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IX. | SchluBbetrachtungen

Die Myelosis funicularis sowie die diffuse und konzen-
trische Sklerose des Gehirns stellen Erkrankungen: dar, die der-
selben Gruppe angehoren, da sie elektiv und isoliert die weiBe
Substanz befallen. ' Es erscheint angezeigt, dieses - Haupt-
kennzeichen der genannten Erkrankungen auch in der Benen-
nung zom Ausdruck zu bringen. Die entsprechendsten Bezéich-
nungen wiren: Leukomyelosis, ferner Leukoencephalosis dif-
fusa, bzw. concentrica, da es sich bei der Myelosis funicularis
bestimmt, bei den anderen héchstwahrscheinlich nicht.um eine
Erkrankung entziindlichen Ursprungs handelt. -

Bei der Entstehung der Myelosis funicularis spielt die
Verinderung der Blutzusammensetzung eine entscheidende
Rolle, da die funikuliren Herde in der Umgebung der Gefiille
angeordnet sind. Aus der im funikuldren Herd gelegenen klei-
nen Arferie dringt der schidigende Faktor, der die Entmar-
kung verursacht, allmihlich in die Umgebung. Ebenfalls in der
Umgebung der GefiBe, insbesondere in der Umgebung der
:Venen der weiBlen Masse des Gehirns und Riickenmarkes setzt
bei Krankheiten mit perivaskuldrer Entmarkung der Unter-
gang der markhaltigen Nervenfasern ein, so z. B, bei den post-
vakzinalen und postinfektiosen Encephalitiden sowie in vielen
Fillen von Intoxikation. Bei Affen, die im zoologischen Garten
oder zu Versuchszwecken untergebracht warén, konnen Myelo-
sis funicularis und die in der weiBen Massé des Gehirns
verstreuten, spater konfluierenden, perivaskuldren Xntmar-
kungen zugleich vorkommen. Gildea, Kattwinkel und Castle
fiitterten Hunde — nach Cowgill — mit einer Nahrung; die
keinen antineuritischen Faktor enthidlt und konnten bei diesen
Tieren Myelosis funicularis beobachten; wie .aus Abb. 4 der
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Abhandlung dieser Verfasser hervorgeht, bestanden bei den
Tieren, bei denen Myelosis funicularis zu finden war auch
Entmarkungen in der weilen Masse des Gehirns. Diese
Beobachtungen fithrten zu der Annahme, daB bei der Myelo-
sis funicularis der an perniziéser Andmie leidenden Kran-
ken der Vitamin B,-Mangel bzw. eine Stérung im Ver-
brauch dieses Vitamins eine wichtige Rolle spiele. Die letzter-
wahnte Storung ist auch in jenen Fillen von Myelosis funicu-
laris anzunehmen, die ohne die Schidigung der Blutbildung,
selbstindig entstanden sind. ) ’
Die in der weifien Masse des Affengehirns entstehenden
Entmarkungen zeigen, wie. dies vornehmlich Scherer nach-
weisen konnte, perivaskuliren Charakter. Nach der Einteilung
dieses Verfassers kann man je nachdem ob die Entmarkung im
Riickenmark, imm Gehirn oder an beiden Orten auftritt, die
myélose funiculaire, die leico-encéphalose perivasculaire con:
fluente und die encéphalomyélose funiculaire unterscheiden.
Bei der Myelosis funicularis des Menschen kommt es im
Gehirn nicht zu dhnlichen Erscheinungen wie im Riickenmark.
In der Pathogenese der Myelesis funicularis des Menschen
scheint der niedrige Cholesterinspiegel des Blutes eine wichtige
Rolle zu spielen. Das im Blute nachweisbare Cholesterindefizit
verursacht die Auflosung des Cholesterins der weiflen Masse des
Riickenmarkes. Tatsiichlich kommt dem Aneurin bei der Fixa-
tion der Lipoide im Nervensystem eine groBe Bedeutung zu.
Die in der weilen Masse der Gehirnhemisphiren des
Menschen in der Form der diffusen oder konzentrischen Skle-
rose auftretenden Entmarkungen geben nicht mit der Myelosis
funicularis des Riickenmarkes einher. Nach Schilder kommt es
bei Encephalitis periaxialis diffusa besonders héufig zur sekun-
diiren Entartung der Pyramidenbahn. Im Falle von Claude und
Lhermitte war bei verhiltnismaBig eut erhaltener gerader
Pyramidenbahn die Entartung der gekreuzten Pyramidenbahn
festzustellen. Bielschowsky und Hewnneberg, ferner van Bogoert
und Bertrand konnten bei diffuser Sklerose ebenfalls Pyra-
midenentartung beobachten; zm derselben Feststellung gelangie
auch ich in einem Falle von diffuser Sklerose. Ich kann daher
der Ansicht von Meyer und Tennent, daf ", - .. honeycombed
lesionis occur in Schilder’s disease...“ nicht bestimmen. In jenen
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Fillen, in denen bei diffuser Sklerose des Gehirns auch eine
deutliche Ruokenmarkssehadlgung vorhanden war, ‘entsprach
diese moht der Myelosm funicularis. - Wertham beschrieb
1932 zwei Fille von diffuser Sklerose. Im ersten Ialle
. fand sich neben den Verinderungen im Gehirn die Entmarkung
im Halsteil des Riickenmarkes, die von dem einen Vorderhorn
ausgegangen war und s1ch auf das Hinterhorn und den Hinter-
strang derselben sowie auf den Hinterstrang der anderen
Seite erstreckte. AuBerdem fanden sich Entmsrkungen auch
noch -in der Hirnrinde und im Thalamis. Im zweiten Falle
bestanden im Rﬁckenmark kleine Entartungsherde. Nach
Wertham glbt es TFille von diffuser Sklerose, die der Sclerosis
multiplex so dhnlich sehen, daB sie von dieser kaum zu unter-
scheiden sind. ‘Marinesco, State Draganesco, Sager und Grigo-
resco beschrieben Fiille von Schilderscher Krankheit, die mit
Neuto’p’t’iéomyelitis oder Devicscher Krankheit kompliziert
waren. Die Veranderungen des Riickenmarkes entsprechen
demnach weder in den Fillen von Wertham noch in jenen von
Marinesco, State Draganesco, Sager und Grigoreséo der Myelo-
sis funicularis. Massary und Albeissar berichten iiber éinen
Fall von Schilderscher Krankheit bei einer 41 Jahre alten
Frau wo in der WelBen G'rehlrnmasse Entmarkungen perivasku-
liren Charakters zu nnden Waren Bertrand zweifelt jedoch im
(:egensatz i Lhermitte ‘daran, daB es sich hier um echte
Schzldersche Krankheit gehandelt habe. '

Bei der diffusen Sklerose des Menschen zelgt die in’ der
weiBen Masse des Gehirns vorhandene Entmarkung 1m allge-
meinen keinen perivaskuliiren Charakter Bei Tieren — insbe-
sondere bei Affen — mag wohl der Untergang der weiBen
Gehlrnmasse z tinden sein, der durch d1e Verschmelzung der
perlvaskularen Entmarkungen zustande gekommen ist, beim
Menschen jedoch entsteht diffuse Sklerose nicht auf diese
Weise. Von den Herden der konzehtrischen Sklerose nahmen
Hallervorden und Spatz an, daB diese in der Umgebung von
GéfaiBén’ent’s’tehen Ich konnte finden, daB im Bereiche des
konzentrischen Herdes die GefifBe in gleicher Weise durch die
erhaltenen und entmarkten Schichten der weiBlen’ Masse hin-
durehmehen die Ents‘rehung des Herdes scheint demnach mit
den GefaBen nichts zu tuh zun haben Die diffuse und konzen-
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trische Sklerose des Menschen stellt eine Folge der Storung
dar, die im Chemismus des Gehirns zustande gekommen ist.
Bei der Entstehung spielt die Anderung der Zusammensetzung
des im Gehirn zirkulierenden Liquors eine entscheidende Rolle.
Da den Gliazellen bei der Zirkulation des Liquors und bei dem
Gehirnstoffwechsel eine besonders wichtige Bedeutung zu-
kommt, ist es verstindlich, da der Untergang der weillen
Masse im friihesten Stadium der diffusen Sklerose in der
Umegebung der Gliazellen beginnt. Im Gegensatz zur perivasku-
laren Markzerstorung ist demnach hier die perigliale — oder
besser gesagt, die perigliozelluliire — Markzerstorung festzu-
stellen. Die -elektive Markzerstorung in der weiBlen Masse des
Gehirns kann also perivaskulir und periglial beginnen. Bei
Affen sowie in Féllen von postvakzinaler oder parainfektigser
Encephalitis ist mehr der perivaskulire Beginn, bei Menschen
mit diffuser Sklerose mehr der perigliale bzw. richtiger peri-
gliozellulire Beginn bezeichnend. Der Umstand, daB die Fr-
krankung der weiBlen Gehirnmasse beim Menschen einen ande-
ren Beginn zeigt als beim Affen, ferner -die Tatsache, daf3 die
diffuse Sklerose des Menscher nicht mit Myelosis funicularis
einhergeht — ‘was bei der Erkrankung der weiflen Masse des
Affengehirns eine hédufige Erscheinung darstellt —, 148t sich
damit erklidren, daB dem Liquorkreislauf beim Menschen ecine
andere Bedeutung zukomme als bei Tieren niedrigerer Ordnung.
Beim Menschen diirfte der Liquorkreislauf -im Vergleich zum
Blutkreislauf eine wichtigere Rolle spielen als im Affenhirn. Das
Zentralnervensystem der Affer steht mehr unter dem EinfluB
des Blutkreislaufes, wihrend der Liquorkreislauf eine unter-
geordnete Rolle spielt; daher kommt es im Affenhirn gegebe-
nenfalls vornehmlich zu Entmarkungen perivaskuliren Charak-
ters. Beim menschlichen Zentralnervensystem steht-wieder das
Ruckenmark hauptsiichlich unter dem EinfluBl des Blutkreis-
laufes, withrend hier dem Liquorkreislauf eine geringere Bedeu-
fung zukommt. Gewisse Anderungen der Blutzusammensetzung
iiben daher ihre Wirkung beim Menschen vornehmlich auf das
Riickenmark' aus. Der Liquorkreislauf erreicht seine hochste
Entwicklung im menschlichen Gehirn; bei der diffusen und
konzentrischen Sklerose hat man den Sitz der Schidigung im
Siftekreislanf des Gehirns zu suchen. Einstweilen besteht



151
keinerlei Anhaltspunkt dafiir, dafl die diffuse oder konzen-
trische Sklerose eine Infektionskrankheit sei. .

Die elektive und isolierte Erkrankung der weiBen Gehirn-

masse kann auch durch ein Geburtstrauma. verursacht werden.
Infolge eines solchen kénnen in der weiflen Masse Auflosungs-
und Auflockerungsprozesse zustande kommen, die Spiitfolgen
der Markporenzephalie darstellen. Schwartz fithrt die in der
weiflen Masse des Sduglingsgehirns infolge eines (Geburtstrau-
mas entstandenen Verinderungen auf wvaskulire Ursachen
guriick. Infolge des Gebmrtstraumas erkranken Gebicte, aus
~denen die Vena terminalis und Vena lateralis ventriculi beider
Seiten, ferner auch die Vena magna Galeni ihr Blut samrmeln.
Nach Schwartz wird die Erkrankung der weiBen Masse durch
die in diesen Venen entstandenen Kreislaufstorungen werur-
sacht, die als Folge des Geburtstraumas zustande 'geko'm-
men sind.

Beim Lamm gibt es eine Krankheit, d‘ige elektiv die weiBle
Masse des Gehirns befillt und den englischen Hirten und
Tierdrzten unter dem Namen ,swayback® oder ,swingback”
bekannt ist. Die Atiologie dieser ¥rkrankung ist noch
ungeklirt. ’

Die Tatsache, daB die weiffe Masse des Zentralnerven-
systems von der grauén Masse unabhiingig, elektiv. und isoliert
erkranken kann, liBt sich in erster Linie damit erkliren, daBl
die weille Masse eine andere chemische Zusammensetzung auf-
weist als die graue. Die' graue Masse  ist wasserreicher, die
weiBe hingegen enthilt mehr Cholesterin, Phosphatide und
Cerebroside. Die elektiven Zerstsrungen der weiBlen Masse des
Gehirns- bzw. des Riickenmarkes stellen keine Schiidizungen
entziindlichen Ursprungs dar, sondern sind auf Storungen im
Lipoidstoffwechsel zuriickzufithren. Diese Stoffwechselstrun-
gen konnen bloB auf das Gehirn allein beschrinkt bleiben; wie
jedoch wan Bogaert, Scherer und Epstein nachwiesen, kann
das Cholesterin in -der cerebralen Form der generalisierten
Cholesterosis In der weillen Masse des Zentralnervensystems
abgelagert werden, wodurch in. der weillen Masse. Jiontmarkun-
gen entstehen. Interessanterweise kommt es auchi bei den mit
Hypercholesterindmie einhergehenden Krankheiten, wie z B
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bei der Schiiller-Christianschen Krankhelt 1n der weiBen Masse
des Gehirns zu Entmarkungen.

‘Die aufgezihlten Krankheiten werden’ durch ihre Lokah-.
sation in- der weilen Masse des Zentralnervensystems von
vielen anderen Xrankheiten scharf - getrennt. Obiwohl die
Sclerosis multiplex vornehmlich die weile Masse befillt, kann
sie doch 'sowohl 'in der grauen wie auch in der weiBlen Masse
vorkommen; sie ist also nlcht unter-die genannten Krankhmten-
zu reihen. :
‘ AnléBlich ihrer Untersuchungen iiber das Pallidum sowie-
iiber die Architektonik der Hirnrinde versuchten C. und O.- Vogt
die Frage-zu kliren, warum gewisse Teile 'des Gehirns elektiv
und isoliert erkranken; warum erkranktz. B. bei- CO-Vergiftung
regelmiiBig das Pallidum, obwohl sich die Schidigung auf das
ganze Nervensystem in gleicher  Weise erstrecken kann. Von
C. und O. Vogt stammt auch die Bezeichnupg ,Pathoklise®:
Darunter verstehefi sie die Eigentiimlichkeit einzelner topi-
stis&her; Einheiten - des Zentralnervensystems, - auf spezifische
Schidigungen besonders leicht mit bestimmten pathologischen
Verinderungen zu antworten. Unter- topistischen Finheiten hat
man die auf Grund gemeinsamer Eigenschaften zusammen-
gefaBten nervosen Kinheiten zu verstehen. C. und O. Vogt
schreiben u. a. folgendes .- ..So sehen wir uns veranlafBt, fiir
die verschiedenen pathoklinen Erscheinungen nach einer ge:-
meinsamen Erkldrung zu suchen. Wir fithren dieselbe auf den
besonderen Physikochemismus der einzelnen topistischen Ein-
helten bzw. ihrer Gene zuriick, Wir sehen in der Pathoklise
eben nur eine spezielle Seite jenes. Phymkochexmsmus welcher
sich sonst in der. von uns supponierten.besonderen Funktion
jeder topistischen Einheit und der speziellen Differenzierung
ihrer Gene duBert.

Mlt _derselben Prage béfaBte sich Spielmeyer bei der ]:mur-
tellung ortlich elektiver Gehlrnveranderuf'en Spielmeyer er-
wihnt z. B. die Entstehung der .bei der Epilepsie vorkommen-
den,Ammonshornsklerpse "Der Ort der elektiven Erkrankung
des Ammonshornes ist ‘die gegen den Ventrikel gerichtete Um-
b_i_egung'sstelle des Ammonshornbandes, d. h. der Sommersche
Sektor. Spielmeyer spricht nicht von einer topistischen Hinheit
sondern ‘von einém Systerm; unter System versteht er aber
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nicht nur die Fasersysteme osondern auch die grauen Kerne,
im allgemeinen alle Géhirnteile, die sich anatomisch oder
‘physiologisch abgrenzen lassen. Spielmeyer sucht die Ursache
der elektiven Vulnerablitit zu finden; bei dieser handelt es
sich s..E. um einen lokalen Faktor, der fiir das System — hzw.
nach der Namengebung von C. und 0. Vogt fiir die fopistische
Einheit —. bezeichnend ist. Nach .Spielmeyer ist die Ursache
der bei Epilepsie. nachweisbaren Ammonshornsklerose, d. h. der
elektiven Vulnerabilitit des Sommerschen Sektors ebenso in
der. lokalen Eigentiimlichkeit der GefiBversorgung zu suchen
wie z B. die Ursache. der Pallidumerweichung bei CO-Ver-
giftung. In dem vasalen Faktor, also'in der.lokalen Eigeniiim-
lichkeit der GefaBversorgung, die .fiir den betreffenden Ort
spezifisch ist, sah dieser Forscher: die eine Ursache der irt-
lichen Vulnerabilitit. Spielmeyer vertritt bei der Erklirung
der . lokalén ' Vulnerabilitit durchaus keine einseitige Auf-
fassung: er betont, daB diese nicht bloB auf eine Ursache son-
dern auf die .gemeisame Wirkung mehrerer Ursachen zuriick-
zufithren sei. Er vertritt in dieser Hinsieht den konstellations-
pathologischen Standpunkt. und unterscheidet verschiedeﬁe
Typen .der ortlichen Vulnerabilitit. Der eine Typus ist der
Systemtypus, worunter die Bindung gewisser Arzneimittel,
Wirkungsstoffe bzw. Gifte an gewisse Organteile zu verstehen
ist. Diese Erscheinung beruht auf einer physikochemischen
Grundlage und ist mit dem Begriff der Pathoklise identisch.
FEine andere Form. der lokalen Vulnerabilitit ist der wvasale
Typus, wobei die elektive Wirkung ebenso auf dem reichen .
Gefdlnetz eines Gebictes wie auf der mangelhaften GefiBver-
sorgung oder auf einer anderen oOrtlichen Eigenheit der letzte-
ren beruhen kann. Als ortsbestimmender Faktor komme auch
der Liquorkreislauf:in Betracht. Man darf z. B. im Zusammen-
“hang mit gewissen Gehirnkrankheiten annehmen, daB sich der
Erréger — nach ‘den Worten Spatz' »2vom Liguor aus® ver-
breite. So soll sich -nach Spatz der Erreger der Bornaschen
_Krankhelt oder der epidemischen Encephalitis des Menschen
verbreiten, woraus sich die bekannte Lokahsatlon dleser Iu ank-
heitsvorgiinge erkliiren lasse. :

Naturhcherwe1se sind. die orthahen physikochemischen
Elgenhelten die die Grundlage der- Pathokhse bilden, heute



154

noch wenig bekannt. C. und O. Vogt erwihnen, dab die
Systemwahl® Schajfers, die er bei der Beschreibung der
heredodegenerativen Erkrankungen verwendet, dem Begriff
der Pathoklise nahe komme, doch ist die Systemwahl nicht nur
eine Eigenschaft der heredodegenerativen Krankheiten.

Die in bezug auf die GefidBversorgung feststellbaren, ort-
lichen ¥rscheinungen lassen sich keinesfalls in eine Reihe mit
der Pathoklise stellen, da sie — ebenso wie die 6rtlichen Eigen-
heiten des Liquorkreislaufs — blo8 Erscheinungen darstellen,
die bei der Gestaltung der ortlichen physikochemischen Ver-
hiltnisse eine- Rolle spielen. Neben dem Blut- und dem Liquor-
kreislauf kommt bei - der Geslaltung der ortlichen physiko-
chemischen Verhiltnisse auch der chemischen Struktur des
entsprechenden Gehirnteiles eine besondere Bedeutung zu. Auf
Grund der Pathoklise im Sinne C. und O. Vogts hat man
danach zu trachten, den Physikochemismus der einzelnen topi-
stischen Einheiten kennen zu lermen. Diesbeziiglich stehen uns
aber einstweilen blo8 recht spirliche Angaben zur Verfiigung.
Aus den Ergebnissen Spatz” geht hervor, daB das Pallidum iiber
einen groBen Eisengehalt verfiige. Wie ich im Abschniti VTIII
eingehender erorterte, konnten unsere Kenntnisse in bezug auf
den Unterschied zwischen dem Baun der weiflen und grauen
Masse des Gehirns und Riickenmarkes in' mehrerer Hinsicht
eine Bereéicherung erfahren. Wir sind davon iiberzeugt, dal
eine Klirung auf dem Gebiete der Atiologie und Pathogenese
der elektiven und isolierten Erkrankungen der weiBen Masse
von der grundlicheren Kenntnis des Chemismus zu erwarten ist.
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