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VI. 

Zm" Kenntniss der diffusen Hirnsklerose. 

(Aus dora Pathologischen lnslitut und dem Dr. ~,on Hauner'schen 
Kinderspital zu Mfinchen.) 

Yon 1)r. Hans Sehmaus,  
Ass i s t en t en  am p a t h o l o g i s c b e n  Ins~oitut zu Miinchen.  

(ttierzll Tar. IV.) 

Unter dem Namen ,,diffuser Hirusklerose" fasst man alle 
diejenigen Ver~inderungen zusammen, bet denen eine Vermehrung 
des Zwischengewebes vorzugsweise oder ausschliesslich hervof 
tritt. Es gehSren also hierher nicht blos die F~ille yon Hirn- 
hypertrophie, sondern aueh gewisse Formen yon Gehirnatrophie, 
soweit es sich um eine Schrumpfung yon vorher hyperplasirtem 
Biudegewebe handelt. 

Ferner finden sich solche diffuse u im Anschluss 
al) progressive Paralyse und bet der multipleu Sklerose als wei- 
tere Ausbreitung loealisirter Heerde. In dell meisten dieser 
F'~lle findet sich die diffuse Sklerose als Nebenbefund neben 
anderen charakteristisehen Ver~nderungen. 

Neben solchen F~illen kommen abet" auch andere vor, in 
denen eine diffuse Sklerotisirung als einzige Ursaehe eines be- 
stimmten Symptomencomplexes angesehen werden muss. 

Die klinischen Erscheinungen bieten in sicher gestellten 
Fgllen gewisse gemeinsame Eigenthiimlichkeiten, die sich sowohl 
in F-~llen reiner Sklerose finden, als aueh in solchen, deren Skle- 
rose nm" einen Nebenbefuud darstellt. 

Der nachstehend mitzutheilende Fall sehliesst sich, soweit 
die nut" ein paar Tage mSgliche klinische Beobachtung eine Be- 
urtheilung zuliisst, der zweiten Oruppe an. Anatomisch stellt 
er ebenfalls eiuen Fall reiner Sklerose dar, zeigt aber Ver~inde- 
rungen, die auf eiuen h5heren Grad tier Erkrankung hindeuten. 
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K r a n k e n g e s c h i e h t e t ) .  

M. Gschwaudtner, Bauerstochter aus Miesbach, geb. 21. M~rz 1883, in 
das Dr. v, Hauner ' sche Kinderspital aufgenommen am 7. December 18S6. 

A n a m n e s e :  Vater soil in der Jugend gekr'ankelt haben; sonst stets 
gesund~ ebenso die ~'Iutter. In der Familie soil keine Geisteskrankheit vor- 
gekommen seth. Das Kind soll naeb der Gebm't circa r Jahre gesund ge- 
wesen seth. Mit anderthalb Jah,en hat das Kind reden gelernt. Im Juni 
1885 erkrankte Pat. mit Kr~impfen, Fieber und psyehiseher 8tSrung. Diese 
Erseheinungen sollen Anfangs anfallsweise aufg'e{reten und damals Auf- 
schreien, Aussetzeu der Respiration~ Tremor vorhanden gewesen seth. 

Seit einem Jahre entwickelte sich allm~hlich eine Contracturstellung der 
Extremit~iten; fiber das Auftreten einzelner Symptome ist nichts Ngheres zu 
erfahren. Die vegetatDen Functionen seheinen ungestSrt zm" Zeit zu be- 
stehen. DiarrhSen; Stuhl sonst normal, angeblich schmerzhaft. 

S t a t u s  p r a e s e n s  yore 7. December 1886. Pat. f/it ihr Alter voneut- 
sprechender GrSsse; hochgradige Bl~sse am ganzen KSrper; Fettpolster ge- 
schwunden; Museulatur sehlecht entwickelt~ jedoeh an den Extremifiiten te- 
tanische Spanuung, Pat. nimmt andauernd passive Riickenlage an, wobei 
der Kopf frei beweg!ich, dagegen die Arme in Beugeeontractur mit pro- 
nirten H~tnden, beiderseits gegen die Brust ge(h'fickt. Die untere Extremiliit 
in starker Extensionscontraetur mit starker Varo-equinus-Stellung. Wirbd- 
s-aule beweglich. Kopf auf Druek anscheinend nicht sehmerzhaft. 

Augen ziemlich tiefliegend~ welt geSffnet, zeigen Strabismus divergens. 
Fixirung erfolgt weder am linken noeh am rechten Ange. Augenbeweg(mgen 
normal coordinirt; jedoch scheint die Function des linken hbducens beein- 
tr~iehtigt oder aufgehoben. Pupillen weir, beiderseits gleieh~ auf Lieht trlige 
Reaction. kuf vorgehaltene~ der Cornea gen~iherte Gegenst~nde erfolgt keine 
Zuekung (Amaurose?). Zeitweise ist rollende oder bin und her pendelnde 
Bewegung der Aug~ipfel zu bemerken (Nystagmus horizontalis). Gesichts- 
ausdruek in hohem Grade sehmerzhaft, ohne Theilnahme nach aussen. Linke 
Nasolabialfalte mebr verstrichen; linker Mundwinkel weniger beweglich. 
Leichte Facialisparese; der linke Gaumenbogen erscheint eager und hSher 
als tier reehte. Der Thorax ist pyramidenfSrmig gegen den Processus xy- 
phoideus zugespitzt. Untere Lungengrenze rechterseits und Mamillarlinie an 
den oberen Rand der 6. Rippe ver/~uft horizontal. Die Auscultation ergiebt 
vesiculfi, res Athmen; an der Seapulargegend einzelne schurrende Rhonchi. 
Respiration etwas beschleunigt. Spitzenstoss kaum ffihlbar im 5. Costal- 
raum in der )Iamillarlinle; El erztSne rein, sehr fi'equent, Herzdi~mpfung niebt 
naehweisbar, Puls sehr beschleunigt, an der Radialis kaum ffihlbar, zur Zeit 
nieht zu z~hlen. Leberd~mpfung an der Mamillarlinie unter dem Rippen- 
bogen nicht vergrSssert; Milz fiberragt die mittlere Axillarlinie nicht. Ab- 

J) Die Krankengeschichte verdanke ich der G/ite des Herrn Privatdocenten 
Dr. Eschcr ich~  I. hssistcnten am Kiaderspital, 
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domen kahnf6rmig eingesuuken, Stuhl und Urin l~sst des Kind unter sieb 
gehen, jedoeh besteht keirt I-Iarntrtiufeln. Die oberen gxtremit{iten sind veto 
Rumpfe wenig abstehend, Ellenbogen nnter spitzem Winkel abdueirt, die 
Sehnen der Fingerflexoren stark vorspringe~ld. Die~luskeln der obereu uud 
unteren Extremitftten, sowie die Bauehmuskeln in Contraction, stark flecfirt. 
Finger um den Daumen fest eingesehlagen. Untere gxtremilgten unbeweg- 
lieh, slark extem/irt. Alle Nuskeln in Spannung, Ffisse in ausgesproehener 
Spitzfussstellung mit ltebnng des inneren Randes (eqUino-varus). 

}Iaeh Beugung des gniees fiberzeugt man sieh, dass-beiderseits erhShter 
Sehuenreflex vorhandert ist. Zeitweise ist ausgespi'ochener Dorsatelouus dm'eh 
Ber{ihrung der Aehillessehne zu erzeugen; Berfihrung der Fusssohle 15st zu 
manchen Zeiten Contraelion der Flexoren aus. Sensibilit{it, sowie Itaut- 
reflexe scheinen normal. Nuskeln der Extremiti~ten zwar geriug entwiekett, 
jedoeh nieht atrophiseh. Faradisehe Reaction erhalten, Die Beine und 
lthnde gewShnlieh uubeweglich gehalten, zeitweise geringe Bewegtmgen. 
~lanehmal wird der KSrper wie dureh elektrisehe Sehlgge durehzuekt, was 
dem Kinde Sehmerz zu bereiten scheinl, den es dutch aphonisehes Wimmern 
'aussert. Temperatur (in ano) 38,3--38,5. Puls unter 40. Respiration 3~. 

10. December 1886. Bei Verabreichung dei" Nahrung maeht des Kind 
keine Sehlingbewegungen, Pat. l~isst Speisen aus dem Munde fallen, kuf 
beiden Lungen Rasselger~iusehe. Am linken Unterlappen Bronchi.alathmen, 
darfiber tympanitiseher Sehall, Soust Status idem. 

It .  December 1886 gxitus lethatis. 

S e e t i o n s b e f u n d  1). 

A n a t o m i s e h e D i a g n o s e :  D i f f u s e S k l e r o s e  mi t  e n o r m e r  A t r o -  
phic  des G r o s s h i r n s  b e s o n d e r s d e r W i n d u u g e n ,  t I~ r  
i n t e r n u s  et e x t e r n u s  ex vaeuo.  P a c h T f m e n i n g i t i s  i n t e rna~  
l f y d r o e e p h a l u s  e x t e r n u s .  A t r o p h i c  und u  r a n g -  
s k l e r o s e d e s  R f i c k e n m a r k s .  - - F r e m d k S r p e r p n e u m o n i e  in b e i d e n  
U n t e r l a p p e n  und im r e c h t e n  O b e r l a p p e n ;  A b m a g e r u n g  d.es 
ganze t l  K S r p e r s  und s e i n e r  Organe ;  B e i n e  s t a r k  g e s t r e e k t  m i t  
" V a r o = e q u i n u s - S t e l l u n g ,  I t~nde  zn r  F a u s t . g e b a l l t ,  zur  B r u s t  
a n g e z o g e n .  

tIinterkopf vollst'andig abgettaeht, des hintere Drittel tier Seheitelbeiue 
bildet mit dam Ilinterhanpt eine fast senkrecht abfallende gbe~e. 

Der Sehi ide!  giebt beim Aufs~igen einen eigeuthfimlich bohlen Klang; 
die Dura lest mit dem Sehi~del verwaehsen, zwisehe[t ihr und den weiehezt 
tlirnh~uten in den hinteren Partien ein 1--1�89 bre~ter guam, der dureh 
heltes Serum ausgeffillt ist; in den vorderen Partien ist dorselbe sehmgter; 
weiehe Ilirnh~iute kaum getrfibt~ Gefiisse wenig gef~illt~ Windungen im h6ehsteu 
Grade atrophfseh. Dieselben f/ihlen sieh -- ebenso wie des ganze Gehirn - -  
sehr derb, fast lederartig an: beim Einsehneiden ist die Consistenz zi~h~ derb, 

~) Sectionsjournal des Pathol. Instituts No. 586. 1886. 
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Ein Theil der l t i r n w i n d u n g e n  besonders an beiden ~ t i r n - u n d  
Seheitellappen ,~pringen geradezu wie spitze Kiimme zu, w';dwend sic seitlich 
yon den Furchen her ungemein stark eomprimirt und abgeflacht sind. 
Zwisehen den welchen Fiirnhiiuten ebenfalls grosse ~,Iengen vo~ Serum (Taf.lV. 
Fig. I). ttirnkammorn bedeutend erweiterL 

K l e i n h i r n  weniger atrophiseh. DieWindungen daselb~t under 1 ram; 
auffallendere Nissbiidungen, yon der Atrophie abgosehen, finden sieh dort 
nirgcnds. Rfiekenmark dfinn, ffih!~ sich derb an. Dasselbe ffl~inzt auf dem 
Durehschnitt /;dematSs, schneider sich in seinem hinteren Umfange eirrho- 
tiseb, die ttSrner erscheinen yon graaer Farbe wie sulziges Bindegewebe. 
llirn sammt Rfiekenmark und Dura des Rfickenmarks wiegt nut 380 ff~). 

1)ura an der'Sch~delbasis verdickt. Auf beiden Seiten der Dura 
fln:len sich Auflagerungen einer zarten Membran, in der feinste OeffLssehen 
stellenwelse siehtbar sin& An einer Stelle ein kleiner Blutpunkt. Die 
Entfernnng des Stirnbeines yore Hinterhauptbeine an der Innenseite der 
Seh~idelknochen gemessen, betrKgt n u r  1~%7 cm. Venenslnus nicht sichtbar 
verschm53ert 2). 

Unterlappen beider L u n g e n  sind entz~indlieh h3filtrirt~ aus den Bron- 
~'hien ein milehig weisser Saft ausdr6ekbar, die grSsseren Bronehien mit 
Eiter geffillt. FIerz normat~ ebenso die Leber .  N i e r e n  hochgradig blur- 
leer, yon blasser Fatbe, Rinden-und Marksubstanz deutlieh abgrenzbar. 
) i i l  z wenig vergrSssert, Follikel gesehwellt. Die SehleimhauL des aufliegen- 
den Colon stark injieirt. M e s e n t e r i a l d r f i s e n  leieht geschwellt. 

l l i s t o l o g i s c h e r  Befund .  

G ' o s s h i r n r i n d e .  FS~rbung mitCarmin, Nigrosin~ Magenta, Saffranin. 
Erstere maehen die Ausliiufer mid Axeneylinder besonders deutlieh~ letztere 
die Kerne und gewisse Zellformen. Die Fiirbung naeh W e i g e r t  war an 
dem in Alkohol geh~hteten tlirn leider nieht mehr m5glieh. 

in den Pr:@araten sind, trotzdem sie bei sehwaeber VergrSsserung elnen 
ganz anderen Eindruck maehen wie im normalen Itirnpr~ipara~, die 5 Hirn- 
sehichten Meyner t ' s  ziemlich deutlich zu erkennen. I)a die Begrenzung 
derselbea sieh auf die Form der Ganglienzellen stfitzt, so folgt, daraus einer 
tier Hauptbefunde: Die Ganglienzellen sind jedenfaIls in dei' Form nicht 
wesentlich verS~ndert. Wie im normalen Hirn finden sich bier aueh be- 
sonders grosse Ganglien~ theils einzeln, theils in Gruppen, je nach del~ eia- 
zelnen Regionen. 

') Nimmt man nach Abzug des Riickenmarkgewichts mit beil~ufig 40 g 
das Hirngewicht zu 340 g an, w~hrend das normale Gewieht des Ge- 
hirns eines 3~-j~ihrigen Kindes mindestens 1020 g wiegt, so ergiebt 
sich, dass das Gewicht des vorliegenden Gehirns um voile :~ geringer 
ist, als das eines normalen Gehirns aus diesem Alter. 

2 Eine weitere Untersuchung des Gehirns in frisehem Zustande konnte 
~Jjeht vorgenom'men werden. 
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Dagegen finden sich Abweiehnngen yon der Norm im interstitiellen Go- 
webe. Zuniiehst sind die Gangllenzellen ~'iel n'aher an einander geriiekt, 
seheinbar zahh'eieher als sonst. 

Zwisehen ihnen liegt nieht einfaeh granulirte Snbstanz der Neuroglia 
entspreehend, sondern ein feines, aber sehr diehtes Faserwerk. Dasselbe auf 
seine Natur, ob Bindegewebe, ob Gliagewebe, zu prfifen, war an den ge- 
hiirtelcn Priiparalen nieht mehr mSglieh, indess ist es naeh allen bisher ge- 
maehten Erfahrungen und tier Struetur wohl gereehtfertigt, dasselbe als 
Bindegewebe zu bezeiehneu ( Z i e g l e r ) ;  wahrscheinlieh, wie sp'ater sieh er- 
geben wird, sogar ~iehtes Narbengewebe. Dasselbe ist an allen einzelnen 
Fasern rein granulirt. 

Stellenweise zeigt sieh eine helle Zone in der Rinde, offenbar entspre- 
ehend dem hier sehr deutliehen Baillarger'seben Streifen (die betreffenden 
Sehnitte stammten yon der dritten Stirnwindung und der vorderen (3entral- 
windung). Im Gebiete dieses Streifens ist das Gef{ige tier Fasern bedeutend 
weniger dieht; es l'asst sieh dieser Umstand vlelleicht auf eine Verminderung 
der diesen Streifen bildenden .~Iarkfasern zm'fiekffihren, da das Faserwerk in 
allen anderen Sehiehten der Rinde ziemlieh gleiehmiissig dieht ist. 

In diesem Zwisehengewebe zerstrent liegen nun Zellen und ZellkSrper 
versehiedener Art. kuffallend war ferner eine starke oft haekenfSrmige Krfim- 
mung der x~on den Py-ramiden ausgehenden FortsS, tze, besonders der kxen- 
eylinderforts~tze. Ieh glaube dieselbe auf Zerrung nnd theilweise Dislocation 
der P:y'ramidenzellen dutch das umgebende Gewebe 7,urfiekffihren zu sollen. 

Im Allgemeinen sp'arlieh und ziemlieh ungleichm5ssig vertheitt finden 
sieh Spinnenzellen mit Kern Und einem zarten, mit seiner Subslanz in das 
umgebende Gewebe ansstrahlenden Zellleib meistens in Knotenpunkten der 
Fasern liegend. Dieselben fRrben sieh im Allgemeinen sehwaeh und sind 
wenig auffallend. 

Dagegen sind die folgenden Formen yon einem besonderen Gepr~ige. 
Es sind moistens runde odor ovale, of~ abet atteh unregelmSssige K&'per, 
stark granulirt, mit deutliehem Kern, der abet yon denjenigen der Ganglien 
durehans abweiehL }Iit Carminf:~trbung fallen diese Kerne kaum anf, da- 
gegen fiirben sie sieh stark mit Anilinfarben. 

Im Gewebe zerstreut finden sioh aneh Oruppen yon K6rnern yon der- 
selben Reaction. 

Die Annahm% als seien dies degenerirte, kSrnig zerfallene Nervenzellen~ 
lag nahe. Die Anilinf/irbung abet deutete auf eine andere, bindegewebige 
Natur derselben, anf N a s t z e l l e n .  Die Ff~rbung mit Partseh-Orenaeher's 
Carmindahlia gab die Entseheidung: Ner,zenzellen roth, gerne der fragliehen 
Zellen ebenfalls roth, der kSrnige ZellkSrper blan, es sind a!so unzweifelhafte 
Nastzellen. Es muss ein lebhaftes Waehsthum derselben stattgefunden ha- 
ben, denn es finden sieh solehe ziemlieh zahlreieh in Theilung und Ver- 
mehrung i). 

~) Analog dlesem Befund ver6ffenllicht P Ie l l l eha  (Prag 1887) ein Vof 
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Neben diesen Formen, die sehr zahh'eieh im Oewebe zer~treut warm~, 
]agen noah Oanglienzellen vor; theils die typlschen Pyramiden-, theils fort- 
satzlose Nervenzellen~ wie in der normalen ~usseren Schieht. Carmin and 
Nigrosin zeigten an allen die charakteristlsche Form, den grossen bl~schen- 
f6rmigen Kern mit Kernk~;rperchen, Axeneyllnderfortsafz; der gellleib war, 
leieht gek6rnt~ sieh grit fiirbend; besonders Nigrosinfih'bung zeigt dart typi' 
sehen Bau der Oanglien, namentlieh den Kern gegen/iber den ~Iastzellcn sehr 
dentlich; letztere wurden mit dieser Farbe im Zellk6rper blass, im Kern 
dunkel gef~rbt, abet ohne siehtbare Kernmembraa und ohne das KernkSr- 
perchen. Znm Theil fand ieh nm die Nervenzellen aueh die yon K r e y s s i g  
beschriebencn periganglion~iren Rfiume, ein Product tier II~irtung~). 

An den Oeffissen land sieh nichts Besonderes; die Fallung war m[issig; 
manehmal fanden sieh Oruppen yon Lymphzellen in den perivasculSzen 
Lymphscheidcn; im Allgemeinen waren aber auch diese leer. In der grauen 
Ilirnrinde f~nd ieh nirgends Waaderzellen. 

Naeh diesem allgemeinen Ueberbliek folge im Weiteren eine U n t e r -  
s u e h u n g  der e i n z c l n e n  S e h i e h t e n .  

Die H i r n r i n d e  in tote ist versehm:~ilcrt, ebenso die einzelnen Sehichten; 
dieselben sind nicht mehr so gut wic normal nnterseheidbar, indem die cin- 
zelncn Zellformcn in einander verschoben sind; so besonders die der grossen 
Pyramidensehieht and die der beiden angrenzenden. Im Allgemeinen l[isst 
sieh Folge~ldes sagen. 

t. S c h i e h t  (Fig. 2,1). Vorzugsweise aus Gerfistsubsf;anz bestchend, 
mit unregclmfissigen kleinen Ganglienzellen. 

Wie sehon in der normalen Hirnrinde besteht diese Sehicht vorzugs- 
weise aus Ger/istsubstanz, die in Bfndeln angeordnet ist, yon denen beson- 
ders die inneren parallel zur OberflSehe verlaufen. Die FS~den des Nctz- 
werkes sind mit feinen KSrnehen besetzt. In der inneren Parlic dieser 
Schicht liegen l'~ngsgestellte Zellen yon Pyramidenform. Im Gewebe zer- 
streut fortsatzlose Nervenkerne. 

Die Pia ist verdiekt nnd sendet in die Rinde einzelne Septa hinein. 
In der ersten Schicht flnden slela sehr vereinzelte Spinnenzellen, keine 

Mastzellen. 
IL S e h i c h t  der  z a h l r e i e h e n  k l e i n e n  P y r a m i d e n ( F i g .  2,~). Ner- 

�9 eazellen zahlreich; Spinnenzellcn (b)sp~u'lich; ?,'Iastzellen (a) vereinzelt. Es 
fiberwiegen die Oanglienzellen. 

Iit. S c h i e h t  der  g r o s s e n  P y r a m i d e n  (Fig. 2,3). Die Pyramiden 

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

~) Bei F~rbnng mlt Magenta, Extraction mit Alkohol und dann noah mit 
NelkcnS[ (naeh Niss!) zeigten sich im Plasma einzelner Zellen Diffe- 
renzen in der F~rbbarkeit, theilweise auch stSrkere KSrnungen an vet'- 
schiedenen Stellen des Zellleibes, nirgends jedoch gr5bere Oestaltver- 
ihltlerungen desselben. 
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h'eten etwas zurfick im Verhgltniss zu den hier sehr zahlreicben und grossen 
Mastzellen (a), sind abeL- immer noch zahh'eicher, d. h. nigher an einander 
ger@kt, als normal. Die ~,Iantzellen mit eingerechnet ist diese Schicht sehr 
reich an zelligen Elemeaten; auch die Spinnenzellen sind bier etwas zahl- 
reieher. 

IV. S c h i c h t  der  k l e i n e n  N e r ~ e n z e l l e n  (Fig.-~ Nervenzellen 
kaum verandert; MastzelIen noch sehr zahlreich, bis an die Grenze der 
weissen Substanz reichend, Spinnenzetlen spgrlieh. 

In der V. Meynert'schen Schicht (Fig. 2, ~) niehts Besonderes gegenfiber 
der Iu 

W e i s s e S u b s t a n z. Die Grundsubstanz der weissen Narkmasse bihlet ei-n 
Netzwerk, fdner und st~irker granulirt wie die der Rinde. In demselben liegen : 

1) dnnkle, Anilinfarben festhaltendo Kerne ehno siehtbaren ZellkSrper; 
sie stehen dieht, regelmiissig vertheilt; bei F~rbung mit 5Iethylenblan und 
naehfolgender F~h'bung mit C.armin behalten sie allein die blane Farbe; bei 
der Wes tpha l ' s ehen  Fi~rbung auf Masl-zellen bleiben sie roth. Aueh halten 
sie Eosin fester als andere Zellen. 

Kgrner fanden sieh in ihnen nieht. Es sind diene Formen jedenfalls 
den WanderzelIen beizuz'ahten. 

2) Piazellen. In der Riehtung des Faselwerlaufes angeordnet, mit dent- 
liehem Kern. 

3) In der Marksubstanz der Windungen einzelne Mastzellen. 
Corpora am3qacea Iiessen nigh nieht naehweisen. Die in dot weissen 

Substanz sehr zahlreiehen Wanderzellen fehlen, wie bemerkt, in der grauen 
Substanz (ausnerhalb der Gefi~sse) ganz. 

R f i ckenmark .  Die tIiirtung desRfekenmarks erfolgte inMfiller'neher 
Flfissigkeit, die Ffirbung mit Carmin, Hgmatoxylin, naeh W e i g e r t ,  und 
naeh der neuerdings yon Pa l  publieirten 5Ielbode. 

Dan R[iekenmark zeigt die Befunde einer regelm:assigen combinirten 
Systemerkrankung, die bier als seeund~ire Strangdegeneration aufzufassen ist. 
An den einzelnen Absehnitten zeigen sieh die VerFmderungen 5~ersehieden. 
kber aueh der Grad der Sklerose ist an den einzelnen Striingen 'v'ersehieden. 
Es finden sieh Stellen, an denen nieh blos eine leiehte Verdiekung der 
grSnseren ~on der Pia her einstrahlenden Septa finder, andere mit ausein- 
ander gedriingten, theilweise zu Grunde gegangenen Nervenfasern. Aber 
aueh nieh'c a]le sklerotisehen Stellen kgnnen auf 8trangdegeneration bezogen 
werden. So scharf sigh die degenerirte Pyramidenbahn~ die Kleinhirnbahn 
mit den dureh ande.weitig% entwiekelungsgesehiehtlich bekannt gewordenen 
normalen Bahnen der l,age naeh deekt, sind andererseits aueh Parlien, die 
zwar Sklerose zeigen, abe]" nieht einem bestimmten Strangnystem zuzntheilen 
sin& En existirt nebenbei noeh eine diffuse Degeneration. 

17etl beginne die Unter.~uehung der einzelnen Rfiekenmarksabsehnilte mit 
dem H a l s m a r k :  

Die VorderseitenstrSnge desselben sind in ihrer ganzen Ausdehnnng 
sklero.~irt~ s*ellenwelse sehr stark nnd seharf begrenzt, die /ibrigen Par'den 
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leicht diffus. Sehr stark sklerosirt ist die Pyramiden-Seltenstrangbahn (Fig. 3). 
Dos interstitielle Gewebe ist stark gewuchert, die Nervenfasern auseinander 
gedr~ngt, sie sind moist zu Grunde g'egangen; die Nervenscheiden durch- 
gehends eng. - -  Die Axency]inder sind erhalten~ manehma], we die Scheiden 
zerfallen sind, liegen sie frei in einem Hohlraum. We die Nervenscheiden 
erhalten sind, liegen die Axencylinder denselben an der Wand seitlich an. 
Im Zwischengewebe liegen brScklige schwarze Massen, - -  Ueberreste zer- 
fallener Nervenscheiden (?). Die derartig ver~nderte Partie nimmt den hin- 
leren Theil der Seitenstr~nge ein; nach aussen ist sie durch anders ver- 
5nderte Partien scharf abgegrenzt, ebenso ziemlich seharf naeh vorn gegen 
die Substantia reticularis. Angrenzend dem g,'auen ttinterhorn liegt sie in 
grSsserer Ausdehnung bis zur Substantia retieularis an; es entsprieht also 
die Lage genau der Pyramidenseitenstrangbahn. 

Dor Kleinhirnseitenstrangbahn entsprechend nach aussen yon der Pyra- 
midenbahn (Fig. 3) findet sieh eine ebenfalls sklerosirte Pattie, abet anderer 
_Art: Von der an sie angrenzenden, stark verdiekten Pia gehen dicke Septa 
aas, die einzelne Oruppen yon Fasern abgrenzen, ohne zwiseben sie elnzu- 
dringen; das feinere interstitielle Bindegewebe ist also intact. Im Oegen- 
satz zu den vorhin beschriebenen sind die Scheiden bier orweitert. Einzelne 
Scheiden sind ganz geschwunden, so dass die Axeneylinder frei in einem 
Hohlraum liegen. Die Wanddicke de,' Scheide ist vermindert, der hmon- 
raum 5--6mal  grSsser wie in den Oolrschen Str~ngen. Naeh vorn geht 
diese Partie unmerklich in die wenigen ver'~nderten Seitenstrangreste fiber; 
sie entspricht der Kleinhirnseitenstrangbahn. Die fibrigen Theile der Vor- 
derseitenstr~nge zeigen keine, gewissen Bahnen entspreehende Ver:J~nderungen. 
Eine leichte Sklerose, bestehend in Yerdickung des interstitlellen Gewebes, 
ist diffus fiber dieselben verbreitet, die Pyramidenvorderstr~ngo zeigen kei- 
hen hSheren Grad yon Vedindernng, dagegen finder sich sehr hochffradiffe 
Sklerose, yon der Art wie die in der Pyramidenseitenstrangbahn beiderseits 
am vorderen Ende des Suleus medianus anterior und an der Austrittsstelle 
der vorderen Wurzeln; beide Stellen durch eine geringe sklerotische Rand- 
zone verbunden. Die Wueherung geht yon der Pin ans und folgt zum Theil 
den eintretenden Wurzeln. 

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

Die t t i n t e r s t r f L n g e  erweisen sieh als vollkommen intact. 
Die P i n  war nicht an allen Stellen gleichm~issig verdickt, sondern am 

moisten da, wo sie sich an sklerotischo Partien anschliesst, wenig an den 
Hinterstr~ngen, stark an den Vorder- und Seitenstrgngen. 

Besonders auffallend gostalteten sieh die verschieden sklerosirten Bahnen 
bei FSrbung mit Carmin n. s. w. einerselts und dcr W e i g e r t ' s e h e n  H~ima- 
toxylinmethode andererseits. In Schnitten, die in der gew5hn!ichen Weise 
mif Carmin odor I:[~matoxylin gef/~rbt sind, erscheint die Pyramidenbahn 
der Seitenstdinge intensiv dunkel, in Folge der Menge des sich stark fgr- 
benden Bindegewebes. Die Kleinhirnseitenstrangbahnen dagegen sind hell~ 

Archly f. pathol. Anat. Bd. CXIV. Hff. 1. 11 
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da hier die Erweiterung der Nervenscbeiden ,Jorwi~gt und die feinerell Sepia 
nicbt verdiekt stud. Wie die Pyramidenbahaea verhalten sich auch die an- 
derell, als stark sklerotisch beschriebenen Partien, die wenig veri~nderten 
Vorderseitenstrangreste haben eine mittlere Nfiance, 

Umgekehrt ist des Verhhltniss in den nach W e i g e r t  gefiirbten Scbnit- 
ten; in ihnen sind diejenigen Partien~ welche normal geblieben sind (l=linter- 
strange), dunkel~ die anderen um so heller, je raehr sie veri~ndert sind: Klein- 
hirabahn, P w'amidenbahn u. s. w. 

B r u s t m a r k .  [m Brustmark finden sich im Allgemeinen die n~imlicben 
Veriinderungen wie ira ttalsmark. 

Die degenerirte Pyramidenseitenstrangbahn hat eine etwas ver~aderte 
Lage. Sie grenzt nach innen all die Substantia gelatinosa und den Apex 
des Hinterhorns~ wird aber nach innen vorn durch anderes Gewebe yon der 
grauen Substaaz der HinterhSrner abgedr~ugt. Dieses u des genau 
der Lage der P),ramidenseitenstrangbahn entspricht, ist ein Beweis, dass diese 
hochgradig sklerosirte Partie wirklieh den P),ramidenseitenstr~,ngen eutspricht. 

Im Uebrigen ~erh'~lt sieh des t~rustmark wie das Fialsmark. 
L e n d e n m a r k .  Die Kleinhirnseitenstrangbahn wird normal yon der 

Mitre des Dorsalmarks ab dutch die Pyramidenseiteastrangbahn veto Apex 
cornu posterioris abgedr~ngt, welche dadurch die Oberfl~tche des Rfickenmarks 
erreicht. 

In unserem Faile erstreckt sich nun aueh diese Bahn eutspreehend der 
Sklerose in derselben Art wie oben naeh abw~rts in des Lendenmark. Die 
fibrigen Partien - -  die Kleinhirnseitenstrangbahn fehtt in diesem Theile - -  
zeigen nut leichte Ver~inderungen, insbesondere fehlen an den Vorderstr~ngeu 
die stark sklerosirten Stellen, wie sie ia den beiden oberen Abschnitter~ be- 
schrieben wurden. Nut e i n z e l n e  ~ordere Wurzelfasern sind yon massigerem 
Rindegewebe begleitet. 

Graue  S u b s t a n z .  Die grossen Ganglienzellen der VorderhSrner sind 
normal erhalteu, Ausliiufer, Kern und KernkSrperchen deutlieh; das Plasm~ 
in den Alkoholprfiparaten k6rnig~ i~ den mit Mfiller'seher Flfissigkeit ge- 
biirtetett finden sieh die ~on K r e y s s i g  beschrieSenen ,,blassea Zellen"; die 
spindelfSrmigen Ganglienzellen der ttinterhSrner der Olarke'scben S~ulen 
und der SeitenhSrner ebenfalls der Norm entsprechend. Auch die longitudi- 
helen Biindel der tlinterhSrner (C I a r k e's aufsteigende Colonnen yon D e i t e r s) 
sind ihrem Ursprung aus den hinteren Wurzelu entsprechend unver~ndert. 

Eine Uebersicht dot giickenmarl(serkrankung giebt ungef~hr 
folgendes Schema: 

Die Degenerationen theilen sich zun~ehst in s t rangfSrmige 
und diffuse. 

S t r a n g f S r m i g e  d e n  S y s t e m e r k r a n k u n g e n  d e s  R f i c k e n -  

m a r k s  b e i z u z ~ i h l e n d e  S k l e r e s e n  ze igeu:  

1) die P y r a m i d e n s e i t e n s t r a n g b a h n ;  diese zeigt  hochgrad ige  
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Sklerose, Verdickung und Wucherung aller Zwisehensubstanz 
mit Verdr/ingung und zum Thei] ZerstGrung der Nervenfasern; 

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

Di f fuse  Sk le rose  zeigen im Allgemeinen alle iibrigen 
Theile der Vorderseitenstr/~nge, wenigstens im Hals- und Brust- 
mark. MGglieher Weise ist aueh diese Sklerose eine strangfGr- 
mige yore flirn absteigende; indessen lassen sieh die einzelneu 
Bahnen nicht erkennen. Auffallend ist, dass die Pyramiden- 
vorderstrangbahn nieht mit der Seitenstrangbahu gleichen 
Schritt Mlt; 

3) die Eeken der Vorderstr/inge am medialen und lateralem 
Eude, wo die Sklerose sichtlich yon der Pia ausgeht, und eine 
sie verbindende sehmale Randzone. Da diese letztere $klerose 
mit der Piaverdickung deutlich im Zusammenhange steht, glaube 
ieh sie als Randsklerose, selbst'~ndiger, dem R/ickenmark prim~ir 
zukommender Art auffassen zu m/issen; um so mehr, als sich 
weder an den motorisehen Ganglienze]len der Vorderhiirner, 
noch an den vorderen Wurzeln aussel 'halb der Pin Ver/inde- 
rungen nachweisen lassen. 

Unter dem Namen Hirnsklerose werden sehr verschieden- 
artige anatomische Prozesse zusammengefasst , die niebt viel 
mehr als den i~usseren Befund dec VerMrtung, hGchstens noch 
den der diffusen Bindegewebsentwiekelung gemein haben. Nehmen 
wit zun~iehst diesen Begriff als gemeinsame Basis, so ist das 
Zustandekommen einer diffusen Sklerose auf zweierlei Weise zu 
denken. 

Es kann eine ]ocalisirte ,,multiple" Sklerose eine grosse 
husdehnung fiber einen Itirnlappen erreichen und diese F~ille 
sehliessen sieh an die Heerdsklerose an. Es kann abet aueh der 
Prozess yon vornherein diffus sein, ~hnlich wie die Meningitis, 
die progressive Paralyse. Endlieh giebt es noeh Erkrankungen 
anderer Art, die glasige Entartung der Rinde, wo die Sklerose 
einen diffasen, die glasige Entartung einen Heerdprozess darstellt 1). 

~) Greiff, Arch. f. Psych. XIV. 1883. Ueber diffuse und disseminirte 
Sklerose des Centralnervensystems nnd fiber fleekweise glasige Ent- 
artm~g der Hirnrinde. 

11" 
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Line Mittelstellung nehmen die diffusen Entartungen ganzer 
Lappen ein; deswegen und weil sie genauer gekannt sind, l'asst 
sieh vielleicht tier vorliegende Fall am besten nach ihnen be- 
urtheilen. Ich halte reich in Folgendem an die Darstellung, wie 
sie Wernicke  in seinem Lehrbuch der Hirnkrankheiten ge- 
geben hat. 

Wernic, ke unterscheidet 3 Arten yon Sklerose: 
1) Die multiple Sklerose, eiu ehroniseh entziindlicher Pro- 

zess mit dem Ausgang in bindegewebige Sehwielenbildung. 
2) Die strangfSrmigen Degenerationen. 
3) Umschriebene Atrophien eines Hirnlappens. Hierher ge- 

hSren besonders die von Cotard besehriebenen Fglle. Diese 
umschriebenen Atrophien sind Heilungen eines vorhergegangenen 
Prozesses mit Narbenbildung. 

Betrachtet man nun unseren Fall qua!itativ naeh den ge- 
fundenen Erkrankungen - -  ohne Riicksicht auf die Ausdehnung 
des Prozesses, so li/sst er sieh ziemlich sicher in dieses Schema 
einreehnen. 

Fiir eine zur Zeit noeh bestehende Entzgndung spricht nichts; 
dagegen spricht das Fehlen der Wanderzellen in der grauea Sub- 
stanz, die geringe Ffillung der Gef'asse, das Leersein der peri- 
vaseulg.ren Lymphscheiden. Anderseits sprieht die Anwesenheit 
des fibrill/iren Bindegewebsnetzes , die Intactheit der Ganglien, 
f(ir einen bereits friiher abgelaufenen Prozess, der jetzt in einer 
relativen, anatomisehen Heilung begriffen ist. Ein Beweis fiir 
die rasche Zunahme des Bindegewebes sind die zahlreichen 
Mastzellen, yon denen man wohl annehmen daft, dass sie sich 
im Hirn wie in anderen 0rganen da finden, wo ein rasch fort- 
sehreitender Prozess yon Bindegewebsneubildung vor sich geht. 

Die vor l iegende Sklerose  w/ire also alas Endproduc t  
eines in te r s t i t i e l l en  Prozesses .  Als Ursache der intersti- 
tiellen Erkrankung sieht man meistens eine Meningitis an, die 
im intrauterinen oder sp~iteren Leben durchgemaeht wird und auf 
das Hirn 5bergreift. Bei congenitalen Formen sind in der t~egel 
die nervgsen Elemente zerstSrt: auch die Krankengeschichte 
deutet bei unserem Fall auf eine spiitere Entstehung. 

Betraehten wir nun den Fall yon einem anderen Gesiehts- 
punkte, indem wir nieht yon loealisirten, mit der Sklerose sieh 
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deekenden Krankheiten, wondern yon 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 Ausg/ingen. 
Yon tier progressiven Paralyse unterseheidet sich der vor- 

liegende Fall principiell durch die einseitige Betheiligung des 
iaterstitiellen Gewebes. In denjenigen F/illen yon Dementia 
paralytica, wo ein unzweifelhaft positiver Sectionsbefund vorliegt, 
sind die nervSsen Elemente der zuerst und vorzugsweise ergriffene 
Theil, die Wucherung des interstitiellen Gewebes seeundiir. In 
unserer Sklerose dagegen sind die Ganglien anseheinend vSllig 
normal, die Veriinderung des interstitiellen Gewebes das primiire. 
Recht bezeichnend ist dabei das Verhalten der Spinnenzellen. 
Wo ein Untergang nervSser Elemente in grSsserem Maasse statt- 
findet, liegen stets Spinnenzellen in grosser Zahl im Gewebe; 
dieselben weisen, wie W e r n i c k e  sagt, auf einen Untergang der 
eigentlieh nervSsen Gebilde hin. Bei der progressiven Paralyse 
sind sie nun auch sehr zahlreich, bei der Sklerose/iusserst sp/ir- 
lieh; dieses geringe Auftreten im Verein mit den zahlreieh vor- 
handenen Mastzellen ist ein sieherer Beweis ffir die rein inter- 
stitielle Natur des Prozesses. 

Unter dem Bilde der progressiven Paralyse verliefen manehe 
F/ille, bei denen sieh bei der Obduction eine diffuse Verh/s 
des Gehirns und der Rinde herausstellte. Von den mir bekann- 
ten gehiiren hierher die yon Zache r ,  G r e i f f  und S c h u l t z e  1) 
beschriebenen F/ille. Es fr/igt sich, ob diese F/ille yon Hirnver- 
h/irtung unter dieselbe Rubrik zu setzen wind mit der sonst be- 
schriebenen diffusen Sklerose. 

Abgeseheu yore abweichenden typischen klinischen Verlaufe 
und dem Umstande, daws neben der Sk]erose zum Theft sich 
andere Ver/inderungen - -  glasige Entartung und andere Heerde 
fanden, wlire dann eine Unterscheidung zwisehen dem Sections- 
befunde der Paralyse nnd der diffusen Sklerose fiberhaupt nieht 

t) Zacher, Beitr~ge zur Pathologie und patholog. Anatomie der progr. 
Paralyse. Archly ffir Psychiatrie. Bd. XIII. 1889. -- Schultz% ~ Ueber 
die Beziehungen der multiplen Sklerose des Centralnervensystems zur 
allgem, progressiven Paralyse der Irrem Arch. f. Psych. Bd. XL 1880. 
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mehr festzuhalten. Auch sind in diesen F~411en die Oanglien 
viel mehr alterirt, die Degeneration der nervSsen Elemente vor- 
herrschend, (Spinnenze]len zahlreieh!) und mehr das Bild einer 
zur Zeit feststehenden, floriden Entziindung vorhanden als das 
bei der diffusen Sklerose der Fall ist. 

2. Die Meningitis kann auf das  Him iibergreifen und nar- 

bige Ver~nderung bewirken. 
3. Hirnhypertrophie, Pseudohypertrophie, mit folgender 

Schrumpfung des Narbengewebes; ein ~tiologisch jedenfalls ganz 
unklarer Begriff, ein Folgeznstand versehiedener Affeetionen, in 
manehen F~llen vielleieht mit der diffnsen Sklerose identiseh. 

4. Senile Atrophie. Prim/ir die Ganglien betreffend, hat 
daher mit unserem Falle niehts zu thun. 

Im Vorstehenden wurde versuoht, unseren Fall in das System 
tier ihm ~ihnliehen in Betraeht kommenden Hirnerkrankungen 
einznreihen, und den Begriff der diffusen Sklerose soweit es sieh 
aus diesem einzelnen Falle ergiebt, ganz individuell aus dem- 
selben festzustellen. 

Es folge n u n  Bin kurzer Vergleich der unter dem Namen 
der diffusen Hirnsklerose bisher besehriebenen Erkrankungen, so- 
weit sic mil~roskopisch untersueht sin& Ieh hake mieh dabei 
an die Zusammenstellung yon E r l e r ' ) :  

1) Strfim pell (Arch. f. Psych. IX. Ueber diffuse nirnskterose). Wuehe- 
rung und Sehrumpfung des Nenroglia, Erweiterung der GefS~ssscheiden, an- 
seheinend normale Oanglienzellen. Chron. Encephalitis (?). Ganglien: Nicht 
scharf abgegrenzt; in vielen feblt tier Kern, der Inhalt trfib. 

~) Kelp (ttirnsklerose. Deutsch. Archiv f. klin. Med. X). Vermehrte 
Gefiissentwickelung, die gauze CorticaliS yon einem diehten Gefiissnetz dureh- 
zogen; in den Gef~sswandungen starke Kernwucherungen, jedoch nicht in 
allen. Grnndsubstanz homogen, darin keine Fihrillen; eingelagert in die 
Grtmdsubstanz zahlreiche K6rnehenzellen, die in Gruppen beisammen Iiegen. 

8) Erler (Diss. Tfibingen 1881. Ueber diffuse t:Iirnsklerose). 
Leichte, auf ein inveterirendes Oedem zu beziehende Ver~ndernng des Binde- 
gewebes. Sonst normal. 

4) Echeverria  ~) (citirt naeh den Jahresberiehten yon Virchow- 
Hirsch. X. 3) .  Nervenelemente (in der weissen oder grauen Substanz?) 
vermindert, dm'ch bindegewebige Yasern nnd Bindegewebszellen ersetzt. 

~) Erler, Ueber diffuse ltirnsklerose. In.-Dissert. Tfibingen 1881. 
2) Sclerosis of both anterior frontal convolutions without aphasia. New- 

York reed. Record. March 1. 
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5) Schfile (I)eutsch. Archiv f. klin. ~led. VIII. S. 22;~. Weiterer Bei- 
trag zur Hirn-Rfickenmarksklerose). G~undsubstar~z stark granulirt; feine 
Fibrillon. Ganglien degenerir~; Scbrumpfung und degenerative Atrophie 
derselben. Scholtige, glasige Entartung; diese letztere Veri~nderung in Heer- 
den. Sonst diffus. Wucherung der Gef~sswandungen. Metamorphose der- 
selben zu Fibrillenz~:igen. Blutungen, Wucherung' tier Protoplasmasubstanz, 
,,welche in den Atlfiingen welch, nach und nach derber und sprSder wit'd, 
entwede~' no oder dutch ihre F'~higkeit sich in Fibritlen zu spalten die um- 
gebenden Parenchymtheile bald mehr auseinanderdrfickt, bald nut einhfillt 
oder verkittet". 

Wie man sieht, stimmen im Allgemeinen die Befunde fiber- 
ein, im Detail abeL" zeigen sich zahlreiche Abweichungen. Am 
constantesten ist die Veri4nderung des interstitiellen Gewebes, 
die sich in den 5 F/illen 4real findet. Der einzige yon Erler  
angegebene Fall mit negativem Befund scheint mir keinen dirr 
ten Widerspruch zu geben; vielleicht ist die angegebene Ver~n- 
derung des Bindegewebes irgend ein Stadium des sk]erotischen 
Prozesses. Die Art der Vergnderung der Zwisehensubstanz wird 
verschieden angegeben, einmal Neuroglia- und Bindegewebs- 
wueherung, dann wieder homogene Substanz ohne Fibrillen. Die 
Annahme Schfi le 's  wiirde eine Vermittlung herstellen, in der 
Weise, dass aus der homogenen Masse die Fasern sieh ent- 
wickeln. 

Veriinderungen der Gef/issw~nde fanden sieh nicht fiberall. 
In meinem Falle, der in der Entwiekelung einer interstitiellen 
Substanz sehr vorgeschritten war, konnte ieh eine solehe Ver- 
~nderung nieht entdecken. 

V e r ~ n d e r u n g  der  G a n g l i e n z e l l e n :  In 2 Fi~llen wird eine 
Degeneration, in einem sine Verdr~ingung 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- 
mgssige; 2mal im 1. Stadium degenerirt, 2real (bei S t r f impe l l  
und in meinem Falle) im 2. Stadium noeh normal. 

Jedenfalls folgt daraus, dass  die B e t h e i l i g u n g  der Ner- 
venze l l en ,  wenn w i r k l i c h a l l e d i e s e F g l l e e i n e m K r a n k -  
h e i t s t y p u s  a n g e h S r e n ,  e ine  s e e u n d g r e  ist ;  dieselben kSn- 
hen sieh jedenfalls bis in ein sehr spgtes Stadium erhalten. 

Zeiehen der Entziindung fa, nden sieh in 4 yon den unter- 
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suchten 6 F~illen; ein der Annahme einer Entziinduug wider- 
spreehender Befund lag auch in den anderen Ftillen nicht vet. 
(Er le r  und Echeverr ia . )  Besonders gehSrt hierher die Ver- 
~inderung der Gef~ssscheiden, Vermehrung der Geftisse, Bildung 
yon neuem Bindegewebe, welches sich durch die Anwesenheit 
der Zellen als Narbengewebe definiren-l~isst. 

Nach all' dem halte ich die Annahme f(ir gerechtfertigt, 
dass die diffuse Hirnsk lerose  eine ehron i sehe  in t e r -  
s t i t i e l l e  Entzi indung da rs te l l t ,  bald mit vorwiegender Be- 
theiligung der GeNsswand, bald des interstitMlen Bindegewebes, 
mit Ausgang in Narbenbildung. Die meisten Falle gehSren zur 
Zeit der Untersuehung diesem 2. Stadium an; wenn der Prozess 
lange genug dauert, so treten auch an den Ganglien anatomisehe 
Ver~inderungen auf. 

g i iekenmark .  

Gleichzeitige Erkrankungen des Riiekenmarks sind bei diffuser 
Hirnsklerose mehrmals gefunden worden. Makroskopisehe Ver- 
~nderungen fanden sieh in den meisten F/illen, genaue mikro- 
skopische Uutersuchungen wurden von S chfile gemacht. Die 
Art der Ver~nderung wird verschieden bezeiehnet: Sklerose, Er- 
weiehung, Amyloiddegeneration. In allen F~llen fanden sich un- 
regelmgssige diffuse oder in Plaques vertheilte Ver';inderungen. 

Schf i le ' )  Nnd in seinem genau untersuehten Falle im 
Rfickenmark denselben Prozess wie im [lira und bezeichnet ihn 
als zweifellose ehronisehe Myelitis. Eine Systemerkrankung fand 
er nieht, aber in tier weissen Substanz zweierlei Formen, eine 
diffuse, an den normalen Bau des Bindegewebes sieh anschliessende, 
und eine inselartige, die sklerotischen Plaques. Indess ist dieser 
Unterschied nut in der Anordnung, nicht in qualitativer Erkran- 
kung begriindet. 

Der, yon mir untersuehte Fall unterseheidet sieh yon den 
angefiihrten vor allem dutch das Vorhandensein einer System- 
erkrankung, neben der diffusen. Der letztere ist wahrscheinlich 
mit tier diffusen Form Sehf le ' s  identiseh; aueh letztere schliesst 

') Schf i l e ,  Weiterer Beitrag zur Hirn-Rfickenmarkskle'roseo Deutsches 
Archiv f. klin. Medicin. VIII. S, 923, 
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sich deutlich dora normalou Bau des bindegewebigen Geriistes 
an. u der 8epta, welche die Axencylinder ausein- 
anderdriingen, seeund~ire Veriinderung der nervSsen Elemente. 
In dem Falle Seh[ile's ist das die einzige Form die zur diffusen 
Sklerose des Gehirns gehSrt, denn auch im ttirn war neben dor 
diffusen noeh eine multiple grkrankung vorhanden, dem analog 
im Rfiekenmark. StrangfSrmige, eombinirte Systemerkrankungen 
fand ieh in der Literatur der diffusen Sklerose nicht verzeichnet. 
8icher gehSrt hierher die Degeneration der Pyramidenseiten- 
striinge, vielleieht auch der Kleinhirnseitenstriinge und der Vor- 
derstr~inge; zur diffusen prim~iren Form gehSrt die Randsklerose. 

Das Rfickenmark ist also primiir weniger betheiligt wie in 
dem Falle yon Sehfile. 

Die ttauptvergnderung ist rein secundgr, was sieh aueh aus 
der ausschliessliehen Erkrankung der weissen 8ubstanz ergiebt. 
Die motorischen Ganglien waren hier intact~ die secundiire De- 
generation erstreckte sich also auf den ersten Absehnitt der 
motorisehen Bahn, die Seitenstrgnge bis zu den Ganglienzellen 
der VorderhSrner. 

Die diffuse Hirnsklerose verhitlt sieh also in dieser Beziehung 
nicht anders wie die multiple, und zahh'eiche andere Hirnerkran- 
kungen. 

Symptome.  Wenn aueh ein gesehlossener Symptomen- 
complex der diffusen 8klerose bisjetzt nieht existirt, so ist doeh 
den meisten Fgllen eine Reihe bestimmter Erscheinungen ge- 
meinsam. Dass dieselben nicht fiberall als die einzigen und 
constant vorkommen, ist um so leichter erkl'arlicb, als un*er dem 
Namen der Krankheit nach dem Obigen vielloieht sehr ver- 
schiedene Prozesse aufgeffihrt werden. Andererseits kSnnen ja 
aueh verschiedene Erkrankungen in ihreD Wirkungen sich voll- 
kommen gleiehen, besonders wenn es sieh wie hier vorzugsweise 
um diffuse nieht localisirte Prozesse handelt. 

Im Allgemeinen wiegen aueh die diffusen Symptome fiber 
die Heerdsymptome vor, und zwar sind es vorzugsweise die der 
raumbeschri~nkenden Erkrankungen und besonders Erscheinungen 
yon Reizung der Hirnrinde. Dieselbe gusserte sieh durch epi- 
]eptiforme Anfi~lle. den Tremor, die Convulsionen im Beginne 
der Krankbeit. huch fanden sieh in diesem Fa!le die yon 
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St r i impel l ,  Seh~ile, K u e s s n e r ' )  gefundeneu rhythmischen 
Zuekungen. Aueh in dem Falle yon Kelp,  der neben der yon 
Strf impell  besehriebenen Sklerose dem vorliegenden wohl am 
n~iehsten steht, fanden sieh neben den Convulsionen in den an- 
fallsfreien Zeiten fortws oseillirende Zuekungen. 

Der Tremor war ein eontinuirlicher, kein Intentionstremor. 
In einem yon Greiff  besehriebeuen Falle, der allerdings aueh 
diffuse Sklerose zeigte (im weiteren Sinne), war noeh eine mul- 
tiple Erkrankung mit eombinirt. 

Diese Symptome erkls sieh alle aus der Degeneration 
der Rinde, ebenso die psyehisehe StSrung. 

Ferner finden sieh andere Symptome, die yon einer L~sion 
der Pyramidenseitenstrangbahn herriihren; da diese in ihrem 
ganzen Verlauf l~idirt ist, so kann die Motilit~tsstSrung niehts 
Auffallendes haben; dem Befunde entspreehen aueh die spasti- 

sehen Symptome; es handelt sieh um eine eentrale L~hmung. 
Einfaehe Atrophie, keine Entartungsreaetion, erhShte geflexe 

stimmen ebenfalls mit diesem Befunde. Die ReflexerhShung 
r/ihrt mSglieherweise yon der ZerstSrung der reflexhemmenden 
Fasern in den Seitenstr/ingen her; indess muss man sich in 
diesen F/~llen, woraufSchul tze  aufmerksam macht, hiiten, die- 
se]be ohne Weiteres als spinale Erseheinungen aufzufassen, 
denn gerade in F~llen ohne Riickenmarkserkrankung wurden 
diese Erseheinungen aueh gefunden bei vSllig intaetem R/ieken- 
mark ~). 

Jedenfalls aber war die Ursache der L/ihmang oberhalb tier 
grauen VorderhSrner und daher die spastische Liihmung durch 
die Leiehendiagnose gereehtfergigt. 

Die geriuge Betheiligung des sensiblen Systems ist aueh 
anderen F/illen gemeinsam; jedenfalls erstreekte sich eine etwaige 
Degeneration sensibler Elemente nieht auf das Rfiekenmark. 

Von anderen Heerdsymptomen sind zu nennen die moto- 
rische, tr~ige Pupillarreaetion, Nystagmus. 

Bulbgre Symptome sind dutch Sklerose in der Oblongata 
erkliirt. Indess l/isst sich wohl bei einem Prozess, der das Him 

1) Arch, f. Psych. Bd. V[II. Athetosc-Bewegungen bei einem paralytiker 
ohne Heerderkrankung im Gehirn. 

s) Zacher: Arch. f. Ps,yeh. XI!I, 1882, 
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wie die gesammto motorische Bahn so allgemein ergreift, der 
Sitz der Ursaehe nieht bestimmen. 

Der Sectionsbefund erkliirt also vollstiindig alle klinisehen 
Erscheinungen. Nur eine Veri~nderung wenigstens der moto- 
risehen Ganglien, die man a priori hiitte voraussetzen kSnnen, 
land sieh nieht. Wenn man - -  was nach neueren Forsehungen 
zweifelhaft geworden ist - -  den Ursprung der Innervation in den 
Ganglien der Hirnrinde annimmt, so erkliiren die interstitiellen 
Prozesse doeh eine Reizung der Nervenzellen, abgesehen davon, 
dass dieselben Ver/inderungen erleiden k5nnen, die ffir unsere 
Hfilfsmittel nieht naehweisbar sind. 

Nimmt man abet den neueren Ansiehten zu Folge die Fasern 
der Hirnrinde selbst als die nervSsen Endorgane an, so sprieht 
die gesetzm/tssige, symmetrisehe Erkrankung tier Pyramiden- 
bahnen, die yon einem Theil derselben die unmittelbare Fort- 
setzung sind, ffir ihre Erkrankung. Bemerkt sei noeh, dass die 
Axeneylinderfortsiitze der Rindepyramiden stets deutlieh erhalten 
w a r e n .  

Es folgt eine Zusammenstellung der wiehtigsten in der Lite- 
ratur angegebenen Symptome (naeh gr ler ) ,  wobei das Zutreffen 
in meinem Falle mit + ,  das Fehlen mit - -  bezeiehnet ist. 

Paresen, Paralysen der Extremit/~ten 7 -4- 
Facialisparese 7 --l- 
Incontinentia alvi 6 .-4- 

- urinae 6 + 
Augenmuskell/ihmung 2 + 
Pupillenver~nderung 2 + 
SpraehstSrung 9 (?) + 
Schlingbeschwerden 5 + (?) 
Apoplectiforme Anfiille 5 
Epileptiforme Anfiille 4 (3?) + 
Contracturen 3 -+- 
Zuekungen 9 -+- 
Tremor 4 + 
Sensibilit~itstSrung - -  ? - -  
Kopfschmerz 2 ? 
Psychische Stiirungen 7 + 
ErhShung der Reflexe + 
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Zum Schlusse erlaube ieh mir Herrn Prof. It. l~anke, Di- 
rector des yon Hauner'sehen Kinderspitals, ffir die gfitige Ueber- 
lassung des Falles, Herrn Prof. Bol l inger  far die eingehende 
und vielseitige Unterstiitzung bei der Bearbeitung meinen besten 
Dank auszuspreehen. 

Naehtrag .  

Neuerdings erschien in der ,,Berliner klinisehen Woehen- 
sehrift" 1887 No. 49 eine 5littheilung yon Dr. Buss ,,Ueber 
einen Fall yon diffuser Hirnsklerose", abet erst nach Absehluss 
der vorliegenden Arbeit und konnte daher nieht mehr ber~ick- 
siehtigt werden. 

Fig. 1. 

Fig. 2. 

Fig. 3. 

Erkl~trung der  Abbildungen.  
Tafel IV. 

G e h i r n  yon oben~ in Alkohol eingelegt. Windungen sehmal~ kamm- 
fSrmig, seharfe kantige Formen. Das Kleinhirn ist fast normal gross, 
das Grosshirn hat nur ~- des gehSrigen Volumens. Die Windungen 
sind zahlreieh, unregelm'~ssig. 
F~rbung mitMagenta. 350-'1. S c h n i t t  d u t c h  die H i r n r i n d e .  
Die 5 Schiehten naeh M e y n e r t  mit den besehriebenen Ver~nderun- 
gen. I Sehieht der vorwiegenden Gedistsubstanz mit kleinert Nerven- 
zelIen. 2 Schieht der kleinen Pyramiden. a Nastzellen. b Spinnen- 
zellen. 3 Sehicht der grossen Pyramiden. 4, 5 Sehieht der inneren 
Pyramiden; naeh innen davon die ~Iarksubstanz der Gyri. 
Q u e r s e h n i t t  des H a l s m a r k s .  F~irbungnaeh W e i g e r t .  350:1.  
Reehts zeigt sieh die stark sklerosirte Pyramidenbahn, in der Nitre 
die 5~ussere Grenze, links die Kleinhirnseitenstrangbahn, die yon ein- 
zelnen verdiekten Septen durehsetzt ist, die Nervenseheiden sind 
blau, das Bindegewebe gelb. Das Gesiehtsfeld ist der Grenze der 
Pyramidenseitenstrang- und der Kleinhirnseitenstrangbahn des linken 
Seitenstranges entnommen. 


