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W e n n  es auch nichts  ganz Ungew6hnl iches  ist,  bei  Sekt ionen,  besonders  
aus  e rs ten  Lebensa l te rn ,  ausgedehnte  Ver~nderungen  yon  der  Ar t  der  
Encepha loma lac i a  medul lar i s  lorimitiva zu f inden (und zwar solche, welehe 
n icht  y o n  Gef~Bverschliissen embol iseher  oder  t h rombot i sche r  Ar t ,  
oder  E inwucherung  von Neop lasmen  herr i ihren) ,  so recht fe r t igen  doeh die 
Dunke lhe i t  ihres Wesens  und  die widerspreehenden  Ans ieh ten  fiber die E n t .  
s t ehung  eine ins Einzelne  gehende Dars te l lung  des vor l iegenden Fal les ,  
zuma l  im loathologiseh-anatomisehen Sehr i f t tum wenig dar i iber  vorl iegt .  
Z u m  ers tenmal  ha t  Schilder im J a h r e  1912 un te r  dem 2~amen der  , ,Ence- 
pha l i t i s  per iaxia l i s  d i f fusa"  2 Krankheitsf/~lle dieser A r t  besehrieben.  

Heinz St., 10 Jahre alt. Vorgeschichte: Mutter nerv6s reizb~r. Von den 
4 Briidern leidet einer (5 Jahre alt) in den letzten Monaten an haufiger Sehlaf- 
sueht und starken, anfallsweise auftretenden Kopfsehmerzen, einige Male aueh 
an Erbreehen. Die im September 1929 in der NervenklinJk der Charitg vor- 
genommene neurologisehe Untersuehung ergab niehts besonderes, auBer eiaer 
leiehteu Hypoacusie. Geburt des Kindes seiner Zeit normal, ebenso die weitere 
Entwieklung. Es hat Masern und wiederholt Anginen durchgemaeht. Seit den 
ersten Monaten des Jahres 1929 Anffille yon st~rken Kopfschmerzen. Beginn der 
ersten Krankheitserseheinungen pl6tzlieh mit voriibergehendem Sehwindelanfall, 
w~ihrend des Sehreibens in der Sehule. Dabei weder Bewugtlosigkeit, noeh Kr~mpfe, 
noeh Erbrechen. Kopfsehmerzen haupts~chlieh in der Stlrftgegend lokalisiert, 
gleiehzeitig Fieber bis auf 380 Celsius. Genesung nach 2t~giger Bettruhe und 
symptomatiseher Beh~ndlung. Wiederholung der Anf/~lle 8--gmal unter nicht 
gen~u beobaehteten Umstfinden, in tier Zwisehenzeit v611iges Wohlbefinden. In 
der  gleiehen Zeit wurde er einmal yon einem Automobil tiberfahreu, offenbar 
jedoeh otme irgenclwelehe t~olgen. 

Am I6.11.29 trat  pl6tzliehe Versehleehterung des Sehverm6gens ein, olme andere 
Krankheitserseheinungen. Bei der ansehlieBenden Untersuehung in der Augenklinik 
wurde doppelseitlge Stauungspapille, links stgrker als reehts, festgestellt. Darauf- 
hin am 19. 11. tier Kinderklinik zugewiesem Trotz eingehender Untersuehung 
wurde nut folgendes festgestellt: Wassermann und Pirquet negativ. Neurologiseh- 
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auffallende Erweiterung beider Pupillen mit tr~ger Reaktion auf Licht. R6nt- 
genologiseh: ScMdel o. B. Nun Einleitung und Durchfiihrung einer Queck- 
silberkur. In den folgenden Tagen Besserung des Allgemeinbefindens, aueh des 
SehvermOgens. Am 23.11. stieg die Temperatur, die bis dahm normal gewesen 
war, auf 38,2 und in den ni~chsten Tagen bis auf 39, ohne daS sich klinisch eine 
Ursaehe nachweisen lieS. Am 28.11. l~fickgang des Fiebers auf 37,4 und Ver- 
har.ren auf diesem Stande bis zum Ende. Bei der wiederholt vorgenommenen Lum- 
balpunktion Entleerung yon Liquor unter erhShtem Druck. Die verschiedenen 
l~eaktionen negativ. Am 2. 12.29 rechtsseitige Facialisl~hmung und am 16.12. 
Beginn einer leichten Kontraktur des rechten Beines. Am 18.12. rechtes Bein, 
sowie rechter Arm vollstiindig geli~hmt. Patient schli~ft vM, ist dabei unruhig, 
schreit h~ufig, sprioht wenig und gehemmt, hat Miihe sich zu konzentrieren, klagt 
fiber starke Kopfschmerzen im Hiaterkopf und muB h/~ufig erbreehen. Schwere 
Stauungspapillen mit beiderseitiger Atrophic. Bauchdecke~rreflexe negativ. 
Babinski erst reehts, dann beiderseits positiv. Inkontiaenz yon Blase und Sphincter 
ani. Am 22.12. verliert der Patient das Bewugtsein und mug nun kfinstlieh 
ern~hrt werden. Bei fortdauernder u Ted am 28.12.29. 

Sektionsbericht: S. 1292/29. 
Anatomische Diagnose: Eigenartige, gelatingse Erweichungsherde in den beider- 

seitigen Groflhir~hiil]ten mit besonderer Bevorzugung der weiflen Substanz der linken 
Groflhirnhdil]te; starke Abplattung der Hirnwindungen i~ber dieser letzteren. Odem 
der weifien Substanz in der Umgebung der Erweiehungsherde. Beiderseitige Stauungs- 
papillen. Starke Hyperiimie und Blutung in die Izungen. Herdpneumonien in beiden 
Lungenunterlappen. Hyperiimie und Odem der Leber, aniimisehe Fleckung der .Leber. 
Leichte Hyperplasie der Milz. Gastritis chroniea. Schleimige Enteritis. Deeubitus. 

Ich besehr/~nke reich im nachfolgenden Leichenbefundberieht auf die Gehirn- 
befunde. 

Sch/~del ziemlich hart, dfian, Diploe reichlich entwickelt. Dura nicht mit dem 
Schadel verwachsen, ziemlich gespannt. An tier Irmenseite des Sch~dels deutliche 
Impressiones digitatae. Hirnhaut an der Oberfl~che etwas trfibe, weich, stark 
sulzig und blutgoffillt. Bei Er6ffnurrg tier Dura entleert sieh ziemlieh reiehliche 
Fliissigkeit. Hirnwindungen abgeflaeht. 

Hirnsubstanz auf dora Durchschnitt ziemlieh feucht. Der gr6Ste Teil der weigen 
Substanz des linksseitigen Centrum somiovMo yon 2 ausgedetmten Erweichlmgs- 
herden eingenommen. Der vordere yon etwa 4--5 em Durchmesser, rtmdlieh, mit 
unregelm~gigen, den Windungen entspreehenden t{/~ndern. Er liegt in der weigen 
Substanz des Stirnhirns, entsprechend der mittleren und oberen Stirnhirnwindung 
und des Gyrus praecentralis, naeh der Mitre hin den Kopf des Schwanzkerns und 
die benaehbarten Teile dot Corona radiata und des Linsenkerns erreichend und 
das Dach des Vorderhorns dot linken Seite~lkammer bildend; weiSe Substanz der 
Brocasehen Zone unver/~ndert. Der hintere Herd sehr viel ausgedelmter, nimmt 
den gr6Sten Teil der weiBen Substanz des Lobus parietalis und des vorderen Teils 
des Lobus oecipitalis ein. Auch dieser Herd annahernd fund, ungef~hr gleiehgroS. 
Seine um'egelmg.gigen Rander stoSen lateral an die Windungen des Parietal- und 
des Oceipitalhirns (mit Ausnahme des Gyrus posteentralis), entsprechend h6ren 
die Ver~nderungon medial an der Grenze des Thalamus opticus auf, diesen voll- 
st~ndig unversehrt lassend. 

In der ganzen Ausdetmung beider IIerde is~ das Mark in seiner Konsistenz ver- 
~ndort: in der Mitre typiseh gelatia6s, um sieh gegen die l%~nder zu alImahlieh der 
normalen anzugleichen, yon grauem, an die dot grauen Substanz eigentfimlichen 
t~arbe erirmerndem Aussehen. Die Gewebsstruktur ist vom t~'esten zum Ausgefaserten 
und Aufgesplitterten verwandelt, jedoeh ohno Verflfissigungsh6hlen. Im Gebiet 
dieser Gowebserkrankung treten aus den unrogelm~Bigen Gewebsziigen die Gef~g- 
verzweigungen deutlieh hervor. Sic sind mit Blur geffillt u~d gewunden. Gegen den 
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Rand der Erweichungsgherde werden die Veranderungen der Konsistenz und der 
Farbe geringer, alas Gewebe wird lest und mehr hellgelb. Der vet/indorSe Bezirk ist 
yon der normalen weiSen Substanz dutch einen makroskopisch deutlichen Streifen 
gotrermt, welcher einen manchmal geschl/~ngelten Verlauf zeigt und auf tier Schnitt- 
fl~ehe leieht vertieft erseheint. 

Die Erweichungsherde reichen in ihrer ganzen Ausdehnung bis nahe an die 
graue Substanz, sic lassen jedoch iiborall zwischen sieh und dieser eine schmalo 
Leisto offenbar erhaltenen Markes frei; die graue Substanz erseheint selbst liberal1 
unver~indert. Die beiden gro•on Horde aueh unter sich dutch normales Mark 
getrennt. 

Im Mark des linken Hinterhauptpoles ein eif6rmiger Herd, dessen gr58erer 
Durchmesser (3,5 cm) sagittal, dessert kleinoror (2 em) frontal gestellt ist. Er 
erstreckt sich naeh vorne in die Strahlung tier Sehbahn, medialwgrts das Dach des 
Hinterhorns bildend; auch in diesem Herd die Konsistenz betr~chtlich herab- 
gesetzt, wenn auch nieht in so hohem MaSe wie in den obenbeschriebenen, bei 
Betastung fiihlt er sieh wachsweieh an. Was ihn besonders yon den bisher gesehenen 
Herdon unterscheidet, ist seine graurStliehe, dutch eine gleiehmg$ige Blutfiillung 
des Marks hervorgerufene Farbe; einzelno prall gofiillte GofgSe treten stark horror. 
Einzelno im selben Sinne vergnderte Bezirke im Mark der rechten Hemisphare 
verstreut (3 im Stirnhirn, 2 nahe zusammen mit der Neigung sich zu vereinigen 
im Bereich dot Zentralwindung, 2 andere, yon denen der grOl~ere hasolnuBgro~ im 
parioto-occipitalen Boreich und ein woiterer in dot Verl/ingerung des Hinterhorns). 
Die Eigonschaften dieser kleinen, verstreuten Herde stimmen etwa mit jenen des 
linken Hinterhauptspoles iiberein: fester und gleiehm~Siger verandert die kleinsten 
Horde, erweiehter in ihren mittleren Teilen die gr6Seren. In einigen yon dieson 
deutlieh eine ringartige Vertiefung des gugeren Umfangs wahrnehmbar. Dot Typ 
gleichzeitigen und exzentrischen Wachstums wird deutlieh dutch den Zusammon- 
flu8 der beiden HIerdo im Boroich der Zentralwindung gezeig~: Entsprechend ihrem 
unregelm~Sig, landkartenartig gebildeten Rande erkarmte man konzentrisch 
goordnete, mehr rosa gef/~rbte odor opalfarbene Streifen. 

Stammganglien, Kleinhim, Briieke und verlgngertes Mark tiberall normal. 
Die Kammern eher etwas e~g, I-Iirabasisgef~13e zart. 

Histologische Untersuchung: Sehon die Untersuchung des" Ht~ima~oxylin-Eosin- 
sehnitte der ver~ndorton Stollen zoigt oinon vollst~ndigen Umbau des normalen 
nervSsen Gewobes und den Ersatz dosselben durch Zelten verschiedener Art und 
versehiedenen Ursprungs. Es mag gleieh eingangs bemorkt werden, dal3 die Gowebs- 
ver~nderungen, sowohl in den groSen Erweichungsherden der rechton, als auch 
in den kleineren der linken Halbkugel, deren makroskoloisch weniger ver~ndortes 
Aussehen mit einiger Wahrscheinlichkeit an Anfangsstufen denken li~13t, sieh 
deutlich gleiehartig darstollen. Eine einzige histopathologische Unterscheidung 
erweist sich als notwendig, n~mlieh die zwischen den mittleron und Randteilen 
des" Erweiehungsherde. 

Einen ersten Anhaltspunkt zur Beurteilung der ~atur  dieser Vorg~nge gibt die 
spezifische Markscheidenfiirbung (naeh Spidmeyer), sie zoigt den vollst/~ndigen 
Schwund jeder Markscheidensubstanz in den zentralen Teilen der Horde: 

Die gewShnliehen F/~rbomethoden (H~mat.-Eosin, Carmin und van Gieson) 
besti~tigen diese Beobachtung, indem sie deutlich die vollkommene ZerstSrung der 
Myelinscheiden des Marks orkennen lassen. In sehr geringer Zahl tiberleben die 
ihrer Markscheiden entblSBten Achsenzylinder, sie sind gequollen und zeigen h/~ufig 
oinen sehnurfSrmigen, oft geschlangelten odor gewundenen Verlauf (nach Bid- 
schowsky). A n  Stello der normalen Bestandteile des Marks erseheinen 2 Arten yon 
Gebilden in dora ver/~nderten Gowebe. Einige yon ihnen zeictmon sich dutch einen 
acidophilen Leib und hellen, fast bl~schenartigon Kern aus, mit Chromatinanhi~u- 
fungen in den Kernrandzonon. Sie bilden lange ~ortsi~tzo, welche don Zellen ein 
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sternartiges Aussehen verleihen. Ihre morphologisehe Eigentiimlichkeit und ihre 
Verteilung zeigt, da~ diese ale ,,faserbildende Astrocyten" leicht erkermbaren Gebilde 
die Trager der Wucherungs- und Wiederherstellungstatigkeit der Neuroglia sind. 
Viele dieser Zellen erreichen eine betriichtliche Gr61]e, sie enthalten mehr Keme 
(2--3) und sehieken lunge, faserartige Forts~itze welt hinaus. Das sind die sog. 
im Schrifttum wohlbekannton ,,Riesenastrocyten". Durch enge Beriihrung und 
Fortsetzung dieser fasorbildenden Zellen, welche die Knotenpunkte bilden, entsteht 
ein System yon untereinander vefflochtenen Fibrillen, tells grol~ und dick, teils 
zart und rein, welche in ihrer Gesamtheit ein weitmasehiges Netz bilden. Dieses trier 
durch F~rb.ung mit Viktoriablau (Ranke, modifiziert yon Creutz]eldt) besonders deut- 
lich hervor. Die nourogli~re Natur dieses Fasergewebes wird durch andere F~rbe- 
methoden erwiesen, ebenso deutlich seine Entstehung dureh die formbildende 
Ts der Astrocyten. Die Unterscheidung der Zellverbindungen yon den 
wenigen iiberlebenden Aehsenzylindern ist leicht. Die Maschen dieses iNetzwerkes 
sind mit einer groSen Anzahl anderer Gebilde angefiillt, welche in weitem Aus- 
real3 das Substrat des ver~nderten Gewebes bilden. Es sind groi3e ruudliche Zellen, 
yon wabigem Aussehen mit exzentriseh gelagertem Kern. Mit den spezifischen 
Fi~rbemethoden (Sudan III ,  Nilb!au) zeigen sie ihren Zelleib mit K6rnern und Fett- 
trSpfehen angefiillt, welche h~ufig zu einem einzigen Tropfen zusammenfliel]en, 
(lessen sehmaler und siche]f6rmiger Kern darm dem Tropfen angelagert erscheint 
(FettkSrnehenzellen). Die Lymphscheiden der Gef~Be erseheinen gelockert und 
durch eine grol]e Zahl yon Elementen verbreitert zu sein, welehe zum Teil den 
Typ der FettkSrnchenzellen erkennen lassen, l~eils lymphzel]enahnlichen Charakter 
haben. 

Die schmale ~bergangszone zum gesunden Gewebe ist davon 8ehr deutlich unter- 
8chieden. Geht man veto makroskopisch gesunden Mark in zentripetaler Richtung 
in die Herde hinein, so wird die erste Ver~nderung durch eine leieh~e Verringerung 
der Marldasern dargestellt, zwischen denen hie and da vieleckige, grebe Zellen 
sichtbar werden, welche betr~chtlich kleiner sind als Ganglienzellen, mit groBem 
und hellem Kern und einem leieht basophilen Leib. H~ufig finden sich solehe 
Gebilde in der NiChe der GefaBe in gr6$erer Zahl, in deren Umgebung die Ver- 
ringerung manehmal streifenartig in Erseheinung *rift, und insbesondere bemerk~ 
man, vor allem in den groSen Erweiehungsherden, eine ma$ige Durehsetzung mit 
lymphoeytoiden Zellen. Entsprechend den nach der Mitre zu starker hervortreten- 
den Markveriinderungen wiiehst aueh bier die Anzahl der beschriebenen Gebilde 
fortsehreitend, w~ihrend ihr Protoplasma deutlieh aeidophil und reiehlieher wird. 
Der Zellkern ist in manehen Fallen sehr groi3 and zeigt dann noeh deutlieher einen 
bI~sehenartigen Typ. H~ufig Ieitet eine solehe VergrO~erung die Entwicklung 
yon regressiven Vorggngen ein, in deren Verlauf das Kernchromatin der Zer- 
trammerung anheirnfgllt und tier Zelleib entsprechend quillt und homogen wird, 
In anderen Fallen erMden diese Zellen eine andere Veranderung: ihr schwach 
acidophiles Protololasma ist reichlich entwickelt, die Rander unregelm/~Big gefranzt, 
darin 2--3 oder aueh mehr blasse, blgschenartige Kerne unregelmaBig verteilt, 
manehmal sieh iiberlagernd, ira allgemeinen jedoch an den Zellrandern gelegen. 
Letzflich zeigen sie eine Zunahme des gliaren Protoplasmas, Was sehon yon _Nissl 
und Alzheimer unter dem N~men des ,,Gliarasens", bzw. dec ,,gemgsteten Glia- 
zelle" gekennzeichnet wurde. 

Zu gleicher Zeit werden jene Ver/mderungen des iViyelins dentlich, welehe in 
der vollst/~ndigen nnd systematischen Entmarkung der Fasern gipfeln. Gut 
erkennbar sind die verschiedenen Formen des Vorganges nicht nur in nach Spiel. 
meyer, sondern anch in naeh Vimtrup gef/~rbten Prgparaten. In den letztgen~rmten 
ist die Ubergangszone durch eine eigentiimliche Ver~nderung der Markscheiden 
gekennzeielmet: jene mehr nach dem Rande zu gelegenen stellen sich als einheit- 
licher Belag dar, der durch Fuchsin krMtig rot gefgrbt wird; sie verlieren, wean 
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sie den Rand des Herdes erreichen, ihren Zusammenang und ihre Farbgleichheit 
und erscheinen dureh eine Kette fuehsinophiler KSrner und Schollen ersetzt, 
welche Gebilde die Myelinvergnderungen darstellen. An anderen Stellen zeigen 
die Markscheiden Schwellungen, manehmal his zu birn- oder keulenartiger Form, 
durch welche der geschwollene, schnurartige Achsenzylinder hellgriin gefgrbt 
durchseheint. In der Naehbarschaft der so ver~nderten Fasern erkennt man zahl- 
reiehe rundliche Zellen, deren Protoplasma wabig ist und deren Inhalt bei Sudan- 
f~rbung aus feinsten Tr6pfchen zu bestehen scheint, welche sieh tells rot, teils 
gelbrStlich fi~rben. Was die Art der KSrnehenzellen g~nz besonders beaehtens- 
wert macht (die ja zusammen mit den ,,gem/~steten Zellen" und der Entmarkung 
den Verlauf dieses Krankheitsprozesses kennzeichnen), ist die Tatsache, dab man 
in ihrem Leib, auBer den sich in Sudan rotf~rbenden Lipoidtropfen, auch zahlreiche, 
fuchsinophile, alkoholbestgndige Granula und Scholten nachweisen kann (Methode 
naeh Vimtrup), welche vollkommen mit jenen fibereinstimmen, die ieh schon im 
Verlauf der Vergnderungen der Marlffasern beschrieben habe. Dies entspricht der 
Tatsache, dab solche fuchsinophilen Gebilde in den Fettk6rnchenzellen der zen- 
trMen tterdteile nicht mehr aufgefunden werden. Diese Beobachtungen erlauben 
uns den Verlauf des Entmarkungsprozesses und der spezifischen Leistung der 
Abbauformen der gli~ren Reaktion zu rekons~ruieren. 

In gewisser Ubereinstimmung mi~ ~hnlichen Vorg~ngen, die dutch andere 
1Viethoden dargestellt wurden (Marchi), beginnen die Vergnderungen der Mark- 
fasern mit einer Zerst6rung ihrer Markscheiden, worauf ein Zusammenflug der 
ver~nderten myelinigen Substanz zu fuchsinophilen K6rnelungen erfolgt. Diese 
werden darm yon Zellen der mikrogliaren Reaktion aufgespeicherg und aus der 
fortschreitenden Verarbeitung dieses Materials gehen die FetttrSpfchen dieser 
Zellen hervor, endlich zeigen sich diese Gebilde als typische KSrnchenzellen ohne 
jede Spur eines fuchsinophilen Inhalts. Die Zellen sammeln sich sparer in den 
Lymphraumen der Gef/~13e an, wo h~ufig die dicht gedr/~ng~en Zellen eine Art 
Mansehette bilden. Von hier aus werden sie, vielleicht in rein mechaniseher Weise, 
im Lymphsystem fortgeleite~, tats~ehlich karm man ihre Anwesenhei$ im Bereiche 
der corticalen und sogar pialen GefiiBe fes~stellen. 

Wi r  k6rmen die Ante i le  des histoloathologischen Brides im folgenden 
kurz  zusammenfassen :  1. Systematische Entmarlcung der Mar/cscheiden 
mit nach/olgendem Untergang der Achsenzylinder, 2. Malcrogliare Realction, 
zungchst mit Bildung der ,,gemdisteten Zellen", dann der ,,/aserbildenden 
Astrocyten", welche das gliiire Ersatznetzwer/c au/bauen. 3. Rea/ction der 
Mi/cro- und Oligodendroglia, aus der die Kgrnchenzellen sich herleiten. 
Diese haben die Au/gabe, die priilipoiden, /uchsinophilen Produ/cte au/- 
zunehmen, welche aus der Entmar/cung hervorgehen und sie welter zu ver- 
arbeiten. 6. Die mesenchymale Beaktior~ mit Bildung m~i[3iger, lympho- 
cytoider, perivasaler In/iltrationen. 

Es wurden  sonst  keiner le i  Ver/~nderungen beobach t e t ,  die m a n  
ande ren  I t i r nbes t and t e i l en  oder  den  Hi~uten zuschre iben miigte .  

Obwohl  die anatomisch-his to logische  Unte r suchung  den  Verdach t  
auf  , ,Tumor  cerebr i"  nich~ best/~tig~e, erld/t1~ sie vo l lkommen  alas klini-  
sche Bild, sowohl beziiglich der  H e r d s y m p t o m e  (Facial isparese,  Hemi-  
plegia  dex t ra ) ,  als auch  beztiglich der  Ersche inungen  des erhSh~en Hirn-  
drueks  (S tauungspapi l le  usw.). 



un4 sog. Encephalitis periaxialis diffusa (Schilder). 103 

Die anatomischen Beobachtungen auJE der einen, die Symptomatoiogie 
und der klinische Verlauf auf der anderen Seite erlauben den vorliegen- 
den Fall jener Art yon Gehirnerkrankungen zuzurechnen, welche Schilder 
im Jahre 1912 unter dem lqamen der ,Encephalitis periaxialis diffusa" 
beschrieben hat und die yon. vielen Forschern als ,,Sclerosis diffusa" 
bezeiehnet wird. 

Die Beobachtungen dieses eigentfimlichen Krankheitskomplexes, 
die Schilder auf Grund zweier eigener F~]le umrissen hat, uncl yon anderen 
Fi~llen, welche im Schrifttum unter den verschiedensten diagnostischen 
Bezeichnungen berichtet worden sind, mehrten sich in den folgenden 
Jahren: 1927 zi~hlte D'Antona nach sorgf~ltiger Auslese 38 Fs Jacob 
erkennt 1929 etwa 50 an, wi~hrend nach der neuesten Arbeit yon Gasul 
die Zahl ~uf 72 steigen wiirde. 

Die zuerst yon Schilder beschrieben.e Form wird anatomisch dutch 
grol~e Entmarkungsherde in der weiI~en Substanz des Grol~hirns charak- 
terisiert (besonders in den parieto-occipitalen Abschnitten), viel seltener 
im Kleinhirn oder in anderen Tellen des Gehirn-Rfickenmarks. Manch- 
mM zeigen die tterde symmetrische Anordnung oder sie liegen para- 
ven?rikul~r; fast immer breiten sie sich ununterbrochen fortschreitend 
8~tlS. 

Itistologisch zeichnet sich die Erkrankung dutch die vSllige Zer- 
stSrung der Markscheiden un4 eines guten Teiles der Achsenzylinder 
aus un4 durch eine lebhafte Reaktion des gli~ren Stfitzgewebes, 
das einmal ffir die Wegri~umung des Abbauma~erials (4urch reichliche 
Bildung yon KSrnchenzellen) sorgt, andererseits das zerstSrte Gewebe 
durch ein dichtes, gli~res 2qetzwerk ersetzt. Die Teilnahme des Mesen- 
chyms ist verschieden stark und, wie wir sehen werden, wir4 sie sehr 
verschieden gedeutet. Sie beschri~nkt Sich fast aussctLllel~lich auf eine 
Art lymphocytoider, perivasaler Manschettenbfldung. Je nach der 
mehr oder min4er raschen Entwicklung der StSrung, je nach der Phase, 
in welcher sie zur Beobachtung kommen und je nach dem Vorwiegen 
des einen oder des anderen histopathologischen Anteils, ist das anato- 
mische Bfld der StSrung verschieden un4 manchmal iindert sich gleich- 
zeitig mit ihnen der klinische Verlauf. 

Vom klinischen Standpunkt h~ngt die Symptomatologie yon Sitz 
und Ausdehnung der krankhaften Veri~nderung ab. H~ufig Sin4 die 
SehstSrungen (yon sehr verschiedenem Typ, je nachdem sie dutch StS- 
rungen der zentralen Sehbahn oder durch einfache Stauungspapillen 
verursacht werden) un4 den psychischen StSrungen, welche zu einem 
weitgehenden psychischen Niedergang fiibren kSnnen. Die Herdsym- 
ptome sind je hack dem Sitz der StSrung verschieden: Hemiplegie, 
Tetraplegie, umschriebene t0nisch-ldonische Kr/~mpfe, manchmal auch 
Beeintrs Yon Hirnnerven (in meinem Fall z. B., wie in 4enen 
yon Klar/eld und yon Schaltenbrand: Facialisparesen). 
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Verschieden ist auch der Krankheitsverlauf: manchmal fortlaufend, 
darm wieder schubweise mit begleitenden Fieberanstiegen..Die Dauer 
kann yon wenigen Wochen (Botzian-Roesner, Shelden und Mitarbeiter) 
bis zu vielcn Jahren schwanken (10, Foix und Marie; 13, Kraus und 
Weil); der Ausgang ist fast immer tSdlich. Vorzfiglich betroffen sind das 
Kindes- und Jfinglingsalter, aber auch das reife und vorgeschrittene 
Alter bleiben nicht verschont (atypischer Fall yon Guttmann 77 Jahre 
alt). Nach der Liste yon Gasul waren 43 Individuen m~nnlichen, 27 
weiblichen Geschlechts. 

Eine allgemeine Einteilung der einzelnen F~lle auf Grun4 des Vor- 
wiegens verschiedener histopathologischer Eigentfimlickkeiten fiihrte 
zur Unterscheidung zweier verschiedener Formen: der entziindlichen 
und 4er degenerativen (Neubiirger, Bouman, Jacob). Wi~hrend im letzten 
Falle die infiltrativen, perivasalen Erscheinungen durch lymphocytoide 
und KSrnchenzellen nut einen beschri~nkten Grad erreichen, entsprechend 
ihrer Entstehung, die ausschlie~lich als reaktive Erscheinung aufzufassen 
ist (sekund~re Entzfindung im Sinne yon Spielmeyer), gewinnt die ent- 
zfindliche Komponente des histologischen Bfldes im ersten Falle erhShte 
oder selbsr fiberwiegende Bedeutung gegenfiber den zcrstSrenden. 

Es mul~ jedoch gleich bemerkt werden, dal~ in dcm einen wie anderen 
Falle die entziindlichen Erscheinungen sich fast immer auf eine Ze~- 
ansammlung um die Blutgefs beschr~nken, ohne den Charakter eines 
wirklichen Granulationsgewebes zu erreichen und ohne einer reparativen 
Aufgabe zu genfigen, welche ausschliel31ich dem ektodermalen Gewebe 
zukommt. 

Nichr so einleuchtend sind die Deutungen von Schaltenbrand, welcher 
eine Hypertrophic des perivasculi~ren Bindegewebes und die Bildung 
yon Fibroblasten im nervSsen Gewebe festgestellt haben will. Richtig 
ist, dai3 andere Untersucher yon Gef~l~neubfldungen sprechen (Jacob, 
v. Londen und Frets), aber vielleich~ ist es erlaubt sich zu fragen, ob es 
sich nicht eher um eine scheinbare Vcrmehrung der schon zuvor bestehen- 
den Gef~Be handeln k(inne, welche durch die ZerstSrung des Grund- 
gewebes nur augenscheinlicher hervortreten, wie es sicherlich in meinem 
Falle zutrifft, 

D'Antona bemerkt sehr richtig, dab die Unterschiede dcr beiden 
Formen eher solche des Grades, als wirklich der Art sind und das ist 
vielleicht, wie fibrigens Bouman selbst schon erkannte, auf Unterschiede 
in der St~rke 4er Krankheitsursache zuriickzuffihren. D'Antona bemerkt 
aus den Fs des Schrifttums, dal~ in einer groBen Zahl der rasch ver- 
laufenden F~lle die inffltrativen Erscheinungen fehlen, w~hrend sic in 
jenen l~nger 4auernden Fi~llen reichlicher vorhanden sind, bei welchen 
die reaktiven Vorg~ngc Zeit fanden sich zu entwickeln. (~brigens fehlten 
auch in meinem Falle in den kleineren Herden 4er rechten ttemisph~re 
(vermutlich neueren Datums) die reaktiv-entziindlichen Erscheinungen, 
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wiihrend sie deutlich in den groBen Erkrankungsherden der linken 
Hemisph/ire erkennbar waren. 

Fernerhin s i nd im  allgemeinen die entziindlichen Erscheinungen auf 
die Erweichungsgebiete lokalisiert und nur in vereinzelten Fallen fanden 
sich infiltrative Prozesse leichteren Grades in den H/~uten, in der Rinde 
oder ira Mark ohne sonstige Ver/~nderungen. 

Auch die Deutung der versehiedenen Forscher 'fiber die Entstehung 
spiegelt diese nosographische Xhnliehkeit zwischen den sog. entzfindlichen 
und den sog. degenerativen F/~llen wieder. In  dem einen, wie in dera 
anderen Falle denkt man an  ein %oxisches oder toxiseh-infektiSses Agens 
(Schilder, Siemerling und Creutz/eld~ Parodi und Ricca, Kraus und Well 
usw.). Schaltenbrand glaubt sogar an das Spiel eines ultramikroskopischen 
Virus und Bald an ein lecithinolytisches Ferraent, welches in verschie- 
denen Zwisehenri~uraen auf das Mark zur ]Vh'kung k/irae. F. Bielschowsky 
beobaehtet in tier Lichtung einiger kleiner Hirngef/~Be besondere Keime 
yon der Art der Diplostreptokokken, jedoeh enthalt er sieh, ihnen eine 
bestiramte Bedeutung beizuraessen. Globus und Straufi halten die Ein- 
wirkung eines endogenen Giftes fiir mSglich. Diesera unbekannten 
Virus kitrae jedoch eine spezifisehe Verwandtschaft ffir das Mark zu 
(Urechia und Mitarbeiter, Barrd und Mitarbeiter), welches nach den 
einen fiber die Gefiil]e (Siemerling und Creutz/eld, Urechia und Mitarbeiter, 
Bouman u. a.), nach anderen fiber die Gehirnkammern dor~hin gelangen 
wfirde (Gans). In  einigen Fifllen entwickelt sieh dieser Krankheits- 
koraplex nach infekti6sen Erkrankungen (Gagel, Weimann). Man lehnt 
den systeraatisehen Charakter ab, aber fast alle bestgtigen das Ver- 
schon~bleiben der U-Fasern und andere beobaehteu die gleiehe Tat- 
sache fiir den Fasciculus longitudinalis inferior (Marie und Foix, Walter, 
Scholz, D'Antona). Collier und Green/eld und spi~ter v. Londen und 
Frets denken jedoch an eine prim~re Ver/~nderung der Neuroglia, welcher 
die Aufgabe der Ern/~b_rung des nerv6sen Gewebes zugesehrieben wird. 
Jacob schliel]t rait der Beraerkung, da]] man an keine einheitliche Ursaehe 
der verschiedenen Fi~lle denken kann. 

Weleher Art auch immer das unbekannte Agens sein raag, so t reten 
d o c h  die l~olgen iramer deutlich gleicherweise hervor: sie bestehen in 
einer Zerst6rung der Markscheiden und gli/~rer Wucherung; alas Mesen- 
chym nimrat ira Verhiiltnis raehr oder minder stark daran teil (vielleicht 
in Abh/~ngigkeit zu dera verschiedenen Grad des pathogenetischen 
Agens oder der reaktiven Fi~higkeit des Gewebes selbst); auch ohne 
letztere ist eine Unterscheidung entzfindlicher oder degenerativer Forraen 
angezeigt. 

Auf Grund einiger ira Schrifttum zusammengebrachter F~lle unter- 
scheidet man eine erb/amili~ire Untergruppe der degenerativen Forra: 
so t ra t  der erbbiologisehe Faktor  in den Ffi,llen yon Haber]eld und Spieler, 
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Krabbe, Scholz, Ferraro, Bielschowsky und Henneberg deutlich hervor. 
Diese Unterscheidung greift noch tiefer, insofern als die Forseher auf Grund 
einer dystrophisehen StSrung der weil~en Substanz eine Dysfunktion der 
Neuroglia annehmen, in Ubereinstimmnng damit hatten sehon in ihren 
F/illen Collier und Green/eld, Bouman, v. Londen und Frets dasselbe 
vermutet, jedoch hatten sie die vorgebliche gli/~re StSrung nicht mit 
der erbliehen Veranlagung in Verbindung gebraeht. 

So beobaehtete Scholz, dab die wenigen im Gewebe verstreuten KSrn- 
ehenzellen nicht die charakteristische Fettreaktion geben. Zum Beispiel 
farben sie sieh mit Sudan III  gelbr5tlich und Teile ihres Inhalts zeigen 
naeh den Methoden yon Pal und Spielmeyer dasselbe Verhalten, wie 
das Myelin, wahrend das Vorhandensein der gewShnliehen lipoiden 
Stoffe nur in den in den Gefis liegenden KSrnchenzellen fest- 
stellbar ist. Pal and Scholz sehlieSen daraus auf eine funktionelle Unf/~hig- 
keit der gliaren Abraumzellen, infolge einer vegetativen Minderwertig- 
keit des gliaren Systems entweder yon primarem Typus oder als Folge 
endokriner StSrungen. Bielschowsky und Henneberg, deren F/ille yon 
Curtius in ttinsieht auf erbliehe Einflfisse untersucht wurden, bestiitigen 
das Auftreten pri~lipoider Stoffe in den gliogenen Lipophagen; sie denken 
dabei an eine StSrung des cerebralen Lipoidstoffwechsels in Beziehung 
zur Assimilation; noch mehr zu der Dissimilation, welches wiederum 
auf eine Mangelhaftigkeit des gesamten gli/~ren oder vascularen Appa- 
rates hinweisen wfirde. Ffir diese spricht auch die Beobaehtung yon 
marchi-positiven Stoffen in den Endothel- und Intimazellen der feinen 
GefaBverzweigungen. Ferraro geht noch einen Schritt welter: auf Grund 
entspreehender Beobachtungen halt er nieht nur eine neurogliare Dys- 
funktion ffir gegeben, sondern er leugnet jede aktive Umwandlungs- 
fahigkeit der Abraumzellen gegeniiber den Produkten des myelinischen 
Abbans und er betrachtet sie Ms gli/~r-degenerative Formen, in welehe 
die lipoidahnliehen Materialien in rein passiver Weise eindringen (viel- 
leicht dureh Osmose). Auch Jacob vermutet das Vorhandensein einer 
abiotrophischen StSrung der Neuroglia in den erbdegenerativen Fallen 
und glaubt aueh, da$ ein gleieher pathogenetiseher Meehanismus in dam 
Tall yon Kaltenbach eine Rolle spielt, in welehem keine erbfamiliare 
Komponente nachzuweisen war. 

Ebenso wurde in dem Falle yon D'Antona, in welehem kein erblicher 
Einflul~ festgestellt wurde, sehon yon Scholz der gleiehe Gegensatz 
zwischen der starken Farbung der Lipoide dutch Sudan and der scharlach- 
roten in den KSrnehenzellen der GefaSscheiden und jener eher matten 
der im Gewebe verstreuten KSrnchenzellen gefunden, trotzdem halt 
sieh D'Antona nicht fiir berechtigt, eine primare StSrung der I~euroglia 
anzunehmen. 

Was nun den vorliegenden Tall betrifft, so konnten aueh in diesem 
histologische Bilder gezeigt werden, welche zum Teil den obenbesehrie- 
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benen gleichen, und zwar waren auck bier fi~rberische Unterschiede 
des Inhalts der KSrnchenzellen nachzuweisen, die fiber die verschiedenen 
Tefle der gestSrten Zonen verstreut waren. Wiihrend d ie  K5rnchen- 
zellen in der Mitre der  Herde und in den Gef~l~scheiden sich ausschliel~- 
lich mit alkohollSslichen Granula und Lipoidtropfen erfiillt zeigen 
und yon Sudan I I I  stark rot gef~rbt werden, erkennt man Gebflde 
tells gleicher Art, tefls verschiedenen Inhalts in den Randbezirken 
der Herde und in besonderem Mal~e zwischen den in Entmarkung befind- 
lichen Fasern. Neben den alkoholl6slicken und mit Sudan kri~ftig rot 
gefi~rbten Granula finden sick andere yon verschiedener Form und 
GrSBe, alkoholbesti~ndige und mit Sudan mattgelb gef~rbte; in den 
naeh der Methode yon Vimtrup gef/irbten Schnitten zeigten sick diese 
Gebflde rein fucksinophil: so sind sie wolff gleichzustellen, sei es nach 
ihrem f~rberiscken Verhalten, sei es mit ihrer fibereinstimmenden Morpho- 
logie jenen unregelmi~i3igen und auch fuchsinophilen KSrne!ungen, in 
wclche sick die Markscheiden der Fasern auflSsen. In  meinem Fall ist 
man daher zu glauben berechtigt, da~ die gliogenen Abriiumzellen die 
priilipoiden Produlcte des myelinischen Abbaues au/nehmen und im Stande 
sind, diese bis zu ihrem letzten Stadium als neutrale Fette zu verarbeiten. 

In  der Tat  gelingt es nur schwer, die vereinzelten Beobachtungen 
als Ausdruck einer gli~ren Minderleistung zu betrachten. Damit stimmt 
keineswegs die Anwesenheit groBer, fortsatzreicher und mit komogenem 
und opakem Leib ausgezeichneter Zellen fiberein, welche Scholz und 
.Bielschowslcy mit Henneberg in einiger Entfernung yore Krankheits- 
herd angetroffen kaben; Zellen dieser Art konnte auch ich in meinem 
Falle in ziemlicher Entfernung yon den Herden erkermen, besonders 
in der 1N~he yon Gef/~Ben. Sie ersckeinen vermutlick als Ausdruck einer 
glii~ren Reaktion gegenfiber Bedingungen, welche ihre Wirkung wohl 
im ganzen nerv5sen System ffihlbar maehen. 

Kurz, die wahrscheinliche Deutung dieser Tatsachen mul~ davon 
ausgehen, dal~ der Inhalt der Lipophagen mit dem primgr-abnormen 
Charakter der myelinischen Abbauprodulcte eher in Beziehung steht, als mit 
einer mangelha/ten Verarbeitung des Abbaq~tmaterials von seiten der gligren 
Abriiumzellen. Derartige Vermutungen werden neck durck den histo- 
logisehen Charakter d e s  Krankheitsk~inplexes unterstfitzt,  dessen 
best~ndigste Grundlage ausschliei~lick dutch eine systematische und 
prims ZerstSrung der Markscheidcn gegeben erscheint. 

Zu einer einheitlickeu pathogenetischen und nosologischen Vor- 
stellung kann man durck genaue Verwertung der verschiedenen Bestand- 
teile gelangen, welche in dem Krankheitsbild eine Rolle spielen kSnnen. 

Vor allen Dingen ist der erbbiologische und der konstitutionelle Faktor  
zu berficksichtigen. Jener ist bisher nur in den oben angefiihrten F~llen 
bewertet worden, in denen der famflis Ckarakter deutlich war (Krabbe, 
Scholz u.a.) .  Trotzdem eine sorgf~Itige Untersuchung der anamnesti- 
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sehen Angaben der verschiedenen im Schrifttum genannten F~lle eine 
erbliche Belastung in vielen yon diesen ohne Zweifel erkennen l~i~t, ist 
es dennoch nfitzlich, sie in Ktirze darzuste]]en: 

So im Falle 1 von Bouman: Vater Trinket, Mutter und eine Schwester 
neuropathisch, 2. weiterer Fall desselben Verfassers : eine Schwester ver-  
blSdet, I m  Falle Weimanns, der Vater auf Lues verd~chtig, die Mutter 
wegen arteriosklerotischer Demenz ins Krankenhaus aufgenommen, eine 
Schwester seit 2 Jahren  yon Dementia praecox befallen, der Kranke selbst 
wird als psyehopathiseh und yon ungewShnlieher Reizbarkeit beschrieben, 
sehon ehe die Krankhei t  zum Ausbrueh kam. I m  Falle Gagel die Eltern 
als degenerative Neuropathen bezeiehnet und ein verier der Mutter 
von einer nieht n~her bezeichneten, unheilbaren Nervenkrankheit 

befal len.  F. Bielschoswlcy beriehtet in seinem Fall, dab der Kranke 
aus einer nervSsen Familie s tamme und dab dieser selbst fiberempfind- 
lich ist mit  Neigung zu Wutausbrfichen. 

Noch deutlicher wird die erbliche Belastung in den F~llen yon Schalten- 
brand und yon Symonds, I m  ersten Falle war die Mutter mikrocephal und 
lift an einer depressiven Psychose yon kata tonem Charakter, auch die 
GroBmutter war yon einer Psychose mit  Halluzinationen und Verfolgungs- 
vorstellungen befallen und 2 Brfider machten den Eindruck geistiger 
Minderwertigkeit. I m  zweiten Falle erscheint eine 20j~hrige Schwester 
mit  zuriickgebliebener geistiger Entwicklung, Sehnervenatrophie und 
endlich einer Quadriplegia spastica progressiva, ein l l js  Bruder 
mit  Sehnervenatrophie, gehemmter geistiger Entwicklung und mit  Anfi~llen 
nach Art des Jacksonismus, endlich sind yon 10 Briidern 5 in der Kind- 
heir gestorben oder lit ten an Kri~mpfen oder Gehirnhautentzfindungen. 
I n  meinem Falle wird der Kranke  als ein schon immer fiberempfindliches 
Kind beschrieben, ebenso die Mutter als neuropathisch, ein ]3ruder litt  
an nervSsen St6rungen, deren Art und Bedeutung im gegenwi~rtigen 
Augenblick nicht eingesch~tzt werden kSnnen. 

Ira  Falle 2 yon Bouman ergab sich deutlich eine MiBbildung, dort 
wurde eine Asymmetrie des Kleinhirns mit  nacl~olgender sekundi~rer 
Atrophie der Briicke gefunden, dieser Pat ient  war ein fibertragenes 
Kind und wurde mit der Zange geboren, zeigte sparer eine langsame 
geistige Entwieklung und ein~ deutlich ausgepr~gte seelisehe Minder- 
wertigkeit. 

Auf Grund dieser Schriftenangabe mug man 3 Gruppen unterscheiden. 
Zun~chst zeigt sich in einer Reihe yon Fallen der familis Charakter 
tier Erkrankung,  in einer zweiten l~eihe yon Fs ist ein neuropathi- 
scher Anteil verschiedener Art in der Familie nachweisbar und endlich 
erkennt man in einer letzten Gruppe die besondere Veranlagung der 
Kranken  selbst. Betrachtet  man die Fs in ihrer Gesamtheit,  so zeigen 
sie alle einen neuropathischen, lconstitutionellen Fa~tor, weleher spezi]isch 
]amiliiir, allgemein /amiligr und personell sein kann. 
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Die Bedeutung dieser Umstiinde auf Grund der vorliegenden An- 
gaben zu ermessen ist sehwer, jedenfalls kann man  vermuten,  dab sie 
manchmal  zu gleicher Zeit einen urs~ichliehen, veranlagenden und be- 
best immenden Faktor  darstellen; in anderen Fiillen dagegen erscheinen 
sie aussehliel3lich veranlagend. In  diesem Sinne spraehe die ursachliche 
Bewertung einiger vorgesehiehtlieher Angaben in den obengenannten 
Fallen: so im Falle Weimann, in welchem sich das Krankheitsbfld beson- 
ders raseh entwickelie (4 Monate), naehdem ein langer Grippeanfall voraus- 
ging. I m  Falle Gagel entwiekelt sieh die Erkrankung naeh Masern. 
l~och typiseher ist die Krankengeschichte yon 2 unter 3 yon lVerraro 
beschriebenen Fallen: hier t re ten die ersten nervSsen StSrungen an- 
scheinend in unmi~telbarer Anlehnung an ausgedehnte Verbrennungen 
auf (ira Falle 1), darch ein Trauma i m  Falle 3 naeh einem schweren 
Sturz und sie hielten sich fiber 6 bzw. 10 Jahre  hingezogen und ver- 
schleier~ bis zum vollen Ausbruch der Krankheitserseheinungen. 

Dann folgt der toxisch-in/ekti6se _Faki~or, dem in einigen Fallen eine 
nicht immer genau festsetzbare Bedeutung zukommt.  So in den Fallen 
yon Klar]eld, yon Weimann und im letzten Fall yon Schilder, bei denen 
die ersten Krankheitserscheinungen yon einer Grippeinfektion begleitet 
werden, wahrend in dem Falle yon Shelden und Mitarbeiter ein Puer- 
peralfieber eine Rolle spielt, vielleicht gehSrt dahin aueh der Fall yon 
Henneberg. 

Diese Beobaehtungen unterstreieht vor allem F. Bielschowslcy, um 
die Bedeutung der Iniekt ion fiir die Entstehung dieser Krankheit  zu 
erweisen. 

Diesen Fallen werden andere gegenfibergestellt, in deren Verlauf 
Fieber versehiedener Art auftritt .  Manehmal handelt es sieh um un- 
regelmal~ige Fieberanstiege mit untersehiedlichem Verlauf; in anderen 
Fallen aber entsprechen die Fieberausbriiche den Verschlimmerungen 
und Rfickfallen des neurologischen Syndroms. ])as ergibt sich aus dem 
Fall von Stau//enberg und vor allem aus dem Falle yon F. Bielsehowsky. 
Auch im vorliegenden Falle treffen die Fieberausbrfiehe mit dem Auf- 
t re ten der ersten Krankheitserseheinunge~ zusammen, noch sparer, als 
die Krankheir in voller Entwicklung war, t ra t  ein Fieberrfickfall ein 
und hielt sieh mit Schwankungen bis zum Tode. 

Es ist schwierig, mit  Sicherheit die Bedeutung des Fiebers einzu- 
schatzen; doeh scheint es mir, als gabe es keinen sieheren Anhaltspunkt  

:ffir die infektiSse Natur  der Erkrankung.  Es ist bekannt,  dab Erkran- 
kungen des zen~ralen Nervensystems fieberhaft verlaufen kSnnen, ohne 
jeden infektiSsen Meehanismus (zentrale Traumen, Gliome u.a.) .  So 
kSnnte man  sich nicht wundern, wenn auch hier in Beziehung zu dem 
ausgedehnr Zerst5rungsvorgang der Hirnsubstanz (wodureh unmittel- 
oder mit telbar  auch die Warmezentren in Mitleidensehaft gezogen 
werden k6nnten) Fieberausbrfiche versehiedenen Grades auftreten wfirden. 
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Im Hinblick auf die verschiedenen toxischen Momente mu$ man 
auch daran erinnern, daB, wie im Falle yon Siemerling und Creutz]eld, 
ein gleichzeitiges Addisonsches Syndrom mitwirken kann, doch halten 
sieh diese Verfasser nieht fiir berechtigt, die HirnstSrung mit tier Er- 
krankung der I~ebennieren in Beziehung zu  setzen. 

Zu der sog. Schilderschen Krankheit  wcrden auch sicherlich jene 
ausgedehnten ZerstSrungsvorg/~nge der I-Iirnsubstanz in Beziehung 
gesetzt werden miissen, welche bei Neugeborenen und S/iuglingen beob- 
aehtet werden. Sie sind manchmal eng auf das Mark beschr/~nkt (Stern- 
berg, Schwarz, Wohlwill), manchmal dagegen wird auch die Rinde in 
verschiedenem MaLe in Mitleidenschaft gezogen, sogar bis zu ihren tieferen 
Schiehten (Wohlwill und Sehob) ; es kann dann das Brid einer wirkhchen 
Markporencephalie entstehen. Auch in diesen F/~llen scheint die Ursache 
eine verschiedene zu sein: in einigen Fallen (Schwarz, Wohlwil l, Stern- 
berg) scheint die hauptgiehliche StSrung dutch ein Geburtstrauma her- 
vorgerufen zu werden (ira Falle yon Meyer muB auBer dem letzteren 
noch eines Empyems Erw/~hnung getan werden als etwaiger Ausgangs- 
punkt  toxischer Substanzen), ferner kommt nach Beobach~ung yon 
Schob auch Lues in Betracht. 

In  diesen allerersten Lebensaltern kann, vielleicht in Beziehung mit 
der noch nicht voll eingetretenen Funktion der Hirnrinde, das Mark in 
welt ausgedehnterem MaLe als beim Erwachsenen zerstSrt werden, 
wobei der Pa t ien t  iiberlebt. Manchmal erscheint das ganze Mark der 
Grot3hirnrinde in voller Erweichung begriffen zu sein. Diese Sch~tdigung 
des gesamten Marks un~erstiitzt die Vermutung yon Wohlwill, dab es 
sieh um eine besondere Veranlagung der Hirnsubstanz im Sinn der 
Unreife handle und dieser eine gewisse Bedeutung zukommt. 

Bemerkenswert fiir die Frage der Entstehung sind die Beziehungen 
zwischen multipler Sklerose und c~er Sclerosis diffusa (unter letzterem 
Titel sind eine l%eihe yon der Schildersehen Krankheit  /~hnelnden F/~llen 
berichtet worden), Beziehungen, welche sieh auf die Tatsache einer 
prim/~ren und wesentlichen histologischen StSrung aufbauen. Es handelt 
sich um die ZerstOrung der Markseheiden mit nachfolgender, schw/~cherer 
oder st/~rkerer Ver/~nderung der Aehsenzylinder und weiterhin um Reak- 
tion des Mesenehyms und Wucherung der lYeuroglia. Die gemeinsame 
histopathologische Grundlage der beiden Erkrankungen erkl/~rt, besonders 
bei den rasch verlaufenden Formen, dab die diffuse Sklerose sieh unter  
dem Bride ~hnlicher makroskopischer Ver/~nderungen wie die multiple 
Sklerose darstellen kann; dies t r i t t  besonders bei jenen F/~llen in Er- 
scheinung, bei denen neben ausgedehnten Erweichungsherden sich 
kleinere Herde ganz nach Art der multiiolen Sklerose versr finden. 
Diese Ubereinstimmung der Erscheinungen zeigte sich dentlich in einem 
Falle vonBald, doff, wie auch in meinem Falle in  den Herden der Gegend 
der rechten Zentralwindung, beobachtete man konzentrische Streifung 
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der Herde (entsprechend einem unregelm~I~igen Verlauf der Entmarkung). 
In meinem Falle zeigte sich aul~erdem klar die Neigung der kleinen 
,,landkartenfSrmigen" (wie Marburg sie nennt).Herde zum Zusammen- 
fliel~en, M6gliehkeiten, die yon einigen Forschern (Bouman) fiir un- 
wahrscheinlich gehalten werden. 

Die Unterscheidungsmerkmale beider Formen ergeben sich hauptsgch- 
lich aus der Lage und der Menge der Ver~Lnderung : ns die ununter- 
brochene fortschreitende Entwicklung g:coi~er Entmarkungsherde (jene 
wenigen Fi~lle ausgenommen, bei welchen die Gliawucherung zuletz~ 
das Bild beherrscht) bei der diffusen Sklerose, im Gegensatz zur Neigung 
bei der multiplen Sklerose kleine und zahlreiehe Herde zu bilden. Zweitens 
die Lokalisation der Her@, im ersten Falle fast ganz ausschliei~lich im 
Mark im Gegensatz zu StSrungen auch der l%inde bei der multiplen 
Sklerose. Letztes und wichtigstes Un~erscheidungszeichen ist die Lokali- 
sation tier diffusen Sklerose in der wei~en Substanz der Gro~hirnh~Llften, 
seltener in den anderen ttirnabteilungen (Kleinhirn und Briicke), w~hrend 
die Beeintr~Lchtigung des Riiekenmarks zweifelhaft ist (D'Antona), 
natfirlich mu6 man dabei yon sekund~ren Degenerationen der Riicken- 
marksbahnen absehen. Bei der multiplgn Sklerose jedoeh kSnnen die 
Herde im ganzen Gehirnrfickenmarksystem auftreten, vorzfiglich im 
Riickenmark. 

Der zuletzt genannte Umstand ist besonders bemerkenswert, Die 
anatomischen Beobaehtungen der multiplen Slderose zeigen uns, wie bei 
diesem Krankheitsbild Myelinfasern unter der Wirknng eines vermutlieh 
einzigen und spezifischen krankmachenden Stoffes (wenn auch das Agens 
noch nicht mit Sicherheit festgestellt worden ist), in den verschiedenen 
Teilen des Gehirns und des l~i~c/cenmarks zers~Srt werden. Es ist ein auf- 
fallender Gegensatz zu jenen vielgestaltigen Erscheinnngen, die unter 
dem ~Namen der diffusen Sklerose berichtet werden, und bei denen 
Umst~nde yon weifgehender Verschiedenheif hinsichtlich der Ent- 
stehungsursache (erbbiologische, toxisch-infektiSse, traumatische u.a.) 
das immer gleiche Krankheitsbild hervorrufen; n~mlich einen fort- 
schreitenden Entmarkungsvorgang, vorziiglich in der wefl~en Substanz 
der Grofihirnh~ilflen lokalisiert, ffir welche in einem grol~en Teil der Fs 
der Hennebergsche Name der ,,Encephalomalacia chronica progressiva" 
angebracht ist. 

In der Tat gelingt es nicht, die Vielfg,ltigkeit der Ursachen mit dem 
einheitlichen anatomischen Bild der Erkrankung in Obereinstimmung 
zu bringen, wenn man nicht eine gemeinsame Grundlage annimmt, welche 
an die Konstitution der wei/3en Substanz selbst gebunden ist, niimlich eine 
angeborene oder erworbene Schwiiche der Markscheiden. In diesem Sinne 
sprechen alle hier nacheinander aufgez~Lhlten Beobachtungen, und vor 
allem die fast immer fortschreitende Art der Erkrankung (was auch immer 
die vermutliche Sch~Ldlichkeit sein mag) und die besondere anatomische 
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LokMisation in der weiBen Substanz der GroBhirnhalften. Natfirlieher- 
weise sind die Myeliafasern des Teleneephalons am empfindliehsten 
gegeniiber sehw/~chenden Einflfissen, das nieht nur das jfingste des ganzen 
cerebrospinMen Systems in stammesgeschichtlicher, sondern auch das 
verwickel~ste in seiner keimesgesehiehtlichen Entwieklung ist. Die 
Untersuehungen yon Guillery lassen ein anatomisches Bild in neuem 
Liehte erseheinen, welches nicht wenig Beziehungen zum Problem der 
diffusen Sklerose hat: namlieh die Encephalitis eongenita yon Virchow. 
Diese Untersuehungen lassen uns die ungefahre Dauer der Markbfldung 
erkennen (veto 6. fetalen Mona* bis zum 8. extrauterinen) und zeigen 
uns, wie vielfaltige Ursachen (ausgehend yon der erblichen Belastung 
bis zu dam EinfluB yon Giften und Quetseheinwirkungen wahrend der 
Schwangersehaft oder der Geburt) die angeborene Unterlage ffir eine 
besondere Verletzliehkeit der Myelinfasern schaffen k6nnen, was auch 
sehon Wohlwill Ms entstehungsgesehichtliehen Umstand bei der dege- 
nerativen Encephalitis bezeiehnet hat. 

Dies stimmt aueh mit der Beobachtung fiberein, dab das Kindes- 
und Jfinglingsalter am meisten befallen werden, wenn aueh jedes Alter 
betroffen werden kann. 

Setzt man die spezifische Hinf/illigkeit des myelinischen Apparates 
als gemeinsame Grundlage ffir die vielfaltigen Hirnst6rungen voraus, so 
erklaren sieh nicht nut jene FMle, in welchen der erbfamiliare oder der 
angeborene Faktor der einzige ist, der die Krankheit zum Ausbruch 
bringt, sondern auch jene Falle, bei denen keine Ursaehe naehweisbar 
ist. Natiirlich bewirkt eine krankmachende Ursaehe (etwa eine toxiseh- 
infekti6se), obwohl sie fiber das ganze nervSse System verteilt ist, be- 
stimmte krankhafte Veranderungen, am ausgesprochensten in den ver- 
anlagten Teilen, d.h.  in jenen der spatesten Entwieklung, bzw. der im 
Laufe der Stammesgeschiehte am wenigsten gefestigten, namlich in den 
GroBhirnhalften. 

Ferner gelingt die Erklarung der fo~schreitenden Entwieklung des 
Entmarkungsvorganges besser, welehe so sehwer mit den verschiedenen 
bisher genannten entstehungsgesehiehtlichen Mechanismen in Uber- 
einstimmung zu bringen war. 

Es ist vielleieht fiberfliissig, die viel er6rterte Frage der Benennung 
zu er6rtern, die man diesem Komplex yon Hirnst6rungen geben soil. 
Jedenfalls ist es riehtig, zu wiederholen, wie unpassend die beiden 
gebrauehlichsten Bezeichnungen sind, n~mlieh einmM der ,,Encephalitis 
periaxialis dfffusa" und zweitens der ,,Sclerosis diffusa", weft jene der 
Erkrankung einen entzfindlichen Charakter Unterlegt, und diese nur 
dcm Endstadium der Erkrankung Rechnung tragt und gar nicht in jedem 
Falle erreicht wird. Geeigneter hinsichflieh der besseren Wiedergabe 
des gr6Bten Teiles des Krankheitsverlaufes in dan meisten Fallen ware 
die yon Henneberg aufgebrachte Bezeichnung der ,,Encephalomalaeia 
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chronica progressiva", wenn sie nicht in anatomisclaer Hinsicht zu all- 
gemein ware. 

Vielleicht ware die Bezeichnung als ,,Leulcoencephalopathia myelo. 
clastica primitiva" e m p f e h l e n s w e r t ,  in de r  al le  diese l%l le  e i n g e o r d n e t  
w e r d e n  k 6 n n i e n ,  we lche  m a n  d a n n  noch  u n t e r t e i l e n  k6nn t e ,  je  n a c h  der  
E n t s t e h u n g s w e i s e ,  de r  L o k a l i s a t i o n  u n d  de r  k l i n i s chen  oder  a n a t o m i s c h e n  
E n t w i c k l u n g .  
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