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Unte r  denjenigen E r k r a n k u n g e n  des Z. N. S., welche mi t  ausgedehnten 
E n t m a r k u n g e n  einhergehen u n d  zu den verschiedenen Un te rg ruppen  
der diffusen Sklerose gerechnet  werden, ist die yon  Bald beschriebene 
konzentrische Slderose eine der auffallendsten.  Die Zahl der Beob- 
achtungen,  welche hierher geh6ren, ist eine sekr geringe, sie s t ammen  
yon  Marburg, Barrd, Hallervorden-Spatz u n d  Patrassi. 

Eine weitere Beobachtung sol] hier besprochen werden. 

Klinischer Bericht. L.W., 17 Jahre alt, Schiiler, wurde am 28.10. 1931 in die 
neurologische Klinik aufgenommen. Er klagte fiber Doppeltsehen und StSrungen 
beim Sprechen, Schlucken und Gehen. Der Kranke gab an, dab er etwa 2 Monate 
vor seiner Erkrankung an allgemeiner Schwi~che und )/[attigkeit gelitten habe un4 
gezwungen war, den Schulbesuch zeitweise zu unterbrechen. 

7 Woehen vor der Aufnahme glitt er beim Baden yore Sprungbrett ab und 
schlug mit der linkenKopfseite auf das Wasser. Er verspfirte heftigeKopfschmerzen, 
verlor aber das Bewul~tsein nicht. Obwohl er schwindlig wurde und beim Gehen 
stolperte, konnte er zu Ful~ naeh }[ause gehen. Der Kranke erbrach sp/~ter un4 
konnte nichts zu sieh nehmen, erholte sich aber soweit, dal~ er imstande war t~uBball 
zu spielen und besuchte am gleichert Abend die Lichtspiele. Am ngchsten ~orgen 
klagte er fiber Doppeltsehen und Schwindel. Der Arzt verordnete ]~ettiuhe und der 
Kranke verblieb im Bert bis zur Aufnahme in die Klinik. In den letzten 3 Wochen 
vor der Aufnahme win'de die Sprache zusehends schlechter und es traten profuse 
Schweil~e auf, sowie Gesichtskr/~mpfe und SchluckstSrungen. Die Familiengeschichte 
war ohne Belang. Der Kranke hatte als Kind )/[asern, Mumps und Xeuchhusten 
durchgemaeht, seine Gesundheit war sonst gut. Er war ein durchschnittlicher 
Schiiler. 

Die kSrl)erliche Untersuchung ergab einen jungen ~ann  yon normalem KSrper- 
bau und gutem Ern/~hrungszustand. t~erz und Lungen waren gesund. Die ab- 
dominale ~uskulatur war gespannt, aber das Abdomen war nicht druckempfindlich. 

Der Kranke war gut orientiert und beantwortete die an ihn gestellten Fragen 
richtig. IDle Augen konnten nicht nach rechts gerichte~ werden, wohl aber nach 
oben und unten. Beim Blick nach oben trat ein langsamer rhythmiscber Nystagmus 
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auf. Das reehte Oberlid war gesenkt, nach der Angabe des Kranken um Doppelt- 
sehen auszuschalten. Die rechte Pupflle war etwas grS~er als die linke, beide rea- 
gierten auf Licht prompt, auf Akkommodation tr~ge. Beiderseits bestand eine 
Neuroretinitis. Der linke Faeialis war fast vSllig gel~hmt; die Zunge warde gerade 
und ohne Tremor ausgestreckt. Biceps- und Tricepsreflexe waren beiderseits 
normal; beide Arme waren etwas ataktisch. 

Die Abdominalreflexe konnten nicht ausgelSst werden, da die Bauchmuskeln 
gespannt waren. Knie- und Aehillesreflexe waren normal, Babinski und Kernig 
waren nicht nachweisbar, es bestand keine Nackenstarre. 

Die Sprache war yon bulb~rem Typus; Mimik und Lidschlag waren verlang- 
samt. Die ITOrf~higkeit war links etwas herabgesetzt, aber genauere Bestimmungen 
gelangen nieht, da der Kranke den Aufforderungen nicht nachkommen konnte. 

RSntgenaufnahmen des Sch~dels und der inneren Organe ergaben nichts 
Krankhaftes. 

Der Liquorch'uck betrug 150 mm bei normaler Zellzahl. Kahn-, Mastix-, Gold. 
sohl- und Globulinreaktionen waren negativ, Kultur steril, Inokulation eines Meer- 
schweinehens mit dem Liquor verlief resultatlos. Der Liquor enthielt 75 mg Zucker 
pro 100 cm, der Blutzucker betrug 103 mg pro 100 ccm. Blutkultur negativ, Kahn 
im Blur negativ. 

Blutbild: Hgl. 80 %, weil3e 6950, davon Poly. 72 %, basoph. 3 %, eosin. 4 %, 
mono. 2%, grol3e LymphkSrperehen 18%, rote 5020000. 

5 Tage nach der Aufnahme war der Befund im wesentlichen unver/~ndert, 
abgesehen yon einer betr~chtlichen RStung des rechten Auges und der rechten 
Gesichtsh~tlfte; das Auge war etwas lichtscheu und die Tr/inensekretion war etwas 
verst/irkt. 3 Tage sp/~ter bestand ein betr~ehtlicher Tr/~nenfluB beiderseits. Die 
Beweglichkeit des rechten Auges war nunmehr normal, das linke war jedoch gelahmt. 
Zu gleieher Zeit machten sich Zeichen einer Blasenlahmung bemerkbar. Die Zunge 
with nach links ab und der Speichelflu0 war verst/~rkt. Knie- und Achillessehnen- 
reflexe waren beiderseits lebhaft; links trat Babinski auf. Am 30. 10. verlor die 
Spraehe ihren bulbaren Charakter und wurde explosiv, das HSrvermSgen erlosch 
beiderseits fast plStzlich. Die Sprache besserte sich in den n/~chsten Tagen, aber 
das GehSr kehrte nieht mehr zurack. Das Sensorium war bereits merklich getriibt. 
Am 9.11. wurde eine weitere Verschlimmerung verzeiehnet: Das Schlucken wurde 
sehr erschwert, die Sprache wurde ganz undeutlich und dysarthrisch, es bestand 
eiue fast komplette Ophthalmoplegi~ externa. Im Laufe des Tages hSrte spontanes 
Sprechen auf, beide Gesichtsh~tlften waren fast vSllig gel/~hmt, rechts mehr als 
links. Die Zunge konnte bewegt werden, aber die Zungenr/inder zuckten. Die 
Sehnenreflexe blieben im wesentlichen unver/~ndert. Babinski, Oppenheim, Schaffer 
waren rechts positiv. 2 Tage sp/~ter war das Schlucken unmSglich und der Kranke 
mul3te mit der Sonde gefattert werden; der Darm war trgge. Nachts trat starke 
Unruhe auf, der Kranke schien blind zu sein, eine Verst/~ndigung war mit ibm nicht 
mehr mSglich. In diesem Zustand verblieb er bis zum 21.11., dann traten Symptome 
einer Bronchopneumonie hinzu und der Tod erfolgte 3 Tage sp/~ter. 

Bis zum Auftreten der Pneumonie blieb die Temperatur normal, der Puls 
schwankte zwischen 60 und 100, die Atmung betrug im Durchschnitt 20 pro Minute, 
eine ErhShung auf 45--50 erfolgte in den letzten Todesstunden. 

Zusammen/assung: Junger Mann yon 17 Jahren, erkrankte nach 1/~nger an- 
haltenden unbestimmten Prodromalsymp~omen im Anschlul~ an einen leichten Unfall; 
es stellten sich Schwindel, Erbrechen, Doppeltsehen und Schwierigkeiten beim 
Gehen ein. Im Laufe yon 3 Woehen traten Sehluck und Sprachbesehwerden, 
Gesichtskr/~mpfe, Schweit3ausbrtiche und SchluckstSrungeu hinzu. 

Bei der Aufnahme war das Rotieren der Augen naeh rechts und links unmSglich, 
es bestand ein langsamer vertikaler Nystagmus, das rechte Augenlid war gesenkt, 
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die reehte Pupille war gr6Ber als die ]inke und beide reagierten tr&ge. Es bestand 
beiderseits eine Neuroretinitis. Der linke Faeialis war fast vSllig gel/~hmt, des 
GehSr war herabgesetzt. Die l~eflexe waren zuni~chst ohfie gr6bere Abweiehungen 
und pathologisehe bestanden nicht. Blut und Liquor waren normal. 

Der Zustand des Kranken verschlimmerte sieh sehnell, Sprache, GehSr und 
Schluekverm6gen gingen verloren, alle Extremit/iten waren sub finem gel/~hmt, 
es bestand eine fast komplette Ophthalmoplegia externa. Babinski, Oppenheim 
und Schaffer traten rechts auf. I)er Verlauf war fieberfrei bis zum Anftreten elner 
terminalen Pneumonie. Die Krankheitsdauer betrug etwa 12 Wochen. 

Abb. 1. !Kleine perivascul&re t{erde ira Oceipitalmark: Gef~Be yon Lymphocyten umgeben. 
ttechts im Bride ein grO2erer Herd. Leiehte diffuse l%eizung des 3/larkes. Nissl-Fiirbung; 

]0real. ~Iikroph potogramm. 

Selctionsbe/und. Die Leptomeningen waren etwas injiziert, sonst aber ohne 
Besonderheiten. Die basalen Gel&Be waren zart, die Windungen normal entwiekelt. 
Auf Horizontalschnitten war des l~indengrau yon normaler Breite und Aussehen. 
Des Marldager erschien im Bereiche des linken 1)arietaL, Temporal- und Occipital  
lal~pens graubl/~lieh gef~rbt und sehr welch, zum Tell erschien es mehr graurosa. 
Die St6rung grill aueh auf die Stammg~nglien tier ]inken Seite fiber und zerstSrte 
einen betr/~ehtliehen Tell der inneren Kalosel , des linken Thalamus sowie des Pallidum 
und Putamen. Gleiehes Bild hot der Gehirnstamm, die Brfieke und der Boden des 
4. Ventrikels. Des Kleinhirn war normal  :Die KSrloersektion ergab nichts Patho- 
logisehes bis auf eine hypostatisehe Pneumonie. 

Histologisvher Be[und. Die jfingsten Stadien der Markerkrankung wurden im 
TemporM- und Oeeipitalgebiet beobachtet, t i ler  bildeten sich kMne perivaseul/~re 
I-Ierde, welche im lVissl-Sehnitt als blaue, mit  dem unbewaffneten Auge noch eben 
siehtbare l~unkte, erkennbar waren. I)ieselben bestanden aus Gitterzellen, I-Iortega- 
elementen und Astrocyten; ein stets im I-Ierde gelegenes Gef/~B war meistens yon 
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Lymphocyten umgeben (Abb. 1). Diese I-Ierde waren rela~iv gut umrissen, obwohl 
das umgebende Mark etwas gereizt erschien und zerstreute Astrocyten und peri- 
vascul~re Lymphoeyten enthielt. 

An den Gef/~Ben im Bereiche der Iterde waren nur unbedeutende Ver/~nderungen 
siehtbar, Schwellungen und Sehrumpfungen des Endothels, sowie leichte Reizung 
der Adventitia, aber keine Nekrosen. Die perivasculiiren tterde ersehienen an 
zahlreiehen Stellen des Markes gleichzeitig und flossen, sich wie 01flecke ausbreitend, 
zusammen, wodurch immer gr5$ere Abschnitte der weil~en Substanz eingeschmolzen 
wurden (Abb. 2). Durch fortw/ihrend neu hinzutretende Herde kam es an der Peri- 
pherie der befallenen Areale zur Bi]dung eines sehr zellreiehen Walles. Diese Wall- 
bildung war sehr 4eutlich, da in den zentralen, also ~lteren Teilen der IIerde der 
Zellreichtum ein geringerer und die Zellverteilung eine gleichm/~ftigere war als in 
den jiingeren, peripheren (Abb. 2 und 3). 

Das histo]ogische Bild war in den Stammganglien, den subthalamisehen Zentren, 
Ports und 1Vfedulla im wesent01iehen ein gleiches, nut war in all diesen Gebieten das 
Parenehym betr/ichtlich in 1V[itleidenschaft gezogen. 

I-Iin un4 wieder griff die Erkrankung vom Mark aus auf beschr/~nkte Abschnitte 
der Rinde fiber. Diese Herde enthielten haupts~chlieh schSn ausgebildete fett- 
beladene Itortegaelemente. 

Scharlachrote Schnitte ergaben das bekannte Bil4 des Lypoidabbaues mit 
zahllosen fettbe]adenen KSrnchenzellen, frei im Gewebe oder in den perivasculiiren 
l%~umen ge]egen. Die :Fett-pr~])arate ergaben aul3erdem eine Reihe interessanter 
Einzelheiten. An der Peripherie der befallenen Areale liel3en sich 3 Zonen unter- 
scheiden: eine ~ul]ere ganz schmale, welehe sich mit Sudan und Scharlaeh schwaeh 
f~rbte und in deren Bereich die ~yelinseheiden gequollen und teilweise zeffallen 
waren; eine Gewebsreaktion war hier kaum erkennbar und besehr~nkte sich auf 
einzelne Gitterzellen und ~aserbildner. Auf diese Zone folgte eine zweite ebenfalls 
sehmale, in deren Bereieh das Myelin wesentlich starker abgebaut war und welche 
Gi~terzellen in betr~ehtlicher Zahl enthielt. Auf diese folgte die ttauptzone, in 
weleher der Myelinabbau roll im Gange war. 

~hnliche Bilder lieferten auch Spielmeyer-Schnitte : Am Rande der I-Ierde war die 
Entmarkung nieht vollst~ndig und es f~rbte sich das im Abbau begrfffene Myelin 
blal]blau, mit allm~hlichem Untergang zum dunkelblau im gesunden Gewebe und 
grau im erkrankten. Durch l')berf~rben 4ieser Sehnitte mit Scharlach war es 
mSglich, den Abbau des Myelins zu verfo]gen. 

:Die Holzersche ~[ethode zeigte fiberall in den geseh~digten Arealen einen grol~en 
Faserreiehtum sowie eine dichte perivascul~re Gliose. Die Achsenzylinder erwiesen 
sich in Bielsehows]cy-Sctmitten als sehr stark geliehtet, Goldsublima~ braehte haupt- 
s~ehlieh groBe Faserbildner zur :Darstellung. Die ttortegaf~rbung ist nieht gelungen. 

Weigert-Schnitte: ~orizontalschnitte durch beide ~emisph~ren ergaben eine 
einseitdge Erkrankung (Abb. 4). In der ]inken ttemisph~re war das Mark des Occi- 
pital, sowie fas~ des gesamten Temporal]appens verniehtet. :Die StSrung griff 
aul]erdem auf das hintere Knie der inneren Kapsel, einen Tell des Thalamus und des 
1)ut~men fiber. Kleine tterde bestanden in 4er Inselrinde. SchlieBlich (ira Bride 
nicht siehtbar) war das ganze subthalamische Gebiet, die Brficke und die grauen 
Kerne am Boden des 4. Ventrikels mit Ausnahme 4er Oliven in Mitleidenschaft 
gezogen worden. 

:Die entmarkten Areale stellten einen nahezu znsammenh~ngenden ~erd dar, 
weleher an einzelnen Stellen yon schmalen Myelins~rei/en durehzogen warde. In 
den tieferen Lagen der Herde war die Entmarkung meistens eine vollst~ndige oder 
doeh nahezu vollst~ndige, und nur in einzelnen Stellen waren feine Myelinringe oder 
Wellen erhalten. Diese Erscheinung war an der Peripherie wesentlieh deutlicher 
ausgeprggt, hier waren zahlreiche Ringe, Wellen und anch kleine perivascul~tre 
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Abb.  2. GrOBerer H e r d  im ~Iark  des ]inken Occipital lappens.  Nissl-F~rbung; lOmal.  
~ I ik ropho tog ramm.  

Abb .  3. Deutl iche ~V~l|bildung ~n eineal  grSi~eren ]~erd des Oecipitalla~ppens. Nissl-Ffi,rbnng: 
]0real.  Mik ropho tog ramm.  
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Markinseln nachweisbar (Abb. 4 und 5). Im 0ccipitallappen umgriff der Herd das 
Hinterhorn des Ventrikels, doch blieb das Ependym versehont. 

In der Briieke war die Entmarkung eine weir fortgesehrittene, die Myelinringe 
waren hier nut undeutlieh erkennbar; dagegen blieben in der Medulla felne, in regel- 
mi$igen Abst~nden gelegene Marklamellen erhalten. Die 01iven und die Pyramiden 

Abb.  i .  E n t m a r k u n g  des linken Occipitallappens und eines Tells tier basalen Ganglien.  
An  der Per ipher ie  zahlreiche ~r und  Wellen. Weigert-Kultschitzky;  2/a nat .  GrS•e. 

Ph otographie.  

blieben im wesentlichen versehont, w/~hrend der ventrale Teil der Substantia reti- 
culata alba zerstSrt war (Abb. 6). Das Cerebellum und das Riickenmark waren 
intukt. 

Zusammenfassung. 

Histologisch handel~ es sich um kleine perivasculiixe Rindenherde, 
welche sehr oft zusammenflie~en und dadurch grol~e Abschnitte der 
weiften Subst~nz einschmelzen. Die Herde enthalten haupts/~chlich 
Astrocyten, verschiedene Entwicklungsstufen der Hortegazellen sowie 
Lymphocyten. Die Faserproduktion ist sehr reichlich, Achsenzylinder 
sind schwer gesch~tdigt. Der Lipoidabbau vollzieht sich in der iiblichen 
Weise. 
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Die Erkrankung ergreift die linke Hemisphs einen Teil der Stamm- 
ganglien, den Gehirnstamm und das verl~ngerte Mark. 

Die entmarkten Areale k6nnen in 2 Typen eingeteilt werden : 1. groge 
Herde, welehen man bei diffuser Sklerose begegnet mit  dem Untersehied, 
dab bier an der Peripherie zahlreiehe Myelinwellen erhalten sind, und 
2. kleinere runde oder ovale Herde, welehe an multilole Sklerose erinnern. 

Abb. 5. Zahlreicho 513relim'inge und  Lamel l en  sowie vereinzol te  per ivascul~re  Inse ln  an 
der Per ipher ie  eines g rogen  ~e rdes .  ~Veigert-Kultschitzky: lOm~l. 3 ' I ikrophotogramm.  

Klinische' Besprechung. Von den 7 bis jetzt bekannt  gewordenen 
Beobaehtungen (die vorl/egende mitgereehnet) betrafen 6 junge Menschen. 
Der jiingste Fall war ein 10j~hriger Knabe (Patrassi), unser Kranker  
war 17 Jahre alt, derjenige Balgs 23, der 1. Fall yon Hallervorden- 
Spatz 24, die Kranke Marburgs 30 und nur die 2. Patientin yon IIaller- 
vorden-Spatz steht mit  51 Jahren etwas abseits. 4 yon den Kr~nken 
waren MAnner, 3 waren Frauen. Der Krankheitsbeginn kann ein schlei- 
chender sein, wie es Patrassi beobachtet hat  und mit  Kopfschmerzen und 
Schwindelanfgllen einsetzen, welehe yon Perioden vorfibergehender 
Besserung unterbroehen werden. Umgekehrt  sehildert Marburg einen 
plStzlichen schweren Kr~nkheitsbeginn mit Kopfschmerzen, SchlaL 
sucht und Delirien. Die franz6sisehen Autoren (Barrd) fanden Doppelt- 
sehen, sowie Schw~Lehe der Extremit~ten. Balgs Kranke klagte fiber 
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Sprach- und SchreibstSrungen, sowie Unsicherhcit in den H/inden. Auch 
der erste Fall von Hallervorden-Spatz haste zun~chs~ Schwierigkeiten 
beim Schreiben, sowie Par~sthesien und L~hmung der reehten Hand. 
Bei unserem Kranken traten die ersten bedrohlichen Symptome im 
Anschlug an' ein Kopftrauma in einer so auff/~lligen Weise auf, dal? 
es gerechtfer~igt crschein~, in diesem ein 10rovozierendes Moment zu 

Abb. 6. Konzentr ische Entmarkul lg  im veri~ngerten )1ark;  mehrere in rggelm~l~igen 
~bs t~nden  liegende Lamellen sind erhalten. ~Ve~gert-K'ultschitzky: 10maL 

1V1ikropkotogr~phio. 

erblicken. Schwere Symptome sch]ieBcn sichimLaufe vonwenigenWochcn 
an und gcstalten das Bild immer bedrohlicher. Am akutcsten war der 
Verlauf bei der Kranken Marburgs, welche sopor6s wurde und bald darauf 
starb. In der Mehrz~hl der Fiflle entwickelt sich ein schwdres Krankheits- 
bild, welches dutch L~hmungell der Hirnnerven, Neuritis optici oder 
S~auungspapille, Sprach- und'GehstSrungen, L/~hmungen der Extremi- 
t/~ten, der Blase und des Darmes sowie dutch Auftreten yon patho- 
logischen Reflexen ausgezeichnet ist. 

In unsercm Falle waren die vegeta~iven StSrungen besonders aus- 
gepr~g~, was viclleieht auf die schweren Veranderungen des Gehirn- 
stammes zurfickzuftihren ist. 

Die Krankheitsdauer ist groBen Schwankungen unterworfen und 
variiert zwischen 4 Wochcn (Marburg) und 2--3 Jahren (Barrd) ; in den 
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meisten FMlen betrug sie 4--16 Wochen. Die klinische Diagnose war in 
keinem FMle mOglich; Laboratoriumsuntersuchungen erwiesen sich Ms 
wertlos. 

Der Versuch einer Klassifizierung mul3 sieh vor allem auf die Art der 
Entmarkung stiitzen. Die bis jetzt beschriebenen Fs sind aber morpho- 
logisch nicht ganz einheitlich. Am reinsten ist die diskontinuierliche 
Entmarkung in den Beobachtungen von Hallervorden-Spatz sowie Bald 
ausgebildet; sehr s Befunde sind auch yon Marburg sowie Barrd 
und seinen Mitarbeitern erhoben worden. Die Entmarkung war in den 
Fi~llen yon HalIervorden-Spatz und Bald so deutlieh, dal~ die Ringe 
photographisch festgehMten werden konnten. Auch die franzdsischen 
Autoren sprechen yon einer moireartigen Zeiehnung. Nach Hallervorden- 
Spatz legen sich ,unregelm~tGig gestaltete Lame]len von grauer Farbe 
als konzentrische Ringe oder HMbkugeln aneinander, in dam immer 
2 graue Lamellen yon einem Streifen unvers wei{3er Substanz 
geschieden werden. Das Bild erinnert an den Querschnitt eines Baum- 
stumpfes, oder einen Achatschliff." Diese Schilderung ist auch fiir den 
Fall Balds zutreffend. Dagegen haben wir bei der Zerlegung des Gehirnes 
nichts yon einer diskontinuierlichen Entmarkung wahrgenommen, wir 
hatten den Eindruck eine diffuse Sklerose vor uns zu haben, und der 
�9 Nachweis yon Myelinringen im Schnitt k~m uns gs unerwartet. 
Auch bei einer nachtr~glichen t3berprfifung der unbenutzten B16cke 
konnten wir eine diskontinuierliche Entmarkung nicht wahrnehmen. Die 
Ursaehe liegt wohl in der Feinheit der noeh erhMtenen Myelinlamellen. 
Die Ringe sind vie]faeh sehr klein, oft kaum grdl3er als ein Stecknadel- 
kopf, andere wiederum linsengrol3, und nur relativ wenige sind grdl3er. 
Aber gerade diese letzteren sind von sehr zarten Markstreifen gebildet. 
Aueh liegen die meisten Ringe und Wellen an der Peripherie der grol3en 
tterde, was den Eindruek erweekt, dab die diskontinuierliche Entmarkung 
ihrem Ende nahe ist. Es mul3 aus dem Gesagten geschlossen werden, 
dal~ die Unsichtb~rkeit der rhythmischen Entmarkung am ungefs 
Material ihre Anwesenheit keineswegs ausschliel3t. 

Aueh in der Ausbreittmg der Erkrankung sind Varianten festgestellt 
worden; so waren im vorliegenden Falle die linke Hemisphere, der 
Gehirnstamm, Brticke lind verlgngertes Mark befallen, w~ihrend in dan 
iibrigen Fgllen beide Hemisph/~ren, wenn auch nicht immer symmetriseh, 
ergriffen waren. 

Hallervorden-Spatz haben im Nissl-Prgparat ein positives Bfld zu dem 
negativen der Markschnitte feststellen kdnnen. Die entmarkten Streifen 
traten ihres Zellreichtums wegen als dunkler gef~rbt hervor. Ein solches 
VerhMten haben wit nieht beobaehtet, vielmehr ersehienen die grdl3eren 
Herde im Thioninprs Ms intensiv gef~rbte Markareale, was dam 
Weigert-Sehnitt im allgemeinen entsprach. 
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Beim Vergleichen der bis jetzt in der Literat~r niedergelegten Beob- 
achtungen kann man sich des Eindruckes nicht erwehren, daf~ die konzen- 
trische Sklerose eine Reihe yon Abstufungen mit allm~hlichem Ubergang 
zur diffusen Slderose aufweist. Der vorliegende Fall ist in dieser Hinsicht 
besonders lehrreich, da das Mark der linken Hemisphere 2 grof~e, nahezu 
zusammengeflossene Herde enth~lt, welche mit denen der diffusen 
Sklerose weitgehend iibereinstimlnen. Trotzdem ist es aber nicht ratsam, 
Beobaehtungen wie die hier besproehene mit der diffusen Slderose 
zusammenzuwerfen, dazu sind die pathologisch-anatomisehen Befunde 
in maneher ttinsicht viel zu abweichend. Solange die Atiologie unbekannt 
bleibt wird man gut tun, dieselben in eine besondere Gruppe einzuordnen. 

Histologiseh sind s~mtliche Beobachtungen im wesentliehen iiber- 
einstimmend, das Bild wird vom Myelinabbau beherrscht. Dement- 
sprechend sehildern s~mthehe Autoren grol]e Mengen yon fettbeladenen 
Gitterzellen, Astrocyten und gliSse Riesenzellen. Holzer-Pr~parate 
ergeben grof~e Mengen yon Fasern; perivascul~re Infiltrate aus Lympho- 
cyten bestehend gehSren zur Regel. Ungew5hnlich ist dagegen das Auf- 
treten eines zellreichen, peripheren Walles, wie Hallervorden-Spatz und 
wir ihn beobachtet haben. 

Das Wesen der konzentrischen Entmarkung ist noeh nicht aus- 
reiehend geld~rt. Die LSsung ist in 2 versehiedenen Richtungen gesucht 
worden: 1. In histologiseher, 2. in kolloi~t-ehemischer. 

Es kann im vorliegenden Falle keinem Zweifel unterliegen, dal3 die 
Iterdbildung stets perivascul/~r einsetzt und daf~ d$s Gef~t$rohr yon 
zahlreiehen ldeinen Entmarkungen ring- oder traubenf6rmig umgeben 
wird. Da dieser Vorgang im Gehirn dreidimensional verlauft und die 
Herde sieh wie 01flecke ausbreiten, miissen Myelinringe oder Wellen ent- 
stehen, so lange die einzeLnen tterde nicht ggnzlich zusammengeflossen 
sind. Wie die Fettpr~parate beweisen, besteht in den Anfangsstadien der 
MyelinzerstSrung so gut wie gar keine Gewebsreaktion, so daf~ man 
f6rmlieh gezwungen ist, an Diffusion eines myelinauflSsenden Stoffes 
durch das erkrankte Gef~l]rohr zu denken, wie es Redlich schon vor 
Jahren getan hat. Hier kniipfen Hallervorden-Spatz ihre kolloid-ehemi- 
schen Betraehtungen an. Spatz hat durch intravitale Farbstoffinjektionen 
nachgewiesen, dab das Eindringen des F~rbstoffes im wesentlichen yon 
seiner Dispersitat ~bhgngt, und Hallervorden erzielte rhythmische Nieder- 
schlage im Kaninchengehirn durch Durehtrgnken mit Silbernitrat. Die 
Gewebsstrukturen spielen dabei keine besondere Rolle, so d~13 ~hnliehe 
Verh~ltnisse vorzuliegen scheinen wie bei der Entstehung yon Liese- 
qangsehen Ringen. Die Autoren nehmen daher eine Diffusion als Ursaehe 
der Entmarkung an. So bestechend die Diffusionstheorie aueh ist und 
so gut sie den histologisehen Tatsachen gerecht zu werden scheint, daft 
nicht vergessen werden, dal~ diese Anschauung vorl~ufig rein hypo- 
thetiseher Natur ist. Die Diffusionstheorie ist genau so wenig wie die 
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His tologie  imstande ,  e twas  t iber die N a t u r  der  Schi~dliehkeit auszusagen.  
Bielschowslcy h~l t  es Ifir sehr unwahrscheinl ich ,  dab  ein lebendes Virus 
eine so e igenar t ige  Ver/~nderung hervor rufen  k a n n  und  in der  Ta t  is t  der  
Nachweis  eines Er regers  bis j e t z t  in ke inem Fa l le  ge lungen;  F/~rbungen 
nach  G r a m m  sowie Si lber impr~gnierungen nach  Steiner und Jahnel 
waren  auch in diesem Fa l le  nega t iv .  
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