydrocephalus
internus - et externus ex vacuo. Pachymeningitis interna,
Hydrocephalus externus. Atrophie und Vorderseiten-Strang-
sklerose des Rickenmarks. — Fremdkdrperpneumonie in beiden
Untertappen und im rechten Oberlappen; Abmagerung des
ganzen Kérpers und seiner Organe; Beine stark gestreckt wit
Varo-equinus-Stellung, Hénde zur Faust geballt, zur Brust
angezogen.

Hinterkopf vollstindig abgeflacht, das hintere Drittel der Scheitelbeine
bildet mit dem Hinterhaupt eine fast senkrecht abfallende Ebene.

Der Schidel giebt beim Aufsigen einen eigenthiimlich hohlen Klang;
die Dura fest mit dem Schiidel verwachsen, zwischen ihr und den weichen
Hirnhauten in den hinteren Partien ein 1—1% cm breiter Raum, der durch
helles Serum ausgefiillt ist; in den vorderen Partien ist dorselbe schmiler;
weiche Hirnhiiute kaum getriibt, Gefisse wenig gefillt, Windungen im hochsten
Grade atrophisch, Dieselben fithlen sich — ebenso wie das ganze Gehirn —
sehr derb, fast lederartig an; beim Einschneiden ist die Consistenz zah, derb.

1) Sectiousjournal des Pathol. Instituts No. 586. 1886.
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Ein Theil der UHirnwindungen besonders an beiden Stirn- und
Scheitellappen springen geradezn wie spifze Kdmme zu, withrend sie seitlich
von den Furchen her ungewein stark comprimirt upd abgeflacht sind.
Zwischen den weichen Hirnhiuten ebenfalls grosse Mengen von Serum (Taf.1V.
Fig.1). Hirnkammern bedeutend erweitert.

Kleinhirn weniger atrophisch. Die Windungen daselbst unter 1 mm;
auffallendere Missbildungen, von der Atrophie abgesehen, finden sich dort
nirgends. Rifickenmark diinn, fiihlt sich derb an. Dasselbe glinzt anf dem
Durchschnitt Gdematds, schneidet sich in seinem hinteren Umfange cirrho-
tisch, die Horner erscheinen von grauer Farbe wie sulziges Bindegewcbe.
Mirn sammt Rickenmark und Dura des Rickenmarks wiegt nur 380 g1).

Dura an der -Schidelbasis verdickt. Auf beiden Seiten der Dura
finden sich Auflagerungen einer zarten Membran, in der feinste Geféisschen
stellenweise sichtbar sind. An einer Stelle ein kleiner Blutpunkt. Die
Entfernung des Stirnbeines vom Hinterhauptbeine an der Innenseite der
Schiidelknochen gemessen, betrigt nur 12,7 cm. Venensinus nicht sichtbar
verschmilert 2).

Unterlappen beider Lungen sind entzandlich infiltrirt, ans den Bron-
chien ein milchig weisser Saft ausdriickbar, die grésseren Bronchien mit
Eiter gefallt. Herz normal, ebenso die Leber. Nieren hochgradig blut-
ieer, von blasser Farbe, Rinden- und Marksubstanz deutlich abgrenzbar.
Milz wenig vergrissert, Follikel geschwelit. Die Schleimhaut des aufliegen-
den Colon stark injicirt. Mesenterialdriisen leicht geschwellt.

Histologischer Befund.

Grosshirnrinde. Farbung mit Carmin, Nigrosin, Magenta, Saffranin.
Erstore machen die Ausliufer und Axencylinder besonders deutlich, letztere
die Kerne und gewisse Zellformen. Die Farbung nach Weigert war an
dem in Alkobhol gehdrteten Hirn leider nieht mehr madglich.

In den Priparaten sind, trotzdem sie bei schwacher Vergrosserung einen
ganz anderen Eindruck machen wie im normalen Hirnpréparat, die 5 Hirn-
schichten Meynert’s ziemlich deutlich zu erkennen. Da die Begrenzung
derselben sich auf die Form der Ganglienzellen stiszt, so folgt daraus einer
der Hauptbefunde: Die Ganglienzellen sind jedenfalls in deir Form nicht
wesentlich verindert. Wie im normalen Hirn finden sich hier auch be-
sonders grosse Ganglien, theils einzeln, theils in Gruppen, je nach den ein-
zelnen Regionen.

1) Nimmt man nach Abzug des Rickenmarkgewichts mit beiliufie 40 ¢
das Hivngewicht zu 340 g an, wihrend das normale Gewicht des Ge-
hirns eines 33 jabrigen Kindes mindestens 1020 g wiegt, so ergiebt
sich, dass das Gewicht des vorliegenden Gehirns um volle 2 geringer
ist, als das eines normalen Gehirns aus diesem Alter.

Fine weitere Untersuchung des Gehirng in frischem Zustande konnte
njeht vorgenommen werden.
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Dagegen finden sich Abweichungen von der Norm im interstitiellen Ge-
webe. Zunichst sind die Ganglienzellen viel niher an einander geriickt,
scheinbar zahlreicher als sonst.

Zwischen ihnen liegt nicht einfach granulirte Substanz der Neurogla
entsprechend, sondern ein feines, aber sehr dichtes Faserwerk, Dasselbe auf
seine Natur, ob Bindegewebe, ob Gliagewebe, zu prifen, war an den ge-
hirteten Priparaten nicht mehr méglich, indess ist es nach allen bisher ge-
machten Erfahrungen und der Structur wohl gerechtfertigt, dasselbe als
Bindegewebe zu bezeichnen (Ziegler); wahrscheinlich, wie spiter sich e
geben wird, sogar Achtes Narbengewebe. Dasselbe ist an allen einzelnen
Fasern fein granulirt.

Stellenweise zeigt sich eine helle Zone in der Rinde, offenbar entspre-
chend dem hier sehr deutlichen Baillarger’schen Streifen (die betreffenden
Schnitte stammten von der dritten Stirnwindung und der vorderen Central-
windung). Im Gebiete dieses Streifens ist das Gefiige der Fasern bedeutend
weniger dicht; es lisst sich dieser Umstand vielleicht auf eine Verminderung
der diesen Streifen bildenden Markfasern zurickfihren, da das Faserwerk in
allen anderen Schichten der Rinde ziemlich gleichmassig dicht ist.

In diesem Zwischengewebe zerstreut liegen nun Zellen und Zellkérper
verschiedener Art. Auffallend war ferner eine starke oft hackenformige Krim-
mung der von den Pyramiden ausgehenden Fortsitze, besonders der Axen-
cylinderfortsitze. Ich glaube dieselbe auf Zerrung und theilweise Dislocation
der Pyramidenzellen durch das umgebende Gewebe zurlickfihren zu sollen.

Im Allgemeinen spiilich und ziemlich ungleichmissig vertheilt finden
sich Spinnenzellen mit Kern und einem zarten, mit seiner Substanz in das
umgebende Gewebe ausstrahlenden Zellleib meistens in Knotenpunkten der
Fasern liegend. Dieselben firben sich im Allgemeinen schwach und sind
wenig auffallend.

Dagegen sind die folgenden Formen von einem besonderen Gepriige.
Es sind meistens runde oder ovale, oft aber auch unregelwmiissige Korper,
stark granulirt, mit deutlichem Kern, der aber von denjenigen der Ganglien
durchaus abweicht. Mit Carminfirbung fallen diese Kerne kaum auf, da-
gegen farben sie sich stark mit Anilinfarben.

Im Gewebe zerstreut finden sich auch Grmppen von Kérnern von der-
selben Reaction,

Die Annahme, als seien dies degenerirte, kiornig zerfallene Nervenzellen,
lag nahe. Die Anilinfirbung aber deutete auf eine andere, bindegewebige
Natur derselben, auf Mastzellen. Die Farbung mit Partsch- Grenacher’s
Carmindahlia gab die Entscheidung: Nervenzellen roth, Kerne der fraglichen
Zellen ebenfalls roth, der kornige Zellkérper blau, es sind also unzweifelhafte
Mastzellen. Es muss ein lebhaftes Wachsthum derselben stattgefunden ha-
ben, denn es finden sich solche ziemlich zahlreich in Theilung und Ver-
mehrung ).

=

') Analog diesem Befund verdffentlicht Hellicha (Prag 1887) ein Vor-
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Neben diesen Formen, die sehr zablreich im Gewebe zerstreut waren,
lagen noch Ganglienzellen vor; theils die typischen Pyramiden-, theils foit-
satzlose Nervenzellen, wie in der novmalen #usseren Schicht. Carmin und
Nigrosin zeigten an allen die charakteristische Form, den grossen blaschen-
formigen Kern mit Kernkdrperchen, Axencylinderfortsatz: der Zellleib war,
leieht gekdrnt, sich gut firbend; besonders Nigrosinfirbung zeigt den typi-
schen Bau der Ganglien, namentlich den Kern gegeniber den Mastzellen sehr
deutlich; letztere wurden mit dieser Farbe im Zellkdrper blass, im Kern
dunkel gefirbt, aber ohne sichtbare Kernmembran und ohne das Kernkdr-
perchen. Zum Theil fand ich wm die Nervenzellen auch die von Kreyssig
beschriebenen periganglionéiren Riume, ein Product der Hartung?).

An den Gefissen fand sich nichts Besonderes; die Fillung war méssig;
manchmal fanden sich Gruppen von Lymphzellen in den perivasculiren
Lymphscheiden; im Allgemeinen waren aber auch diese leer. In der grauen
irnrinde fand ich nirgends Wanderzellen.

Nach diesem allgemeinen Ueberblick folge im Weiteren eine Unter-
suchung der einzelnen Schichten.

Die Hirnrinde in toto ist verschmilert, ebenso die einzelnen Schichten;
dieselben sind nicht mehr so gut wie normal unterscheidbar, indem die ein-
zelnen Zellformen in einander verschoben sind; so besonders die der grossen
Pyramidenschicht und die der beiden angrenzenden. Im Allgemeinen lisst
sich Folgendes sagen.

I. Schicht. (Fig. 2,1). Vorzugsweiss aus Gerdstsubstanz bestehend,
mit unvegelmissigen kleinen Ganglienzellen.

Wie schon in der normalen Hirnrinde besteht diese Schicht vorzugs-
weise aus Geristsubstanz, die in Bindeln angeordnet ist, von denen beson-
ders die inneren parallel zur Oberfliche verlanfen. Die Faden des Netz-
werkes sind mit feinen Kérnchen besetzt. In der inneren Partie dieser
Schicht liegen lingsgestelite Zellen von Pyramidenform. Im Gewebe zer-
streut fortsatzlose Nervenkerne.

Die Pia ist verdickt und sendet in die Rinde einzelne Septa hinein.

In der ersten Schicht finden sich sehr vereinzelte Spinnenzellen, keine
Mastzellen.

1I. Schicht der zahlreichen kleinen Pyramiden (Fig. 2,2). Ner-
venzellen zahlreich; Spinnenzellen (b) sparlich; Mastzellen (a) vereinzelt. Es
liberwiegen die Ganglienzellen.

Iil. Schicht der grossen Pyramiden (Fig. 2,8). Die Pyramiden

kommen von Mastzellen im Gehirn und zwar in der Umgebung von
Tuberkeln.

") Bei Farbung mit Magenta, Extraction mit Alkohol und dann noch mit
Nelkendl (nach Nissl) zeigten sich im Plasma einzelner Zellen Diffe-
renzen in der Férbbarkeit, theilweise auch stirkere Kérnungen an ver-
schiedenen Stellen des Zellleibes, nirgends jedoch gribere Gestaltver-
dnderungen desselben.
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treten etwas zuriick im Verhaltniss zu den hier sehr zahlreichen und grossen
Mastzellen (a), sind aber immer noch zahireicher, d. h. niiher an einander
gerickt, als normal. Die Mastzellen mit eingerechnet ist diese Schicht sehr
veich an zelligen Elementen; auch die Spinnenzellen sind hier etwas zahl-
reicher. '

IV. Schicht der kleinen Nervenzellen (Fig. 2,4). Nervenzellen
kaum verfindert; Mastzellen noch sehr zahlreich, bis an die Grenze der
weissen Substanz reichend, Spinnenzellen spirlich.

In der V. Meynert’schen Schicht (Fig. 2,35) nichts Besondeles gegeniiber
der IV,

Weisse Substanz. Die Grundsubstanz der weissen Markmasse bildet ein
Netzwerk, feiner und stirker granulirt wie die der Rinde. Tn demselben liegen:

1) dunkle, Anilinfarben festhallende Kerne ohne sichtbaren Zellkorper;
sie stehen dicht, regelmissig vertheilt; bei Farbung mit Methylenblau und
nachfolgender Farbung mit Carmin behalten sie allein die blaue Farbe; bei
der Westphal’schen Farbung auf Mastzellen bleiben sie roth. Auch halten
sie Kosin fester als andere Zellen.

Korner fanden sich in ihnen nicht. Es sind diese Formen jedenfalls
den Wanderzellen beizuziithlen.

2) Piazellen. In der Richtung des Faserverlaufes angeordnet, mit deunt-
lichem Kern.

3) In der Marksubstanz der Windungen einzelne Mastzellen.

Corpora amylacea liessen sich nicht nachweisen. Die in der weissen
Substanz sehr zahlreichen Wanderzellen fehlen, wie bemelkt, in der grauen
Substanz {ausserhalb der Gefdsse) ganz.

Rickenmark. Die Hartung des Rickenmarks erfolgte in Miller’scher
Flissigkeit, die Farbung mit Carmin, Hématoxylin, nach Weigert, und
nach der neuerdings von Pal publicirten Methode.

Das Riickenmark zeigt die Befunde einer regelmissigen combinirten
Systemerkrankung, die hier als secundire Strangdegeneration aufzufassen ‘ist.
An den einzelnen Abschnitten zeigen sich die Verfinderungen verschieden.
Aber auch der Grad der Sklerose ist an den einzeluen Stringen verschieden.
s finden sich Stellen, an denen sich blos eine leichte Verdickung der
grosseren von der Pia her einstrahlenden Septa findet, andere mit ausein-
ander gedringien, theilweise zu Grunde gegangenen Nervenfasern. Aber
auch nieht alle sklerotischen Stellen kénnen auf Strangdegeneration bezogen
werden. So scharf sich die degenerirte Pyramidenbahbn, die Kleinhirnbahn
mit den durch anderweitige, entwickelungsgeschichtlich bekannt gewordenen
normalen Bahnen der Lage nach deckt, sind andererseits auch Partien, die
zwar Sklerose zeigen, aber nicht einem bestimmten Strangsystem znzutheilen
sind. Es existirt nebenbei noch eine diffuse Degeneration.

feh beginne die Untersuchung der einzelnen Riickenmarksabschnitte mit
dem Halsmark:

Die Vorderseitenstriinge desselben sind in ihrer ganzen Ausdehnung
sklerosirt, stellenweise sehr sfark und scharf begrenzt, die librigen Partien
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leicht diffus. Sehr stark sklerosirt ist die Pyramiden-Seitenstrangbabn (Fig.3).
Das interstitielle Gewebe ist stark gewuchert, die Nervenfasern auseinander
gedringt, sie sind meist zu Grunde gegangen; die Nervenscheiden durch-
gehends eng. — Die Axencylinder sind erhalten, manchmal, wo die Scheiden
zerfallen sind, liegen sie frei in einem Hoblraum. Wo die Nervenscheiden
erhalten sind, liegen die Axencylinder denselben an der Wand seitlich an.
Im Zwischengewebe liegen brocklige schwarze Massen, — Usberreste zer-
fallener Nervenscheiden (?). Die derartig verfinderte Partie nimmt den hin-
teren Theil der Seitenstringe ein; nach aussen ist sie durch anders ver-
inderte Partien scharf abgegrenzt, ebenso ziemlich scharf nach vorn gegen
die Substantia reticularis. Angrenzend dem grauen Hinterhorn liegt sie in
grosserer Ausdehnung bis zur Substantia reticularis an; es entspricht also
die Lage genau der Pyramidenseitenstrangbahn.

Der Kleinhirnseitenstrangbabn entsprechend nach aussen von der Pyra-
midenbahn (Fig. 3) findet sich eine ebenfalls sklerosirte Partie, aber anderer
Art: Voun der an sie angrenzenden, stark verdickten Pia gehen dicke Septa
aus, die einzelne Gruppen von Fasern abgrenzen, ohne zwischen sie einzu-
dringen; das feinere interstitielle Bindegewebe ist also intact. Im Gegen-
satz zu den vorhin beschriebenen sind die Scheiden hier erweitert. Einzelne
Scheiden sind ganz geschwunden, so dass die Axencylinder frei in einem
Hohlraum liegen. Die Wanddicke der Scheide ist vermindert, der Innen-
raum 5—~6mal grosser wie in den Goll’schen Stringen. Nach vorn geht
diese Partie unmerklich in die wenigen veriinderten Seitenstrangreste tber;
sie entspricht der Kleinhirnseitenstrangbahn. Die dbrigen Theile der Vor-
derseitenstringe zeigen keine, gewissen Bahnen entsprechende Verinderungen.
Eine leichte Sklerose, bestehend in Verdickung des interstitiellen Gewebes,
ist diffus iiber dieselben verbreitet, die Pyramidenvorderstringe zeigen kei-
nen héheren Grad von Verinderung, dagegen findet sich sehr hochgradige
Sklerose, von der Art wie die in der Pyramidenseitenstrangbahn beiderseits
am vorderen Ende des Sulcus medianus anterior und an der Austrittsstelle
der vorderen Wurzeln; beide Stellen durch eine geringe sklerotische Rand-
zone verbunden. Die Wucherung geht von der Pia aus und folgt zum Theil
den eintretenden Wurzeln.

Ausserhalb der Pia konnte an den vorderen Wurzeln keine Sklerose ge-
funden werden.

Die Hinterstrange erweisen sich als vollkommen intact.

Die Pia war nicht an allen Stellen gleichmissig verdickt, sondern am
meisten da, wo sie sich an sklerotische Partien anschliesst, wenig an den
Hinterstringen, stark an den Vorder- und Seitenstrangen.

Besonders auffallend gestalteten sich die verschieden sklerosirten Bahnen
bei Farbung mit Carmin u. s. w. einerseits und der Weigert’schen Hima-
toxylinmethode andererseits. In Schnitten, die in der gewGhnlichen Weise
mit Carmin. oder Himatoxylin gefarbt sind, erscheint die Pyramidenbahn
der Seitenstringe intensiv dunkel, in Folge der Menge des sich stark fir-
benden Bindegewebes. Die Kleinhirnseitenstrangbahnen dagegen sind hell,

Archiv f. pathol. Anat, Bd. CX1V. Hft. 1. 11
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da hier die Erweiterung der Nervenscheiden vorwiegt und die feineren Septa
nicht verdickt sind. Wie die Pyramidenbahnen verhalten sich auch die an-
deren, als stark sklerotisch beschriebenen Partien, die wenig veriinderten
Vorderseitenstrangreste haben eine mittlere Niance.

Umgekehrt ist das Verhiltniss in den nach Weigert gefirbten Schnit-
ten; in-ihnen sind diejenigen Partien, welche normal geblieben sind (Binter-
strdnge), dunkel, die anderen um so heller, je mehr sie verindert sind: Klein-
hirnbabn, Pyramidenbahn u. s. w.

Brustmark. Im Brustmark finden sich im Allgemeinen die nimlichen
Veranderungen wie im Halsmark.

Die degenerirte Pyramidenseitenstrangbahn hat eine etwas verinderte
Lage. Sie grenzt nach innen an die Substantia gelatinosa und den Apex
des Hinterhorns, wird aber nach innen vorn durch anderes Gewebe von der
grauven Substanz der Hinterhorner abgedvingt. Dieses Verbalten, das genau
der Lage der Pyramidenseitenstrangbahn entspricht, ist ein Beweis, dass diese
hoehgradig sklerosirte Partie wirklich den Pyramidenseitenstrangen entspricht.

Im Uebrigen verh&li sich das Brustmark wie das Halsmark.

Lendenmark. Die Kleinhirnseitonstrangbahn wird normal von der
Mitte des Dorsalmarks ab durch die Pyramidenseitenstrangbabn vom Apex
cornn posterioris abgedrangt, welche dadurch die Oberfliche des Rickenmarks
erreicht.

In unserem Falle erstreckt sich nun auch diese Bahn entsprechend der
Sklerose in derselben Art wie oben nach abwirts in das Lendenmark. Die
dbrigen Partien — die Kleinhirnseitenstrangbahn fehlt in diesew Theile —
zeigen nur leichte Verfinderungen, insbesondere fehlen an den Vorderstringen
die stark sklerosirten Stellen, wie sie in den beiden oberen Abschnitien be-
schrieben wurden. Nur einzelne vordere Wurzelfasern sind von massigerem
Bindegewebe begleitet.

Graue Substanz. Die grossen Ganglienzellen der Vorderhérner sind
normal erhalten, Ausliufer, Kern und Kernkérperchen deutlich; das Plasma
in den Alkoholpraparaten kérnig, iv den mit Miller'scher Flissigkeit ge-
harteten finden sich die von Kreyssig beschriebenen ,blassen Zellen®; die
spindelférmigen Ganglienzellen der Hinterhorner der Clarke’schen Shulen
und der Seitenhdrner ebenfalls der Norm entsprechend. Auch die longitudi-
nalen Binde] der Hinterhérner (Clarke’s aufsteigende Colonnen von Deiters)
sind ihrem Ursprung aus den hinteren Wurzeln enfsprechend unverindert.

Eine Uebersicht der Riickenmarkserkrankung giebt ungefihr
folgendes Schema:

Die Degenerationen theilen sich zunéchst in strangférmige
und diffuse.

Strangformige den Systemerkrankungendes Riicken-
marks beizuzdhlende Sklerosen zeigen:

1) die Pyramidenseitenstrangbahn; diese zeigt hochgradige
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Sklerose, Verdickung und Wucherung aller Zwischensubstanz
mit Verdrdngung und zum Theil Zerstérung der Nervenfasern;

2) die Kleinhirnseitenstrangbahn. Geringerer Grad. Wuche-
rung der groben Septa;

Diffuse Sklerose zeigen im Allgemeinen alle ibrigen
Theile der Vorderseitenstringe, wenigstens im Hals- ond Brust-
mark. Moglicher Weise ist auch diese Sklerose eine strangfor-
mige vom Hirn absteigende; indessen lassen sich die einzelnen
Bahnen nicht erkennen. Auffallend ist, dass die Pyramiden-
vorderstrangbahn nicht mit der Seitenstrangbahn gleichen
Schritt halt;

3) die Ecken der Vorderstringe am medialen und lateralem
Ende, wo die Sklerose sichtlich- von der Pia ausgeht, und eine
sie verbindende schmale Randzone. Da diese letztere Skierose
wit der Piaverdickung deutlich im Zusammenhange steht, glaube
ich sie als Randsklerose, selbstindiger, dem Riickenmark primér
zukommender Art auffassen zu miissen; um so mehr, als sich
weder an den motorischen Ganglienzellen der Vorderhorner,
noch an den vorderen Wurzeln ausserhalb der Pia Veriinde-
rungen nachweisen lassen.

Unter dem Namen Hirnsklerose werden sehr verschieden-
artige anatomische Prozesse zusammengefasst, die nicht viel
mehr als den Husseren Befund der Verhirtung, hichstens noch
den der diffusen Bindegewebsentwickelung gemein haben. Nehmen
wir zunichst diesen Begriff als gemeinsame Basis, so ist das
Zustandekommen einer diffusen Sklercse auf zweierlei Weise zu
denken.

Es kann eine localisirte ,multiple Sklerose eine grosse
Ausdehnung iiber eipen Hirolappen erreichen und diese Fille
schliessen sich an die Heerdsklerose an. Es kann aber auch der
Prozess von vornherein diffus sein, #hnlich wie die Meningitis,
die progressive Paralyse. Endlich giebt es noch Erkrankungen
anderer Art, die glasige Entartung der Rinde, wo die Sklerose
einen diffusen, die glasige Entartung einen Heerdprozess darstellt ”).

1 Greiff, Arch. f. Psych. XIV. 1883. Ueber diffuse und disseminirte
Sklerose des Centralnervensystems und dber fleckweise glasige Ent-
artung der Hirnrinde.

11%
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Eine Mittelstellung nehmen die diffusen Entartungen ganzer
Lappen ein; deswegen und weil sie genauer gekannt sind, ldsst
sich vielleicht der vorliegende Fall am besten nach ihnen be-
urtheilen. Ich halte mich in Folgendem an die Darstellung, wie
sie. Wernicke in seinem Lehrbuch der Ilirnkrankheiten ge-
geben hat.

Wernicke unterscheidet 3 Arten von Sklerose:

1) Die multiple Sklerose, ein chroniseh entziindlicher Pro-
zess mit dem Ausgang in bindegewebige Schwielenbildung.

2) Die strangfSrmigen Degenerationen.

3) Umschriebene Atrophien eines Hirnlappens. Hierher ge-
hioren besonders die von Cotard beschriebenen Fille. Diese
umschriebenen Atrophien sind Heilungen eines vorhergegangenen
Prozesses mit Narbenbilduag.

Betrachtet man nun unseren Fall qualitativ nach den ge-
fundenen Erkrankungen — ohne Riicksicht auf die Ausdehnung
des Prozesses, so lasst er sich ziemlich sicher in dieses Schema
einrechnen.

Fiir eine zur Zeit noch bestehende Entziindung spricht nichts;
dagegen spricht das Fehlen der Wanderzellen in der grauven Sub-
stanz, die geringe Fillung der Gefisse, das Leersein der peri-
vasculdren Lymphscheiden. Anderseits spricht die Anwesenheit
des fibrilliren Bindegewebsnetzes, die Intactheit der Ganglien,
fiir einen bereits friiher abgelaﬁfenen Prozess, der jetzt in einer
relativen, anatomischen Heilung begriffen ist. Ein Beweis fiir
die rasche Zunahme des Bindegewebes sind die zahlreichen
Mastzellen, von denen man wohl annehmen darf, dass sie sich
im Hirn wie in anderen Organen da finden, wo ein rasch fort-
schreitender Prozess von Bindegewebsneubildung vor sich geht.

Die vorliegende Skierose wire also das Endproduct
eines interstitiellen Prozesses. Als Ursache der intersti-
tiellen Erkrankung sieht man meistens eine Meningitis an, die
im intrauterinen oder spiiteren Leben durchgemacht wird und auf
das Hirn Gbergreift. Bei congenitalen Formen sind in der Regel
die nervisen Elemente zerstirt: auch die Krankengeschichte
deutet bei unserem Fall auf eine spitere Entstehung.

Betrachten wir nun den Fall von einem anderen Gesichts-
punkte, indem wir nicht von localisirten, mit der Sklerose sich
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deckenden Krankheiten, sondern von den diffusen, wenn auch
qualitativ zum Theil anderen Prozessen ausgehen.

Als diffuse hierher fallende Prozesse kann man aufstellen:

1. Die progressive Paralyse, senile Atrophie, Hypertrophie,
Meningitis in ihren Ausgingen.

Von der progressiven Paralyse unterscheidet sich der vor-
liegende Fall principiell durch die einseitige Betheiligung des
interstitiellen Gewebes. In denjenigen Fillen von Dementia
paralytica, wo ein unzweifelhaft positiver Sectionshefund vorliegt,
sind die nervosen Elemente der zuerst und vorzugsweise ergriffene
Theil, die Wucherung des interstitiellen Gewebes secundir. In
unserer Sklerose dagegen sind die Ganglien anscheinend véllig
normal, die Verdnderung des interstitiellen Gewebes das primdre.
Recht bezeichnend ist dabei das Verhalten der Spinnenzellen.
Wo ein Untergang nerviser Elemente in grosserem Maasse statt-
findet, liegen stets Spinnenzellen in grosser Zahl im Gewebe;
dieselben weisen, wie Wernicke sagt, aul einen Untergang der
eigentlich nervésen Gebilde hin. Bei der progressiven Paralyse
sind sie bun auch sehr zahlreich, bei der Sklerose dusserst spér-
lich; dieses geringe Auftreten im Verein mit den zahlreich vor-
handenen Mastzellen ist ein sicherer Beweis fiir die rein inter-
stitielle Natur des Prozesses.

Unter dem Bilde der progressiven Paralyse verliefen manche
Fille, bei denen sich bei der Obduction eine diffuse Verhirtung
des Gehirns und der Rinde herausstellte. - Von den mir bekann-
ten gehoren hierher die von Zacher, Greiff und Schultze?)
beschriebenen Fille. Es frigt sich, ob diese Fille von Hirnver-
hartung unter dieselbe Rubrik zu setzen sind mit der sonst be-
schriebenen diffusen Sklerose.

Abgesehen vom abweichenden typischen klinischen Verlaufe
und dem Umstande, dass neben der Sklerose zum Theil sich
andere Verdnderungen — glasige Entartung und andere Heerde
fanden, wire dann eine Unterscheidung zwischen dem Sections-
befunde der Paralyse und der diffusen Sklerose iiberhaupt nicht

Yy Zacher, Beiirige zur Pathologie und patholog. Anatomie der progr.
Paralyse. Arvchiv fir Psychiatrie. Bd. XIII. 1882. — Schultze, Ueber
die Beziehungen der multiplen Sklerose des Centralnervensystems zur
allgem. progressiven Paralyse der Irren, Arch. f. Psych. Bd. XI. 1880,
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mehr festzuhalten.  Auch sind in diesen Fillen die Ganglien
viel mehr alterirt, die Degeneration der nervisen Elemente vor-
herrschend, (Spinnenzellen zahlreich!) und mebr das Bild einer
zur Zeit feststehenden, floriden Entziindung vorhanden als das
bei der diffusen Sklerose der Fall ist.

2. Die Meningitis kann auf das Hirn iibergreifen und nar-
bige Veranderung bewirken.

3. Hirnhypertrophie, Pseudohypertrophie, mit folgender
Schrumpfung des Narbengewebes; ein dtiologisch jedenfalls ganz
unklarer Begriff, ein Folgezustand verschiedener Affectionen, in
manchen Fillen vielleicht mit der diffusen Sklerose identisch.

4. Senile Atrophie. Primér die Ganglien betreffend, hat
daher mit unserem Falle nichts zu thun.

Im Vorstehenden wurde versucht, unseren Fall in das System
der ihm #hnlichen in Betracht kommenden Hirnerkrankungen
einzureihen, und den Begriff der diffusen Sklerose soweit es sich
aus diesem einzelnen Falle ergiebt, ganz individuell aus dem-
selben festzustellen.

Es folge nun - ein kurzer Vergleich der unter dem Namen
der diffusen Hirnsklerose bisher beschriebenen Erkrankungen, so-
weit sie mikroskopisch untersucht sind. Ich halte mich dabei
an die Zusammenstellung von Erler'):

1) Striimpell (Arch. f. Psych. IX. Ueber diffuse Hirnsklerose). Wuche-
yung und Schrumpfung des Neuroglia, Erweiterung der Gefissscheiden, an-
scheinend normale Ganglienzellen. Chron. Encephalitis (?). Ganglien: Nicht
scharf abgegrenzt; in vielen feblt der Kern, der Inhalt triib.

2) Kelp (Hirnsklerose. Deutsch. Archiv f. klin. Med. X). Vermehrte
Gefassentwickelung, die ganze Corticalis von einem dichten Gefissnetz durch-
zogen; in den Gefisswandungen starke Kernwucherungen, jedech nicht in
allen. Grundsubstanz homogen, darin keine Fibrillen; eingelagert in die
Grundsubstanz zahireiche Kdrnchenzellen, die in Gruppen beisammen liegen.

3) Brler (Diss. Tibingen 1881, Ueber diffuse Hirnsklerose).
Leichte, auf ein inveterirendes Oedem zu beziehende Verinderung des Binde-
gewebes. Sonst normal.

4) Echeverria? (citirt nach den Jahresberichten von Virchow-
Hirsch. X. 3). Nervenelemente (in der weissen oder grauen Substanz?)
vermindert, durch bindegewebige Fasern und Bindegewebszellen ersetzi.

Y Erler, Usber diffuse Hirnsklerose. In.-Dissert. Tibingen 1881.
2) Sclerosis of both anterior frontal convolutions without aphasia. New-
York med. Record. March 1.
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5) Schiile (Deutsch. Archiv f. kiin., Med. VII. S. 223. Weiterer Bei-
trag zur Hirn-Rickenmarksklerose). Grundsubstanz stark granulirt; feine
Fibrillen. Ganglien degenerirt; Schrumpfung und degenerative Atrophie
derselben. Schollige, glasige Entartung; diese letztere Verinderung in Heer-
den. Sonst diffus. Wucherung der Gefasswandungen. Metamorphose der-
selben zu Pibrillenziigen. Blutungen, Wucherung der Protoplasmasubstanz,
ywelche in den Aufingen weich, nach und nach derber und sproder wird,
entweder so oder durch ibre Fahigkeit sich in Fibrillen zu spalten die um-
gebenden Parenchymtheile bald mehr auseinanderdriickt, bald nur einhullt
oder verkittet®.

Wie man sieht, stimmen im Allgemeinen die Befunde iber-
ein, im Detail aber zeigen sich zahlreiche Abweichungen. Am
constantesten ist die Veriinderung des interstitiellen Gewebes,
die sich in den D Féllen 4mal findet. Der einzige von Erler
angegebene Fall mit negativerm Befund scheint mir keinen direc-
ten Widerspruch zu geben; vielleicht ist die angegebene Verin-
derung des Bindegewebes irgend ein Stadium des sklerotischen
Prozesses. Die Art der Verdnderung der Zwischensubstanz wird
verschieden angegeben, einmal Neuroglia- und Bindegewebs-
wucherung, dann wieder homogene Substanz ohne Fibrillen. Die
Annahme Schiile’s wiirde eine Vermittlung herstellen, in der
Weise, dass aus der homogenen Masse die Fasern sich ent-
wickeln.

Verdnderungen der Gefisswinde fanden sieh nicht iiberall.
In meinem Falle, der in der Entwickelung einer interstitiellen
Substanz sehr vorgeschritten war, konnte ich eine solche Ver-
dnderung nicht entdecken.

Verdnderung der Ganglienzellen: In 2 Fillen wird eine
Degeneration, in einem eine Verdridngung derselben angegeben.

Fasst man die Bildung der homogenen Grundsubstanz als
erstes, die Fibrillenentwickelung als zweites Stadium auf, so ist
die Degeneration der Ganglien der Zeit nach eine sehr ungleich-
missige; 2mal im 1. Stadium degenerirt, 2mal (bei Striimpell
und in meinem Falle) im 2. Stadium noch normal.

Jedenfalls folgt daraus, dass die Betheiligung der Ner-
venzellen, wenn wirklich alle diese Fille einem Krank-
heitstypus angehdren, eine secundire ist; dieselben kén-
nen sich jedenfalls bis in ein sehr spites Stadium erhalten.

Zeichen der Entzlindung fanden sich in 4 von den unter-
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suchten 6 Fillen; ein der Annabme einer Entziindung wider-
sprechender Befund lag auch in den anderen Fillen nicht vor.
(Erler und Echeverria.)) Besonders gehért hierher die Ver-
anderung der Gefissscheiden, Vermehrung der Gefisse, Bildung
von neuem Bindegewebe, welches sich durch die Anwesenheit
der Zellen als Narbengewebe definiren-ldsst,

Nach all’ dem halte ich die Annahme fiir gerechtfertigt,
dass die diffuse Hirnsklerose eine chronische inter-
stitielle Entziindung darstellt, bald mit vorwiegender Be-
theiligung der Gefisswand, bald des interstitiellen Bindegewebes,
mit Ausgang in Narbenbildung. Die meisten Iille gehdren zur
Zeit der Untersuchung diesem 2. Stadium an; wenn der Prozess
lange genug dauert, so treten auch an den Ganglien anatomische
Verinderungen auf.

Riickenmark.

Gleichzeitige Erkrankungen des Riickenmarks sind bei diffuser
Hirnsklerose mehrmals gefunden worden. Makroskopische Ver-
inderungen fanden sich in den meisten Fillen, genane mikro-
skopische Uutersuchungen wurden von Schiile gemacht. Die
Art der Verianderung wird verschieden bezeichnet: Sklerose, Er-
weichung, Amyloiddegeneration. In allen Féllen fanden sich un-
regelmissige diffuse oder in Plaques vertheilte Verdinderungen.

Schiile') fand in seinem genau untersuchten Falle im
Riickenmark denselben Prozess wie im Hirn und bezeichnet ihn
als zweifellose chronische Myelitis. Eine Systemerkrankung fand
er nicht, aber in der weissen Substanz zweierlei Formen, eine
diffuse, an den normalen Bau des Bindegewebes sich anschliessende,
und eine inselartige, die sklerotischen Plaques. Indess ist dieser
Unterschied nur in der Anordnung, nicht in qualitativer Erkran-
kung begriindet.

Der von mir untersuchte Fall anterscheidet sich von den
angefiihrten vor allem durch das Vorhandensein einer System-
erkrankung, neben der diffusen. Der letatere ist wahrscheinlich
mit der diffusen Form Schiile’s identisch; auch letztere schliesst

) Schiile, Weiterer Beitrag zur Hirn-Riickenmarksklerose. Deutsches
Archiv f. klin. Medicin. VIIL 8. 223.
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sich deutlich dem normalen Bau des bindegewebigen Geriistes
an. Verbreiterung der Septa, welche die Axencylinder ausein-
anderdringen, secunddre Veriinderung der nervisen KElemente.
In dem Falle Schiile’s ist das die einzige Form die zur diffusen
Sklerose des Gehirns gehért, denn auch im Hirn war neben der
diffusen noch eine multiple Erkrankung vorhanden, dem analog
im Riickenmark. Strangférmige, combinirte Systemerkrankungen
fand ich in der Literatur der diffusen Sklerose nicht verzeichnet.
Sicher gehort hierher die Degeneration der Pyramidenseiten-
striinge, vielleicht auch der Kleinhirnseitenstringe und der Vor-
derstriinge; zur diffusen primédren Form gehort die Randsklerose.

Das Riickenmark ist also primir weniger betheiligt wie in
dem Falle von Schiile.

Die Hauptverinderung ist rein secundér, was sich auch aus
der ausschliesslichen Erkrankung der weissen Substanz ergiebt.
Die motorischen Ganglien waren hier intact, die secundire De-
generation erstreckte sich also auf den ersten Abschnitt der
motorischen Bahn, die Seitenstringe bis zu den Ganglienzellen
der Vorderhdrner.

Die diffuse Hirnsklerose verhilt sich also in dieser Beziehung
nicht anders wie die multiple, und zahlreiche andere Hirnerkran-
kungen.

Symptome. Wenn auch ein geschlossener Symptomen-
complex der diffusen Sklerose bis jetzt nicht existirt, so ist doch
den meisten Fillen eine Reihe bestimmter Erscheinungen ge-
meinsam. Dass dieselben nicht diberall als die einzigen und
constant vorkommen, ist nm so leichter erklarlich, als unter dem
Namen der Krankheit nach dem Obigen vielleicht sehr ver-
schiedene Prozesse aufgefiihrt werden. Andererseits kénnen ja
auch verschiedene Erkrankungen in ihren Wirkungen sich voll-
kommen gleichen, besonders wenn es sich wie hier vorzugsweise
um diffuse nicht localisirte Prozesse handelt.

Im Allgemeinen wiegen auch die diffusen Symptome iiber
die Heerdsymptome vor, und zwar sind es vorzugsweise die der
raumbeschriinkenden Erkrankungen und besonders Erscheinungen
von Reizung der Hirnrinde. Dieselbe #usserte sich durch epi-
leptiforme Anfille, den Tremor, die Convulsionen im Beginne
der Krankheit, Anch fanden sich in diesem Falle die von
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Striimpell, Schiile, Kuessner') gefundenen rhythmischen
Zuckungen. Auch in dem Falle von Kelp, der neben der von
Striimpell beschriebenen Sklerose dem vorliegenden wohl am
nichsten steht, fanden sich neben den Convulsionen in den an-
fallsfreien Zeiten fortwihrend oscillivende Zuckungen.

Der Tremor war ein continuirlicher, kein Intentionstremor.
In einem von Greiff beschriebenen Falle, der allerdings auch
diffuse Sklerose zeigte (im weiteren Sinne), war noch eine mul-
tiple Erkrankung mit combinirt.

Diese Symptome erkldren sich alle auns der Degeneration
der Rinde, ebenso die psychische Stérang.

Ferner finden sich andere Symptome, die von einer Lision
der Pyramidenseitenstrangbahn herriihren; da diese in ihrem
ganzen Verlauf ladirt ist, so kann die Motilitdtsst6rung nichts
Auffallendes haben; dem Befunde entsprechen auch die spasti-
schen Symptome; es handelt sich um eine centrale Lihmung.

_Einfache Atrophie, keine Entartungsreaction, erhéhte Reflexe
stimmen ecbenfalls mit diesem Befunde. Die Reflexerhthung
rithrt méglicherweise von der Zerstorung der reflexhemmenden
Fasern in den Seitenstringen her; indess muss man sich in
diesen Fillen, worauf Schultze aufmerksam macht, hiiten, die-
selbe ohne Weiteres als spinale Erscheinungen aufzufassen,
denn gerade in Fillen ohne Riickenmarkserkrankung wurden
diese Erscheinungen auch gefunden bei véllig intactem Riicken-
mark ?).

Jedenfalls aber war die Ursache der Lihmung oberhalb der
grauen Vorderhdrner und daher die spastische Lihmung durch
die Leichendiagnose gerechtfertigt.

Die geringe Betheiligung des sensiblen Systems ist auch
anderen Fillen gemeinsam; jedenfalls erstreckte sich eine etwaige
Degeneration sensibler Elemente nicht auf das Riickenmark.

Von anderen Heerdsymptomen sind zu nennen die moto-
rische, trige Pupillarreaction, Nystagmus.

Bulbére Symptome sind durch Sklerose in der Oblongata
erklirt. Indess lasst sich wohl bei einem Prozess, der das Hirn

1) Arch. f. Psych. Bd. VIII. Athetose-Bewegungen bei einem Paralytiker
ohne Heerderkrankung im Gehirn.
% Zacher, Arch. f. Psych. XIII. 1882,
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wie die gesammte motorische Bahn so allgemein ergreift, der
Sitz der Ursache nicht bestimmen.

Der Sectionsbefund erkldrt also vollstindig alle klinischen
Erscheinungen. Nur eine Verinderung wenigstens der moto-
rischen Ganglien, die man a priori hitte voraussetzen kdnnen,
fand sich nicht. Wenn man — was nach neueren Forschungen
zweifelhaft geworden ist — den Ursprung der Innervation in den
Ganglien der Hirnrinde annimmt, so erkldren die interstitiellen
Prozesse doch eine Reizung der Nervenzellen, abgesehen davon,
dass dieselben Verénderungen erleiden konnen, die fiir unsere
Hiilfsmittel nicht nachweisbar sind.

Nimmt man aber den neueren Ansichten zu Folge die Fasern
der Hirnrinde selbst als die nervésen Endorgane an, so spricht
die gesetzmiissige, symmetrische Erkrankung der Pyramiden-
bahnen, die von einem Theil derselben die unmittelbare Fort-
setzung sind, fiir ihre Erkrankung. Bemerkt sei noch, dass die
Axencylinderforisitze der Rindepyramiden stets deutlich erhalten
waren.

Es folgt eine Zusammenstellung der wichtigsten in der Lite-
ratur angegebenen Symptome (nach Erler), wobei das Zutreffen
in meinem Falle mit -, das Fehlen mit — bezeichnet ist.

Paresen, Paralysen der Extremititen 7 -
Facialisparese 7
Incontinentia alvi 6

- urinae 6
Augenmuskellihmung 2
Pupillenverinderung 2
Sprachstérung 9 (?)
Schlingbeschwerden b
Apoplectiforme Anfille 5 —
Epileptiforme Anfille 4 (37)
Contracturen 3
Zuckungen 9
Tremor 4
Sensibilitdtstorung — ?
Kopfschmerz 2
Psychische Stérungen 7
Erh6hung der Reflexe
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Zum Schlusse erlaube ich mir Herrn Prof. H. Ranke, Di-
rector des von Hauner’schen Kinderspitals, fiir die giitige Ueber-
lassung des Falles, Herrn Prof. Bollinger fiir die eingehende
und vielseitige Unterstiitzung bei der Bearbeitung meinen besten
Dank auszusprechen.

Nachtrag.

Neuerdings erschien in der ,Berliner klinischen Wochen-
schrift 1887 No. 49 eine Mittheilung von Dr. Buss ,Ueber
einen Ifall von diffuser Hirnsklerose®“, aber erst nach Abschluss
der vorliegenden Arbeit und konnte daher nicht mehr beriick-
sichtigt werden.

Erklarung der Abbildungen.
Tafel IV.

Fig. 1. Gebirn von oben, in Alkohol eingelegt. Windungen schmal, kamn-
formig, scharfe kantige Formen. Das Kleinhirn ist fast normal gross,
das Grosshirn hat nur 4 des gehdrigen Volumens. Die Windungen
sind zahlreich, unregelmissig.

Fig. 2. Férbung mit Magenta. 350:1. Schnitt durch die Hirnrinde.

" Die 5 Schichten nach Meynert mit den beschriebenen Verinderun-
gen. | Schicht der vorwiegenden Geriistsubstanz mif kleinen Nerven-
zellen. 2 Schbiebt der kleinen Pyramiden. a Mastzellen. b Spinnen-
zellen. 3 Schicht der grossen Pyramiden. 4, 5 Schicht der inneren
Pyramiden; nach innen davon die Marksubstanz der Gyri.

Fig. 8. Querschnitt des Halsmarks. Firbung nach Weigert. 350: 1.
Rechts zeigt sich die stark sklerosirte Pyramidenbahn, in der Mitte
die #ussere Grenze, links die Kleinhirnseitenstrangbahn, die von ein-
zelnen verdickten Septen durchsetzt ist; die Nervenscheiden sind
blau, das Bindegewebe gelb. Das Gesichtsfeld ist der Grenze der
Pyramidenseitenstrang- und der Kleinhirnseitenstrangbahn des linken
Seitenstranges entnommen.



