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, VIII.'"Di‘e*\anatomis'chen. und physiologischen |
-‘Grundlagen der isolierten Erkrankungen der weiflen
Substanz des zentralen Nervensystems

In pathologischer Hinsicht verhilt sich die weiBe Sub-
stanz des Gehirns und des Riickenmarks von der grauen Sub:
stanz oft verschieden. Es fragt sich, ob dieses verschiedene Ver-
halten eine anatomische oder physiologische Grindlagé besitzt.
In anatomischer, bzw. histologischer Hinsicht ist der Umstand
von Bedeutung; daB die Rindensubstanz des f3e¢hirns reich-
licher mit Kapillaren versehen  ist, als die weiBe Substanz.
Auch wurde nachgewiesen, daB in der weiflen Substanz die
Neuroglia in gréBeren Mengen vorhandes ist. Ramdn gy Cajal
schrieb 1909 in seinem Werk iiber die Histologie d«s Ne:ven-
systems, dafl die weiBle Substanz ein dichteres Neuroglianetz auf-
weist, als die graue. Andriezen meinte, daB die langen Fort-
sitze der Neurogliazellen der weiBen Substanz (Langstrahler)
die GefdaBe umgeben und der Nervensubstanz einen Schutz
_ bieten, andererseits, daB-das Glianetz éin porises Gewebe bil-
det, in welchem 'die Nihrsifte leicht stromen kénnen. Cajal
sprach der Neuroglia -eine isolierende Rolle zu. Nach seiner
Ansicht sollen indes in der weiBen Hirnsubstanz bereits auch
die Myelinhiillen eine isolierende Rolle spielen und dic Neuro-
glia die Markscheidenfasern in keiner Weise umfassen. Cajal
erwithnt, daf in der weiBen Substanz des Gehirns der Fische,
Prosche und Kriechtiere iiberhaupt keine Neurogliazellen vor-
handen sind. ' ' ' '

Das verschiedene Verhalten der weilen und grauen Sub-
stanz wird auch durch deren chemischen Aufbau erklirt.
Petrowsky, Bernhaidt, Halliburton, Thudichum, A4bderhalden
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und Weil haben eindeutig festgestellt, dab die graue Hirnsub-
stanz wasserreicher ist, als die weiBe. Nach Adbderhalden und
Weil betragt der Wassergehalt der grauen Substanz 81.4%,
jener der weiBen Substanz 71.3%. Thudichwm fand fir die
graue Substanz einen Wassergehalt von 83.3%, fur die weifle
Substanz einen solchen von 70.2%. Die weiBle Substanz enthilt
dagegen wesentlich mehr Lipoide, als die graue. Kcch und
Mann haben bereits 1907 festgestellt, dafl in der weiBBen Gehirn-
substanz die Menge des Cholesterins, der Phosphatide, Cerebro-
side groBer ist, als in der grauen Substanz. Wihrend das
Cholesterin in der grauen Substanz 49% der Trockensubstanz
ausmacht, betrigt es in der weiflen Substanz 18.3%. Die Phos-
phatide machen in der grauen Substanz 23.7%, in der weillen
Substanz 31.0%, die Cerebroside in der grauen Substanz 8.8%,
in der weilen Substanz 16.6% der Trockensubstanz aus. Zn
dhnlichen Ergebnissen gelangten auch Smith und Mair. Nach
Minovici erreicht das Cholesterin in der grauen Substanz
6—6.5%, in der weilen Substanz 17% der Trockensubstanz. Nach
Smith und Mair hiingt die Verschiedenheit des chemischen Auf-
baus der weiBen und grauen Substanz damit zusammen, da8 in
der weilen Substanz Markscheidenfasern reichlicher vorhan-
den sind. Nach: ihrer Ansicht zeigt im Gehirn der Neugehorenen
der Lipoidgehalt der weiflen und grauen Substanz keine so
groBen Unterschiede, wie bei Erwachsenen. Peirowsky hat
schon frither festgestellt, daB die graune Hirnsubstanz zweimal
so viel BiweiB enthiilt, als die weiBe Substanz, 4bderhalden
und Weil konnten indes diese Feststellung nicht bestitigen. Es
scheint von vornherein wahrscheinlich zu sein, daBl der .
Nukleoproteidgehalt der Hirnrinde gréBer ist als jener der
weiflen Substanz. Gerard behauptet, da die graue Substanz
mehr Cholin enthiilt als die weifle Substanz. Nach Alexander
und Myerson ist die graue Substanz reicher als die “elﬂe Sub-
stanz an Fe,Ca,Mg und Na.

Gscheidlen fand 1874, daB im Gehirn des Pferdes, des Hun-
des, des Kaninchens unmittelbar nach der Herausnahme die
Reaktion der grauen Substanz sauer, jene der weilen Substanz
dagegen neutral, oder schwach alkalisch ist. Nach ihrer Ansicht
wird die verschiedene Reaktion der weiBlen und grauen Sub-
stanz durch die histologische Struktur erkldrt. Die saure Reak-
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tion der grauen Substanz wire den darin ‘befindlichen Gan-
glienzellen zu verdanken. Der peripherische Teil des Riicken-
marks reagiert neutral, cder alkalisch, der zentrale Teil schwach
sauner. Nach der Meinung von Gscheidlen ist wahrscheinlich die
Milchsdure jene Séure, die die saure Reaktion der grauen Sub-
stanz verursacht und sie kann durch beide Karotiden aus dem
Gehirn. herausgespiilt werden. Beim Absterben innerhalb des
Organismus, oder im herausgenommenen Gehirn nimmt die Azi-
ditit der grauen Substanz bis zu einem gewiBen Gradé zu,
wihrend in der weifien Substanz diese Sauverung nicht eintritt.
Tritt in dem Riickenmark wiahrend des Stehens eine Siduerung
auf, so ist deren Ursache darin zu suchen, dafl die Saure aus
der grauen Substanz auch in die weifle eindringt. Beim Er-
hitzen auf 45-50° wird die Reaktion sowohl der grauen, wie
auch der weillen Substanz sauer. o

v Im Gegensatz zu Gscheidlen tand Langendorff, daB eine
alkalische Reaktion feststellbar ist, wenn wir die Hirnrinde der
mit Chloralhydrat und Aether betdubten Kaninchen und Meer-
schweinchen zwischen zwei Lakmuspapiere legen, einige Minu-
ten nach der Herausnahme die Reaktion jedoch bereits sauer
wird. Je hoéher die Temperatur ist, umso rascher tritt diese
Anderung der Reaktion ein. Wurden die Hirnarterien der Ver-
suchstiere unterbunden, trat eine Sduerung des Gehirns auf
und es wurde auch die Hirnrinde der getdteten Tiere sauer. Das
infolge des Unterbindens der Arterien sauer gewordene Gehirn
wird nach der Lésung der Unterbindung wieder alkalisch, die
Sdure verschwindet indes nur langsam, umso langsamer, jé
linger die Animie gedauert hatte. Die Hirnrinde der Neuge-
borenen ist stark alkalisch. Weder Verblutung, noch auf ii'.gend
 einer anderen Weise  verursachter Tod erzeugte eine saure
Reaktion. Das Gehirn der Neugeborenen behilt die alkalische
Reaktion auch nach der Herausnahme und nach Aufbewahrung
in Kilte, oder Wirme. Nach Halliburton soll das zentrale Ner-
vensystem im Leben alkalisch reagieren, es wird indes, beson-.
ders die graue Substanz, wihrend der Herausnahme sauer. Iei
der Sektion ist also die Reaktion der grauen Substanz mensch-
licher Gehirne immer sauer, die Reaktion der weifién Sub-
stanz oft sauer, Diese ist ein Brgebnis postmortaler Veriinde-
rungen. Bereits Gscheidlen hatte festgestellt, daf die S#ure,
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die die saure Reaktion der grauen Substanz verursacht, wahr-
scheinlich Milchsdure ist. M. E. Mayer stellte im Gehirn von
Hunden und Kélbern nach dem Tode eine Milchsdureanhifung
fest. Diese war in der grauen Substanz betrichtlicher, als in
der weiBen. Tm Gehirn von Katzen konnte er die postmortale
Milchséureanhiaufung auch nach Unterbindung der Arteriae
subclaviae nachweisen. Nach Cobet, ebenso wie nach Mc Ginty
und Gesell wird in dem nach dem Tode herausgenommenen
Gehirn anfangs rasch Milchsiure gebildet und das Maximum
in 15> Minuten erreicht. Nach Cobet entsteht bei .Sauerstoff-
mangel auch im Gehirn lebender Kaninchen Milchsiiure und
diese verschwindet nach dem Aufhoren des Sauerstoffinangels.
Nach Jungmann und Kimmelstiel entsteht die Milchsiiure aus
dem Glykogen. Nach ihrer Ansicht nimmt im Gehirn wihrend
des Stehens auch die Menge des anorganischen Phosphors zu.
Dusser de Barenne, McCulloch und Nims fanden den pH der
Hirnrinde von Affen und Katzen 7.3. Die Steigerung der Ven-
tilation verursachte eine Verschiebung in alkalischer, ihre
Herabsetzung eine Verschiebung in saurer Richtung. Mit Regu-
lierung der Ventilation konnte der pH der Hirnrinde auf jeder,
mit dem Leben vereinbarer Hohe gehalten werden. Intravenose
Injektion einer Natrinmbicarbonatlésung verursachte eine Ver-
schiebung in der alkalischen, Injektion von Salzsiure eine Ver-
schiebung in der sauren Richtung. Infolge von Thermokoagula-
tion wurde die Reaktion bis pH 6.6 sauer.

Die Tatsache, daB die weiBe Substanz des Gehirns, wie
Minovici angibt, dreimal so viel Cholosterin enthilt, als die
graue Substanz, legt nahe, dufl Stérungen des-Cholesterinhaus-
haltes einen Einflufl auf die weifle Substanz ausiiben. .

‘Chester beschrieb 1930 die Krankheit einer 44 jidhrigen
Frau unter dem Namen Lipoidgranulomatose. Diesen Fall reiht
‘F. Henschen unter jene Fille von mit Xnochenverinderungen
verbundener Xanthomatose, die nicht zu Exophthalmus und
Diabetes insipidus gefithrt haben. Im Fall von Chester war die
klinische Diagnose Seclerosis multiplex. Histologisch war im
Riickenmark beiderseits eine Degeneration der Pyramidenbahn
ohne Lipoidablagerung feststellbar. Chiari beobachtete 1932 im
AnschluB an Schiiller-Christiansche Krankheit xanthomatose
Verdnderungen im Geliirn, Diese kamen in Form von verschie-
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den groBen Herden im GroB- und.Kleinhirn, ferner im Halsmark
vorwiegend in der weillen Substanz vor. In den Basalganglien
und in der Hirnrinde waren keine krankhaften Verinderun-
gen nachweisbar. An Stelle der xanthomatosen Herde waren die
Markscheidenfasern verschwunden, da sie durch die Wuche-
rung der Schaumzellen zerstort.wurden. Chiari weist darauf
hin, daB die Schaumzellen im allgemeinen aus Mesenchymzellen
entstehen und leitet ihre Entstehung im Gehirn ‘aus den Glia-
zellen, sowohl aus den Oligodendroglia-, als aus den Mikroglia-
zellen ab. Unverkennbar ist in den Fidllen von Chiari, daB das
Cholesterin vorwiegend in der weiBen Substanz abgelagert war.

"Davison beobachtete 1933 im Montefiore Hospital in New-
York die Schiiller-Christiansche Krankheit eines russischen
Juden. Dieser Fall wurde iibrigens von dem neurologischen
Befund abgesehen auch von Chester und Kugell beschricben.
-Die Krankheit begann 1923 im Alter von 22 Jahren mit einer
Granulationsbildung nach Zahnextraktion, worauf die Zidhne
ausfielen. 1925 wurde ein Teil des Kiefers wegen multilckuli-
ren Cysten reseziert. 1926 trat Polyurie und Polydipsie auf. Die
Rb’ntgenuntérsuchung zeigte eine XKnochenrarefizierung im
Schiidelknochen und im Femur. Spiter traten Symptome sei-
tens der Pyramidenbahn, -des Yinken Trigeminus, Facialis,
‘Acusticus und des Kleinhirns auf. Davison beobachtete in der
weillen Gehirnsubstanz zerstreute demyelinisierte Gebicte. An
diesen Stellen kamen Fettkornchenzellen in groBer Zahl vor
and das Fett war zum Teil doppelbrechend. An den Stellen der
Demyelinisation waren Riesengliazellen nachweisbar. AuBer
der ‘weilen Gehirnsubstanz kam eine herdférmige Demyelini-
sation auch im Thalamus und im Globus pallidus vor. Heine
beschrieb 1934 einen Fall von Schiiller-Christianscher Krank-
heit mit Veridnderungen auch im Nervensystem. Diese bestan-
den in kleinen umschriebenen Herden in der weillen und
grauen Hirnsubstanz, an deren Stelle eine Markscheidenausfall
und diesem entsprechend eine Gliawucherung vorhanden war.
Heine erwahnt, daB in den Herden die Achsenzylinder der
Nervenfasern unberiihrt geblieben ist. Er hebt den Narben-
charakter der Herde hervor, sowie den Umstand, dafl im Gehirn
in den GefiBwinden eine aus Lymphocyten, Adventitiazellen
und vereinzelten neutro- und eosinophilen Zelien bestchende
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Infiltration nachweisbar war. Auch im Riickenmark kamen
perivaskuldre Infilirate und auBerdem Degeneration in den
Seiten-,” Vorder- und Hinterstriangen vor. Heine vergleicht
die im Gehirn befindlichen Herde mit den Herden der multi-
plen Sklerose und spricht von einer fleckférmigen sklerosieren-
den Encephalits und Myelitis. Die im Riickenmark gefundenen
Strangdegenerationen hiilt er fiir Folgen umschriebener Mar-
benherde. Als Heine in der 27. Tagung der Deutschen Patholo-
gischen Gesellschaft 1934 seinen Fall vorstellte, bemerkte
Schiirmann in der Aussprache, dafl die Eipoide d1e Durchgén-
gigkeit der Bluthirnschranke steigern. .

Van Bogaert, Scherer und Epstein beschrieben 1937 die
Krankheit eines 37 jihrigen Mannes, die sich in 20 Jahren ent-
wickelte und 1935 tédlich endete. Die hauptsidchlichen Sym-
ptome bestanden in zerebellarer Ataxie und Sprachstérungen,
darauf entwickelte sich eine Parese und Amytrophie aller vier
Jixtremititen und die Sprache bekam eine pseudobulbiire Fir-
bung. 6 Jahre nach Krankheitsbeginn traten in beiden Aungen
eine Kataraktbildung und an der Haftstelle der Sehnen Xan-
thelasmen auf. Mit der Amyotrophie zusammen traten Stei-
gerung der- Sehmenreflexe, eine zervikodorsale Kywhose und
schlieBlich eine Bulbiirparalyse auf. Erwihnenswert ist, dal}
in der Verwandtschaft des Kranken viterlicherseits ein Fall
von Idiotie und bei €iner Kusine viterlicherseits eine der obi-
gen #dhnliche Erkrankung vorkommen war.

Pathologisch-anatomisch bestanden die Knoten der Unter-
lider, die Pleuraknoten und die Knoten der Sehnen aus Grup-
pen von mit Cholesterinfett gefiillten Zellen, zwischen ihnen
kamen jedoch auch mit Riesenzellen umgebene Cholesterinkri-
stalle in.grofler-Zahl vor. Im Gehirn, vornehmlich in der weiBen
Substanz beider Kleinhirnhemisphiren, besonders in der. ocei-
pitalen Hilfte, in beiden Pedunculi, im Pons, in der weillen
Substanz der GroBhirnhemisphiiren, in beiden Pallida lagerten
sich' Cholesterinfette beiderseits symmetrisch und elektiv ab und
an den Ablagerungsstellen ist es aur Demyelinisation gekom-
men. Auflerdem ist eine diffuse Zerstorung der Purkinje-Zellen
und im Vordérhorn des Riickenmarks eine partielle Zerstorung
der motorischen Ganglienzellen aufgetreten.

Van Bogaert und Mitarbeiter halten diese Erkrankung
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fiir die zerebrale Form der generalisierten Cholesterose und
weisen darauf hin, daB in der Literatur 3 Fiille der Schiiller-
Chmsttanschen Krankhelt mit znrebraler Lision bekannt sind
und zwar die Fille von Chiari. Davison und Hetie. Dennoeh
trennen wan Bogaert und .Mitarbeiter . ihren Tall von der
Schiiller-Christianschen Krankheit, da das ‘Schiiller- Chmetzan
sche Trias nicht vorhanden war. Nach den chemischen Unteér-
suchurngen’: von Epstem war in den Ablan'erungen das Vor
haltnis von freiem - und Estercholesterm von - 'dem bei der
Schiiller-Christianschen . Krankhelt gefundenen Verhaltms ver-
schieden. Wahrend namhch n dem Fall von van Bogaert,
Scherer und Epstem das Verhiltnis -von freiem-Cholesterin und
Estercholesterin in den Knoten ‘der.Sehnen 41.6: 1 dusmaohte,
war dieses Verhéltnis von frelem und Estereholesterm m den

Fallen von Chiari-1: 475, oder 1:10. In, den. Fiillen .von van
Bogaert, Scherer und Epstein iiberwog also in den -Ablagerun-
gen das freie Cholesterin, wogegen in den Fillen von-Schiiller-
Ckmstmnscher Erkrankun,«r gewohnhch das Iustercholestmm
iberwiegt. Lo '

Hallervorden berlchtete 1937 an der Jahresvelsammlung
der Gesellschaft - Deutscher Neurologen und Psychiater iiber
die Untersuchung des Gehirns vom Falle Chesters. Er konnte
in Riickenmark, Oblongata, Briicke und Xléinhirn unscharf
begrenzte Entmarkungsherde nachweisen. Ahnliche Veriinde-
rungen konnten im Falle Heines nachgewiesen werden. Er
betrachtet kritisch die Gehirnbefunde, welche von Chiari,
van Bogaert, Scherer und Epslein -in Fillen von allgemeiner
Cholesterinose dargestellt worden sind; gleichwie die elgen-
artige Hirnerkrankung die Schneider beschrieben hat.,

Die angefithrten Beobachtum,en zeigen, daB be %torun-
gen des Cholesterinstoffwechsels, . wie =z B. bei der ,Schuller:—
Christianschen Krankheit, in der- weiBen Substanz des Gehirns,
derenn Cholesteringehalt  groBer ist, als Jener der grauen Sub-
stanz, eine Demyehnlsatlon eintreten kann
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