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Mittheilungen aus der psychiatrischen Klinik in Basel. 

Ueber einen Fall Huntittgton'scher Chorea. 
Von 

Dr. L. Breppin, 
zw~i teul  AI'Zt ~u de'r Jrrcl lanst~lL.  

(Hierzu Taft IL) 

Im  Laufe der letzten zehn Jahre wurde yon verschiedenen Autoren 
das klinische Bild der H u n t i n g t o n ' s c h e a  Chorea (heredit~tre Chorea; 
Chorea adultorum; Chorea chronica progressiva) besprochen. Bis 
jetzt war es jedoch nut selten m6glich, einen genauen Sectionsbericht 
nebst nachfolgender mikroskopischen Gehirnuntersuchung eines solchen 
Falles zu geben. 

Da wir nun in der hiesigen psychiatrischen Abtheilung einen 
derartigen Kranken einige Monate hindurch and bis zu seinem letalen 
Ende verfolgen konnten, wird es wohl nicht ohne Interesse sein, die 
dabei gemachten Beobachtungen einer naheren Prfifimg zu unterziehen. 
Erwi~hnen will ich nut vorerst, dass ich den Fall in aller Kfirze 
im Jahresberiehte 1889 der Irrenanstalt Basel berfihrt habe; seither 
begab ich reich nun selbst in den Heimathsort des u 
konnte bei seinen Angehfrigen und Bekannten noch weitere ana- 
mnestisehe Erkundigungen einziehen und bin daher im Stande, das 
schon Angeffihrte theilweise zn erg/inzen, theilweise abet auch in 
einzelnen nicht anwesentlichen Punkten zu berichtigen. 

H. U., geboren 1834, Landwirth. 
An a m n e s e. Grossvater v~torlicherseits, Vater warden beide zwisehen 

dora 45.~50. Jahre nervSs; hatten Kr~mpfe; zitterten. ~ Nachher verblieben 
diese Kr~mpfe; warden bald st~irker, bald sehw/tcher. --  Der Grossvater 
wurde 69, der Vater 66 Jahre nit, sie waren geistig reizbar; niihere Todes- 
ursache nieht zu eruiren. Yon den drei Gesehwistern des Vators wurde ein 
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Bruder (gob. 1802, gest. 1860) choreatiseh; ein zweiter Bruder blieb bis zum 
Tode yon gr~mpfen versehont; fiber die Sehwester fehlen ganz genauo An- 
gaben. Alle drei waren verheirathet und hatten Kinder, welcho an Chorea 
nicht erkrankt sin& Die lgutter des Kranken war geistig gesund; wedor bet 
ihr noeh bet ihren Eltern und Grosseltern Neurosen oder Psychosen vorge- 
kommen. - -  Ein Bruder des Patienten (53 Jahre alt) erlitt vor 8 Jahren zwei 
apopleetische Anf~lle, seither besteht reehtsseitigo Parese, das reehte Bein 
wird gosohleppt, tier reehte Arm ist in leichter Contraoturstellung, kann 
spontan nur langsam erhoben worden. Dabei zeigen der Daumen, der Zeige- 
und der Mittelfinger der rechten Hand bestiindig Pillendrehbewegungen 
(Athetose). 

Fadalisgebiet, linke Ober- und Unterextremitiit normal. - -  Geistig reoht 
ordentlioh entwickelt, dagegen sol1 er naeh Aussage der Frau sehr reizbaren 
Charakters sein. 

Ein zweiter Bruder (51 Jahre alt) seit 10- -12  Jahren chronisch geistes- 
krank; geistig redueirt; war frfiher Lehrer, hat abet sein Amt niederlegen 
miissen. - -  Ist sehr mensehenscheu; spricht mit sich selbst; gestikulirt viol; 
absolut arbeitsunf~hig; ~ussert zahlreiche Wahnideen mit dam Charakter der 
Verfolgung und der GrSsse. - -  Choreatisohe Kr~impfe seien an ihm nir beob- 
aehtet worden. 

Eine Sehwester (55 Jahre alt) friiher alia 3 - - 4  Wochen zur Zeit ihrer 
Periodo an Sohrei- und Weinkrgmpfen gelitten; seit dem Ciimacterium haben 
sich dieso hysteriformen Anfglle sehr geh~uft; dabei grosse Reizbarkeit, Ueber- 
empfindlichkeit; kemmt mit Niemandem recht aus. - -  Eigentliche Chorea be- 
steht nicht. 

Noun Kinder des Patienten am Leben; die Mehrzahl soil in der Jugend 
an Gichtern gelitten haben. - -  Zwei Kinder gestorben; das eine ganz klein; 
eine zwanzigj~hrige Toehter an einer Riickenmarkskrankhoit. Das ~ltesto 
Kind ist 35 Jahre, das jfingste 11 Jahre alt. - -  Vier S5hne sind vorheirathet 
und haben Alle Kinder. 

Ich spraeh mit ffinf Kindern des H.~ drei TSohtern~ zwei SShnon. - -  
Die Ersteren sind blass, angmisch, ffihlen sich aber kSrperlich wohl; Letztero 
sind kr~iftig entwicl~elt, sehen gut aus. Zeichen yon jetzt sehon bestehender 
Chorea konnte ieh keino nachweisen. In der @emeinde gilt die Familie H. 
iibereinstimmend als geistig sehr sonderbar; es seien Leute~ die hooh hinauf 
wollen, meinen mehr zu sein als Ander% gerne die Grossen spielen. 

Der Krankr friiher kbrporlieh gosund; geistig gut entwiekelt; erdentlicho 
5konomische Verhgltnisse; dem Trunke durehaus nicht orgeben. - -  Betrieb 
eine eigenr Landwirthschaft mit Weinbau; ausserdem besorgte er vide Jahre 
hindureh die Stelle ethos Gemeindeschreibers und Civilstandsbeamten; war 
in diesem Amt sehr tfiehtig und znverl~ssig. 

Flint Jahre vor dot Aufnahme wurde Patient alimglig nerviis; er machte 
zuerst mit dem Kopfe und mit dan Achseln sondorbare schleudernde Bo- 
wegungen, welche auf die Arme, dann ant die Beinr iibergingen. - -  
Diose Bewegungen hinclerten ihn nieht am Schreiben, dagegen war der 
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Gang win dorjenige nines B e t r u n k e n e n . -  Seit Januar 1889 gomtithliehe 
Depression ; maehte sich unnSthige Nahrungssorgen; auch Nachts unruhig. - -  
Ende Januar und Anfangs Februar zwei \u im Spiral in Sohaffhausen; 
kurze Boruhigung~ die aber, als der Kranke nach Hause zuriiokkohrto, bald 
einor neuen ~ngstlieh~n Aufregung Platz m a c h t e , -  Wollte lmrz vor dor 
Transferirung in die Anstalt seine s~mmtlichen Kinder aussor dora ~lteston 
Sohne umbringen; er mSchto soin VermSgen nicht so zerstiickoin; sein gltoster 
Sohn bek~mo dadurch nine um so sichere Existenz. - -  Im SpitalaufenthMt in 
Schaffhausen wurde ~irztlieh notirt: Patient leido an schwerer Chorea mit hef- 
tigen Zuekungen aller Extremit~ten; ~usserte intensive Wahnideon; mussto 
fortw~itrond Akron fertig machon; wurde rail niehts ferdg. - -  Psychisch sohr 
deprimirt; nur ausnahmswoise exaltirt; motorisoh unruhig; schrie und jam- 
merte laut. - -  Als urs~chliehes Moment f(ir die Psychoso wird Uebergangen- 
sein bet den Gemeind~wahlon angegeben. 

Unter'm 5. April 1889 in unsore Anstalt eingotreten. 
S t a t u s  r e c e p t i o n i s .  Bet der Aufnahmo eher gleiehgiiltig, apathisch. 

L~isst sich abor gut leiton. 
Der somatiseho Befund ergiebt: Grosset Mann; kr~ftiger Knoehonbau; 

atrophische Muskulatur. Lungon, t{erz, Leber normal. --- Pupillen beidorseits 
gleint~, mittelwoit, tr~ge roagirond. Zango kann auf Gohoiss getade heraus- 
gestreckt worden; dann nur geringer Grad yen Tremor. - -  Patollar- und Fuss- 
sohlonreflexe erhalton; Sonsibi]it~t normal; ebonso eleetrisehe Reaction mit 
dem constanton and faradisohen Strome ; koine Rigidit~t dot Muskoln. - -  Urin 
ohne Eiwoiss, ohne Zuckor, sauor reagirond. 

Patient kann keinen Augenbliek ruhig bleiben; in den verschiedenston 
Muskelgruppen des KSrpers entstehen ungewoIlte Bewegungen. - -  Er reekt 
und streckt sich; dreht sich yon einer Seite anf die andere; verzieht das Ge- 
sicht, runzelt die Sfirn; hebt und sonkt die Augenbrauon; Bowegungon dot' 
Augonbulbi dagegen normal. - -  hunh die Zungo wird herausgestroekt und 
unwillkiirlieh winder zuriickgezogen. - -  Sehr erschworter Gang; Patient kreuzt 
ninon Fuss tiber den anderen odor streokt ihn gerade aus; auch contrahiren 
sich die Riiokenmusk~ln plStzlieh, so class g .  hinten (ibergebeugt w l r d . -  
Bet intendirten Bewogungen hSren die unwillkiirliehon Kr~impfe in dem go- 
brauchten K61'perlheiI~ auf. 

Psychisch sohr bonommen; kann die einfachsten Fragen nicht beant- 
worten. - -  Dutch das Mitergriffensein der Zunge und Kehlkopfmuskeln schna|- 
zendo und wiirgendo T6no hSrbar. 

15. A p r i l .  Naehts hiiufig unruhig; sehi~gt um sich; will f o r t . -  
Auch am Tage recht wechsolnder Zustand; ii~sst sioh bald ordontlich leiten; 
bald aber stark aufgeregt. Ab und zu auch Selbstvorwiirfe; or habe seine 
B(iohor nicht ordentlieh gefiihrt; or set ehrlos, - -  Im Allgemeinen dokumen- 
tirt er in seinon Redon grosso Urtheilssnhwiiche; lobt in bostiindigor Angst, 
dass bier Nichts bezahit set; soil immer schreiben; liisst sich dutch kein ver- 
nfinftigos Zureden besohwichtigen. - -  Isst unregelm~ssig, kann sieh selbst 
an- und ausziehen. 
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26. Apr i l .  Nur anf Schlafmlttel n~iohtliohe Beruhlgung. W~ihrend des 
Schlafes ist Patient von seinen ehoreatisohen Bewegungen und seinem Mus- 
l~elspiel befreit. 

3. Mai. Mit den gnderen zur Fel4arbeit gogangen; dabei renht fleissig 
und willig gewesen; auf der hbtheilung aber winder gest6rt; folgt uns auf 
Schritt und Tritt;  verlangt seine Rechnung; klammert sich an unsere Kleider. 

9. Mai. Wird kliniseh vorgestellt; kann angeben, weshalb er hier sol; 
weiss, dass er seine Kinder umbringen wollte. - -  Dagegen ist Patient fiber 
die Aafenthaltsdauor ganz desorientirt. - -  Die choreatisehen Bowegungen 
haben etwas nachgelassen; am sffirkstoa ausgesprochon nooh in den Sohultern 
and in don unteren Extremit~iten. - -  Dor Versuch, oinen Brief za schreibe,, 
scheiterte; derKranke sitzt ninon ganzen Tag dabei, sehreibt jedoch kein ein- 
ziges Wort. 

20. Mai. Psychisch dasselbo Verhalten; verlangt anz~hlige Mal Sehreib- 
zeug; will die Rechnung; l~i.sst sich nieht beruhigon. - -  KSrperlich sehleeht 
aussehond; isst auoh wenig. - -  Die eigentlichen anwillkfirlichen Bewegungon 
wenigor ausgesprochen als b e i d e r  Aufnahme, dagegen noeh grosso moto- 
risehe Unruhe. 

30. Mai. K6rperlich wegen ungenfigender Nahrungsaufnahmo and be- 
st~ndiger Ruhelosigkoit derart heruntergekommen~ dass or beim Hinausgoben 
in's Freie vor Sch~,~che amfieI. - -  Niehtsdestowerfiger noob unt orehmungs- 
lustig; will stets schreiben, will verreisen, gtaubt sogar nine Ueberfahrt nach 
Amerika antreten zu mfissen. ~ Nach seinen AngehSrigen erkundigt er sicil 
nicht mehr. 

10. J u n k  Sehr mangelhafte Nahrungsaufaahme; grosser Bewegungs- 
drang; unrahigo N~ichte. -- hbsoluter Mangel an richtigem Urthei[svermSgen. 
Patellarrefiexe vorhanden; Pals langsam, 52--56 Pulsationen in der Minate. 

20. Jun i .  Verf~llt immer mehr; mattes, energieloses Wosen; kommt~ 
wenn wir uns blicken lassen, mit schwankendem Gange auf uns zu, bringt 
mit kaum hSrbarerStimme seine gewShnlicho Bitto vor. F~illt nicbt selten urn. 

30. J u n k  Grosso Unruhe; bleibt Naehts nicht im Bette; geht umber, 
vorweigert fast absolut die Nahrnng. 

7. J a l i .  Allgemeine Prostration der Krgdte; Pals 48;  ieicht unter- 
d r/iekbar. 

9. Ju l i .  Heute Morgen lebhafte, allgemeine; auch im somnolenten Zu- 
stande dauernde ohoreatisehe Kr~mpfe. - -  Trotz hochgradiger Sohw~cho ist 
der Kranke nieht im Bette za halten, versueht hinunterzusteigon, zu gehen. 

10. Ju l i .  Intensivor Anfall yon Dyspnoe; kleiner~ sehr langsamer Pals. 
Motorisch sehr unnlhig; w~ilzt sich umher; streckt, bewegt, dreht sich heram ; 
schneider Grimassen; sohnalzt mit der Zunge. 

I I .  Ju l i .  ComatSser Zustand; kfihle Extremitfiten. - -  Um ~/.,10 Uhr 
Vormittags erfo]g~ dec Exitus. 

D i a g n o s e .  H u n t i n g t o n ' s e h o  Chorea. - -  Secundiiro Dementia nach 
ltielancholi~. 

S e c t i o n s b e f u n d .  Sch~deldaeh verdickt; asymmetriseh; links starker 
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entwickelt uls reohts. - -  Dura mit dora Sch~idol, l~ngs dos Sinus longitudi- 
nalis fiber Parietal- und Occipitalwindungen auch mit der Pia verwachsen; 
letztere diffus verdickt; gotriibt, sohr gefiissreich; yon dor Hirnrindo gut ab- 
zuziehen. - - I m  Sinus longitudinalis oinige leicht abziohbarc Biutgorinnsel. - -  
Gehirnwindungen, besonders auf dot Schoitolh6he abgefiacht; tiefe Furchen 
zoigeod. - -  Seitenventrikel nur m~ssig erwoitert; Ependym iiberall glatt. - -  
Plexus chorioidei dunkol, blutreich.-- Gehirnsubstanz welch, blass, auf Durch- 
schnitton nur wonig Blutpunkte. --  Ccntralganglion, Kleinhirn, Pens, Medulla 
oblongata makroskopisoh nichts Besonderes da rb i e t end . -  Gefiisse an der 
Basis wenig vorgndert; nut an einzoinen Stollen leiehte atheromat6se Ver- 
dickungen. - -  Gehirngewicht 1409 Gem. (Das Riickenmark konnto nicht her- 
ausgenommen werden, da die Leiche yon don AngehSrigen behufs Beordigung 
in der Heimathgemeinde verlangt wurde). Herz eher Idein; Herzgefiisse stark 
geschl~ngolt; Mitralis loicht verdickt; Aortenklappen zart.--Herzmuskel dun- 
kelbraunroth, yon dorbor, fibr6ser Consistenz. - -  Aorta sohr eng. An don 
(ibrigon Organen: Emphysema pulmonum; Bronchitis chronica; Pleuritis 
serosa sinistra. 

Mik roskop i sche  U n t e r s u c h u n g .  Es wurdon aus beiden Homi- 
sphiiron zahlroiche Windungen (Gyrus froatalis I, II, III; Gyrus Broca; Gyrus 
fornicatus; Gyrus centralis anterior et posterior; Gyrus paracentralis; Gyms 
parietalis superior et inferior; Gyrus occipitalis [, II, [I[; Canons; Priicuneus; 
Insula; Gyrus temporalis [, II, III) gepriift, ferner viele Schnitte aus dem 
Centrum semiovale; aus den Centralganglien, aus Klein-Hirn, Pens und v~r- 
lgngertem ~lark verf~rtigt. Als wesentlichster pathologischor Bofund gab sicb 
eino bald dichtero, kloinere odor grSssere Horde bild~nde, bald aber mehr 
lockoro Anh~ufung vo~l zolligon Elemonton kund, die dutch einen moistens 
wonig entwiekelten Zellleib und durch oinen Kern mit deutlichen abor hi~ufig 
kSrnigen KornkSrperchen charakterisirt sind. Sic waren bosonders in dor 
weissen Substanz auf der HShe der Stirm, Central-~ Schli~fen-und unteron 
Occipitalwindungen vorhanden; obonso traf ieh sic in grosser Zahl in tier 
Hirnrinde der Stirnwindungen und der Insula~ dann auch in den Paracentral- 
windungon, in der weissen Substanz des Klein-Hirns, weniger zahlreich und 
manchmal sehr vereinzelt, aber nio fehlond in don Contralganglien, in der 
Briioke und im verli~ngerton Mark. Einen wesentlichen Unterschiod in der 
Vertheilung dieser zeltigon Elemente zwischen beiden Homisph~ren konnte 
ich nicht constatilen. 

Sic fiillen mit Vorliobo die perivascul~ron (Fig. 8), dann auch in der 
grauen Substanz die pelioellul~r~n R~ume aus; besondors Schnitto aus den 
Paracentral- undlnsolwindungen waren in dieser Hinsicht charakteristisch, in- 
dem hordweiso ganze Gruppen yon GanglienkSrporn in ihren pericelluliiren 
Riiumon mit dieson zelligon Elementon ausgeffillt waron und die Nervonzellen 
selbst dadurch vielfaeh als kaum mehr orkennbar orschienen. Speciell waren 
es die kleinen Pyramidenzellon, welche dieses pathologische Bild zeigten, 
wiihrend die Betz 'schon Ganglienk(irper moistens unversehrt bliebon. Bei 
st~rkerer Vergriisserung bet ein solcher pericollul~irer Raum mannigfaohr 
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Unterschiode, indem bald nur seine Wandungon mit einzolnen wuchernden 
and halbmondf6rmig geroihten Zollen (Fig. 1) umgeben waren, bald abor dor 
porioellul~ro Raum selbst mit diosen Elementen mehr odor wenigor angel/tilt 
get unden wurdo (Fig. 2, 3). 

Aehnlieho Bilder erhMt man aus der Botraehtung der perivasculih'on 
Riiume; ausserdem hat abet vielfach eine Vermehrung der Adventitialkerne, 
ab und zu auoh derjenigen der Intima und Muscularis stattgefunden, so class 
die Gefiisswandungen selbst verdi@t, die subadventitiellen R~Lumo auch er- 
weitert erseheinen. 

Was die Gestalt dieser Zellen anbetrifft, so ist sie bald eino mehr ovoide, 
in die L~nge gezogono, bald aber mehr eino rundliche odor eckige, h~ingt 
bffenbar auoh sehr yon dot Art und Weise, wie der Schnitt gofiibrt wurde, ab. 
Ebenso ist die Gr6sse derselben eine wechselnde, fiberragt aber stets diejenige 
der weisson BlutkSrperchen. Forts~.tzo nach Art tier Dei te r s ' schen  Zellon 
konnte ich hie entdecken (Fig. 4, 5, 6, 7, 9, 10). 

Endlich mSchto ich hier bemorkon, dass die beschriebenon Zellen h~ufig 
Conglomerate untor sich bildeu, indem sie auf Grund wahrseheinlich secun- 
diirer Processe ineinander fibergehon, ihre Kerne verlieren und in den peri- 
vasculiiren und pericellul~ren R~umen formlose Klumpen odor rundlioho den- 
dritisehe~ rosenkranzartige, maulbeerfSrmige Figuren darstellen, wolcho an 
ungefiirhten Priiparaten graugelblich erscheinen, sich abeL' besonders mit 
Alauncarmin dunkelroth fiirben lassen. - --Aussor  der Atrophie and dem 
Schwunde zahlreieher Ganglienzollen hatte ich endlieh auch eine Redaction 
in der Zahl dor markhaltigon Nervonfasorn zu constatiren; dieselbo war in 
ihror Vertheilung reeht unregelm~issig und hing offenbar yon der Wucherung 
der pathologisohen Zollon ab. Sehr h~ufig land sich in solchen Partien oine 
ganz enorme Aufquellung des Myelinmantels der einzelnen Fasorn und zwar 
sowohl in der w0isson, wie auch in tier grauen Substanz statt (Fig. 1 1); aueh 
fiel mir die unregelm~issige Gestaltung und Verdickung zahlreichor, mit Car- 
minammoniak sichtbar gemaehter Axencylinderforts~itze auf. Von other Wuche- 
rung tier Spinnenzellon abor, wie sie gerade bet der progressivon Paralyse in 
so pr~gnanter Weise vorkommt~ war bier absolut keine Spur zu finden. 

Die zur mikroskopisohen Untersuchung angewandten Methoden waron: 
Carminammoniak nach G e r l a c h ;  W e i g e r t - P a l ' s o h e  Hiimatoxylinf/~rbung; 
Safranin-~atronlauge; Alauncarmin; H~matoxylinalaun; Lithionearmin. Die 
Niss l ' sehe F~rbung wurde loider nur bet Absohnitten aus dem Thalamus 
optious sinister und aus der linken vorderon Contralwindung in Gebrauch go- 
zogen. Endlioh habo ich wegon Verdacht auf hyaline Degeneration einzelner 
Zollengruppen and Gef~sswandungen die neueste Weigor t ' sche  1) Fibrin- 
f~rbung versucht, dagegen stets mit nogativem Erlolg. 

Epikrise" 
Zur Begr/indung der Diagnose mSchte ich die wesentlichsten 

$itiologisehen and symptomatologisehen Memento des soehen geschil- 
Archiv f. Psy~hiatrie. XXIV. 1. Heft. 11 
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derten Krankheitsfalles in gedr/ingter Form hervorheben: Gleich- 
artige, nerviise Erkrankung in Form yon choreatischem Zittern bein 
Grossvater vaterlicherseits, bein Vater und bei einen Bruder des 
Letztereu; GeistesstSrung des einen Bruders und der Schwester; orga- 
nisches Hirnleiden des zweiten Bruders; Rfickennarkskrankheit (?) 
einer zwanzigjahrigen Tochter des Patienten. - -  Der Kranke selbst 
friiher geistig und kSrperlich gesuud; mit dem 51. bebensjahre Beginn 
yon choreatischen Krampfen zuerst in Gesicht, in der Nackennusku- 
latur und in den Oberextreniti~ten; dann Uebergreifen der Kranpfe 
auf dan ganzen K S r p e r . -  Dieselben hSren bei gewollten Bewegungen 
in der betreffenden Muskelgruppe auf; auch sind sie fast bis zum 
Schlusse des Leidens wahrend des Schlafes unterbrochen; in  Affect 
nehnen sie dagegen an Intensit~t z u . -  Im Beginn des Jahres 1889 
nach tiefer, genfithlicher Alteration, allgemeine psychische Depression 
ni t  den Charakter einer agitirten Melancholia, die unter kurzen Re- 
missionen und llinger bleibenden Exacerbationen zur geistigen Ab- 
stunpfung und Benonmenheit ffihrt. - -  Zun Schlusse tiefe Prostration 
der Krgtfte, sehr heftiges, allgemeines choreatisches Zittern, das sich 
auch in  somnolenten Zustande geltend macht und bis zun letalen 
Ende fortdauert. 

Dieses Krankheitsbild s t i n n t  in allen seinen haupts/ichlichsten 
Phasen mit dem}enigen der H u n t i n g t o n ' s c h e n  Chorea iiberein, so 
dass gegen die Richtigkeit der ~on Herrn Prof. Wi l l e  schon in der 
klinischen Demonstration (9. Mai) gestellten Diagnose kaun  ein Zweifel 
erhoben werden kaun. 

Es liegt nun nicht in meiner Absicht an dieser Stelle eine aus- 
ftihrliche Mittheilung der bis jetzt beschriebenen Falle dieses Leidens 
zu geben. Ich will nur bemerken, dass die Literatur in dem ganz 
vorzfiglichen Aufsatze yon L a n n o i s  2) sehr eingehand berficksiehtigt 
worden ist und werde mich begnfigen ganz kurz das bis jetzt beob- 
achtete Material, welches zweifeilos in das uns baschaftigende Gebiet 
gehSrt, anzufiihren. 

H u n t i n g t o n  s) hat in seiner grundlegenden Arbeit die Sii.tze 
fornulirt, dass das Leiden hereditlir sei, einen progressiven Charakter 
zeige, n i t  GeistesstSrung sich verbinde und sowohl Manner wie Frauen 
gewShnlich in III .  Lebensdeeennium (hie vorher, selten spater) be- 
falle. Bleibt in einer hereditar belasteten Fanil ie eine Generation 
yon der Neurose frei, so sind auch die nachfolgenden Generationeu 
verschont. 

E w a l d  ~) hat zwei Fanilien n i t  H u n t i n g t o n '  scher Chorea beob- 
achtet, C l a r e n c e  King+), Pe re t t i+ ) ,  HuberT) ,  Z a c h e r ~ ) ,  Hof -  
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mann~),  L a n n o i s  und B a s t i o n e l l i ' ~  e i n e . -  Zwei Mal waren 
Krankheitsfalle bis in die f/infte Generation ( H u b e r ,  P e r e t t i ) ,  drei 
Mal bis in die vierte (King,  H o f m a n n ,  L a n n o i s ) ,  drei Mal bis in 
die dritte ( E w a l d ,  Z a c h e r ,  B a s t i o n e l l i ) ,  ein Mal endlich bis ill 
die zwe i t e (Ewald )  zu verfolgen. Dieacht  zuerst genanntenAntoren 
haben 84 AngehSrige der betreffenden Familien als vonder  Krankheit 
befallen angef/ihrt, und zwar 45 Manner, 39 F r a u e n . -  Im Falle 
B a s t i o n e l l i  (8 Kranke), dessen Beschreibung ich nnr aus einem 
Referat kenne, waren mannliche und weibliche Individuen gIeich- 
massig ergriffen*). 

Betreffs des Alters erkrankte die grosse Mehrzahl im It i .  De- 
cennnium, die iibrigen spater, mit Ausnahme yon zwei F~illen yon 
H o f m a n n  (der eine im 10. Lebensjahre, der andere mit Eintritt der 
Pubertat) und eines Falles yon L a n n o i s  (mit dem 21. Jahre nach 
einer Entbindung). 

End]ich m6chte ich noel anffihren, dass S a n d e r  12) schon 1868 
eine chronische unheilbare und ungeandert bis zum Tode bestehende, 
oft mit Lahmungen und Geistesschwache complicirte Chorea unter- 
schied, bei der die Section moist anatomiseh nachweisbare Veranda- 
rungen des Centralnervensystems zeige und dieselbe der gew6hnlicheu 
moist Kinder odor doch jugendliche Personen und Schwangere befal- 
leyden Form gegenfiberstellte. Schon lange vorher hatteGermain See J3) 
auf die Rolle der Hereditat bei der Entstehung der Chorea aufmerk- 
sam gemacht und diesbeziigliche Krankengeschichten mitgetheilt. 

Ebenso sei hier noch eines Falles yon L a n d o u z y  ~) Erwahntmg 
gethan; es handelte sich um einen 37jahrigen Mann, der seit dem 
30. Jahre choreatische Bewegungen der Unterextremit~ten, der Dan- 
men und der linken Nasolabialfalte nebst stotternder Sprache darbot. 
Der Vater und eine Schwester des Kranken waren an der namlichen 
Affection gestorben; eine zweite Schwester suchte wegen iihnlichen 
Symptomen ~trztliche Hfilfe auf. 

Dass Hand in Hand mit der Chorea auch psychische Anomalien 
einhergehen, kann auf Grund der bisherigen Beobachtungen ebenfalls 
als sichere Thatsache angesehen werden; wir haben es besonders mit 
Formen von mehr odor weniger ausgesprochenem, fast immer einen 

*) Ein woiterer Fall~ tier yon Suck l ingU)  beobachtet wurdo, betrifft 
einen 39j~hrigen Mann, welcher seit 3 - - 4  Jahren krank war und bei dora 
Mutter, Sehwester und Tochter 5hnlioh litton. - -  Diese Form sei wahrsehein- 
lich Folge einer origin~ir abnormen Entwickelung des :Nervensystems und in 
dieser Beziehung analog der Fr iedre leh ' schen Ataxie. 

11" 
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progressiven Charakter einnehmenden Schwachsinn, yon Alkoholismus 
und yon Epilepsie zu thun. Ich mSchte aber auch gleich bier hinzu- 
fiigen, dass nicht unter den Kranken allein, we|che mit H u n t i n g -  
t o n 'scher Chorea behaftet waren: pathologische Geisteszustande herr. 
schen, sondern dass solche auch ganz speciell bet Angehiirigen der 
betreffenden Familie notirt wurden, welche keine Symptome der uns 
beschaftigenden Krankheit darboten. 

So berichtet P e r e t t i  yon einem Alkoholiker und einem Idioten, 
welche drei choreatische Geschwister batten; in ether anderen Seiten- 
linie der gleichen Familie war der eine Sohn des choreatischen Vaters 
geistig abnorm; zwei Brfider und zwei Schwestern von ibm litten an 
der H u u t i n g t o n ' s c h e n  Krankheit. - -  Der choreatische Grossvater 
des Patienten von Z a c h e r  besass eine geisteskranke Schwester; 
ebenso ffihrt L a n n o i s  den 30ji~hrigen Sohn ether choreatischen Frau 
an, welcher idiotisch aber nicht choreatisch war. 

In gleicher Weise ~aren auch hier einige Falle yon Neurosen an- 
zuffihren. So machte C l a r e n c e  King die interessante Beobachtung, 
dass ein Sohn eines Choreatischeu in tier Kindheit an der gewShn- 
lichen Chorea erkrankte, diese|be v(illig fiberstand, um mit dem 
33. Jahre dem heredit~.ren Uebel anheimzufallen. P e r e t t i  hebt zwei 
Knaben einer choreatischen Mutter hervor, die sich in der Schule 
dutch ihre auffaUenden Geberdeu auszeichneten; eiu Bruder dieser 
erwi~hnten Mutter verstarb mit 19 Jahren; hatte an Krampfanfi~llen 
gelitten. Endlich wurden beim 12j~hrigen M~dchen des Patienten yon 
Z a c h e r  gelegeutlich Zuckungen im Facialisgebiete bemerkt. 

1Nach diesem ganz kurzen Auszug aus der mir bekannten Litera- 
tur komme ich zur u~heren Betrachtung unseres Falles. 

In anamnestischer Hinsicht steht es zweifellos lest, dass Gross- 
vater~ rater  und Onkel (v~terlicherseits) des Kranken in den zwei 
letzten Jahrzehnten ihres Lebens choreatisch waren; sie seien ganz 
gleieh gegangen wie Patient se|bst; auch h~tten sie das ni~mliche 
Mienenspie], die n~mlichen Bewegungen in den Achseln und in den 
Armen gezeigt. Trotzdem waren sie im Stande ihre Arbeit zu ver- 
richten. 

Bet der Aufnahme des H. in die Anstalt war von den AngehS- 
rigen angegeben worden, dass ausser den genannten Ascendenten 
auch ein Bruder und eine Schwester best~ndige Zitterbewegungen 
zeigten i diese Mittheilung wurde dann auch in meinem erw~hnten 
kurzen Referat reproducirt. Spii, ter konnte ich reich aber aus eigener 
Anschauung iiberzeugen, dass der betreffende Bruder nicht choreatiseh 
im eigontlichen Sinn~ des Wortes, sondern dass er nach stattgefun- 
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dener Apoplexie hemiparetisch sei; dabei bestehen in den drei ersten 
Fingern der geli~hmten Hand gleichfSrmige Bewegungen, die wohl 
dem Bilde der Hemiathetose am meisten entsprechen. Die nicht ge- 
lli.hmte SeRe, ebenso die Unterextremiti~.ten, das Gesicht, die Rumpf- 
mnskulatur sind frei yon Chorea. 

Die Schwester babe ich nicht sehen k~inneu; dagegen wnrden 
sowohl yon Verwaudten wie auch yon Bekannten sehr bestimmte und 
fibereinstimmende Berichte fiber ihren kSrperlichen und geistigen Zu- 
stltnd gemacht. Auch bier handelt es sich nicht um Chorea~ sondern 
um eine mehr oder weniger ausgepr~tgte Geistesst0rung (erhiihte Reiz- 
barkeit, feindselige Stimmung gegen die Umgebnng, Klatschsucht), 
die fi'fiher zeitweilig vor oder mi.t dem Eintritt der Periode und jetzt 
besonders seit Beginn des Climacterium von grosser motorischer Un- 
ruhe, allgemeiner Jactation, Scbrei- und Weinkrlimpfen begleitet sei. 

Dass der zweite Bruder endlich chronisch geisteskrank sei, und 
dass an ihm niemals choreatische Kr~mpfe hemerkt wurden, wird 
allgemein best~ttigt. 

Wit hlitten also nnter den vier Nachkommen eines choreatischen 
Vaters ein Mal Chorea, ein Mal organische Hirnkrankheit, zwei Mal 
chronische GeistesstSrung zu notiren, mfissen aber dabei sehr an der 
MSglichkeit festhalten, das die bis jetzt nicbt choreatfsehen Ge- 
schwister es noch immer werden kSnnen. 

Die Kinder des H., die ich zu Gesicht hekam, scheinen geistig 
aufgeweckt zu sein~ zeigten aber Alle ein auffallend scbeues~ miss- 
trauisches, in sich gekehrtes Wesen, das sich besonders dann kund- 
gab, aIs ich die beiden geisteskranken Geschwister des Vaters zu 
sehen wfinschte. 

Die TScbter machten mir den Eindruck schw~chlich gad an~misch 
zu sein; sie haben auch durchaus nicht den Hahitus der Bauern- 
mlidchen, sondern sind schlank und eher zart gebaut. Die SShne 
dagegen sind kriiftiger Constitution. - -  Die Meisten machten in den 
ersten Kinderjahren leicht fieberhafte Krankheiten durch, welche stets 
von Gesichtsanflillen begleitet waren. - -  Niihere Mittheilungen fiber 
das Wesen des Leidens, an dem eine 20j~hrige Schwester w~hrend 
ihres Aufenthaltes in der franzSsischen Schweiz erlag~ konnte ich 
keine erbalten; es hiess nut, dass Patientin kurze Zeit bettl~tgerig 
war; zuerst batten die dortigen Aerzte yon einem Typhus, zuletzt von 
einer Riiekenmarksentzfindung gesproehen. 

Die Entwickelung der Chorea bei unserem Patienten und der 
Symptomencomplex stimmt in den wesentlichsten Punkten mit den 
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Krankengeschichten fiberein, wie vie die obigen Autoren von ihren 
Fiillen publicirt haben. 

H. war frfiher k6rperlich und geistig gesund; er gait fiberall als 
ein fieissiger, solider, zuverlgssiger Mann, welcher sich nieht nut 
seiner grossen Familie widmete, sondern auch noch Zeit land, seiner 
Gemeinde gute Dienste zu leisten. Als Gemeindeschreiber war el' 
wegen seiner Piinktlichkeit und Ehrenhaftigkeit sehr beliebt. An- 
fi~nglich wurden nut auffallende Bewegungen des Kopfes, dann ein 
ungewohntes Schfitteln, Heben und Senken der Schultern bemerkt; 
bald nachher gesellten sich dazu ungeordnete Bewegungen in den 
Unterextremit/tten, welche einen unsicheren schwankenden Gang ver- 
ursachten. Die Umgebung wurde erst dann auf die Symptome auf- 
merksam, da dadurch der Verdacht rege wurde, dams der sonst 
durchaus nfichterne Mann sich im Geheimen dem Trunke ergab. Un- 
ter Remissionen und Exacerbationen in der Inteusit~t der choreatischen 
Krt~mpfe, doch bei stetiger Anwesenheit derselben, besorgte Patient 
nach wie vor seine gewohnten Geschafte; eine Abnahme in seiner 
Urtheilskraft, in seinem Ged/tchtniss wurde nicht constatirt. Nichts- 
destoweniger glaube ich aus Aeusserungen tier Frau des Kranken 
annehmen zu dfirfen, dass die Gemfithsart desselben eine andere ge- 
worden war; h~ufig sei er still, traurig gewesen; habe sich ffir die 
Znkunft g~osse Sorgen gemacht; babe geahnt, class er fiber kurz oder 
lang nicht mehr leistungsflihig sein werde. - -  Diese Beffirchtungen 
seien auch der Grund gewesen, warum H. als Gemeindeschreiber im 
Herbste 1888 demissionirte, allerdings unter der bestimmten Annahme, 
dass sein /iltester Sohn die Stelle erhalten werde. 

Die Nichterffillung dieses Wunsches brachte nun vollends das 
psychische Gleichgewicht unseres Kranken in's Schwanken; er wurde 
melancholisch und zu gleicher Zeit nahmen auch die choreatischen 
Kr~.mpfe an Heftigkeit zu. Die kurze Besserung der Psychose, die 
im Schaffhauser Spital erzielt wurde, hielt zu Hause nicht Stand, 
Patient wurde hochgradig itngstlich aufgeregt, ffir sich und ffir die 
Umgebung gef/thrlich, so dass er als Nothfall in unsere Anstalt iiber- 
brach-t werdeu musste. Hier konnten wir schon yon Beginn an Ge- 
d/tchtniss- und UrtheilsschwP, che constatiren, die in der Folge einer 
tiefgreifenden geistigen Hemmung und Unbesinnlichkeit Platz maehte. 

Die choreatischen Kr/impfe waren sehr verbreitet und betrafen 
die verschiedensten Gruppen der willkiirlichen Muskeln; gemfithliche 
Aufregung fief jedes Mal eine Verstarkung der ungewollten Bewe- 
gungen hervor, dagegen war es mSglich durch Hervorrufen einer 
Willensausserung von Seiten des Patienten dieselben in tier betheiligten 
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Muskelgruppe zu unterdriiSken. Besonders die Zunge war in dieser 
Hinsicht charakteristisch, indem Patient dieselbe auf Geheiss sofort 
hcrausstrecken und gerade halten konnte, w~hrcnd sie sich sonst 
unrubig im Munde hin und her bewegte, schnalzende TSne hervorrief; 
ebenso kounte sich H. bis kurz vor dem Tode selbst an- und aus: 
ziehen, leichte Gartenarbeiten verrichten u. s. w. 

Stirn, Wangen, Augenbrauen und Augenlider nahmen an der un- 
geordneten Muskelaction lebhaft Theil; dagegen waren die Bewegun- 
g e n d e r  Augenbulbi selbst bis zuletzt normal. Eine Feder konnte 
Patient wenn auch mfihsam halten und eiuige Schriftzfige machen; 
l~tngere S~tze aber brachte er, offenbar wegen der schon sehr welt 
gediehenen geistigen Hemmung und der durch zahlreiche Wahnideen 
bedingten Angst nie fertig. Der Gang erwies sich bet gtlt erhaltenen 
Patellarreflexen als ein sehr erschwerter, schwankender, so dass der 
Kranke nicht selten fiel; auch in unserem Falle war ein plStzliches 
Einknicken bald in das rechte, bald in das linke Kniegelenk nicht 
selten zu b e o b a c h t e n . -  Fiebertemperatur fand sich nie vor; die 
Herzaction war eine sehr verlangsamte, aber regelm~ssige; meistens 
betrug tier Puls 50 his hSchstens 60 Schl~ige in der Minute. Am 
meisten liessen tier Schlaf, dann die Nahrungsaufnahme zu wiinsehen 
iibrig. H. wollte nicht essen, well er in bestlindiger Furcht lebte; 
die Rechnung nicht zahlen zu kSnnen. 

Die eigentliche Todesursache ist zweifellos in der mangelhaften 
Ern~hrung, in der hartnackigen Schlaflosigkeit und in der ganz hoch- 
gradigen Exacerbation tier choreatischen Kr:.tmpfe zu suchen. 

Betreffs der Differentialdiagnose zwischen H u n t i n g t o n ' s c h e r  
Chorea und verwandteu Zustanden wird man, glaube ich, auf Grund 
der Anamnese und der Symptomatologie einzelne mit Kr$mpfen ver- 
bundene Krankheiten ohne Mfihe ausscheiden kSnnen. Ich will mich 
daher begnfigen, dieselben nur nominell anzuffihren: 

1. Die multiple Sklerose; 
2. Die Paralysis agitans; 
3. Das auf Grund yon Intoxieationen sich einstellende Zittern 

(Alkohol-, Blei-, Quecksilber-, Morphiumiutoxicationen etc.); 
4. Der senile Tremor. 
5. Die Athetose. 

Schwieriger dagegcn ist die Unterscheidung vom Paramyoclouus 
multiplex, vou der Maladie des Tics und yon der S y d e n h a m ' s c h e n  
Chorea. 

Wenn wir aber daran festhalten, dass die ehoreatischen Krampfe 
ungeordnete Muskelbewegungen darstellen, die sich plan-, zweck- und 
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regellos bald fiber diese, bald fiber jene Gruppe des willkfirlichen 
Muskelsystems verbreiten, so kSnnen wit dieselben sowohl yon den 
Kr~mpfen abgrenzen, die dem Bilde des Paramyoclonus multiplex 
(unzweckm~ssige clonische Muskelzuckungen, welche abet meistens 
symmetrische Muskeln anf beiden Seiten, wenn auch zu verschiedenen 
Zeiten, ergreifen, die sich bald vereinzelt, bald geh~uft und daun 
rasch aufeinander folgend einstellen) oder der Maladie des Tics (gegen 
den Willen sieh zeigende aber vom Willen unterdr(ickbare, compli- 
cirte, gewahnlic, h einige Mal rasch aufeinander folgende und dabei 
scheinbar zweckm~ssige, geordnete Bewegungen) angeh~3ren. Auch 
sind die psychischen StSrungen bei dieser Form der Chorea -r mehr 
tiefg'reifender, deletarer Natura l s  diejenigen, welche man nicht selten 
an mit der Maladie des Tics Behafteten beobachtet (Zwangsvorstel- 
lungen, Echolalie, Coprolalie, kein Fortschreiten der psychischen 
Symptoms). 

Endlich finden wit in den charakteristischen Erscheinungen der 
H u n t i n g t o n ' s c h e n  Chorea (Hereditat, chrouischen Verlauf, MSglich- 
keit, dass dutch Willens~.usserung die choreatischen Bewegungen in 
der betreffenden Muskelgruppe aufhSren; in der grossen Mehrzahl der 
F~tlle Beginn der Erkrankung erst im sp/iteren Alter; Complication 
mit schweren psychischen Alterationen) M:omente genug, um sit von 
der gewShnlichen Chorea zu trennen. 

Das Vorgehen yon E i c h h o r s t ,  welcher in seinem Lehrbuche der 
Chorea hereditaria sine eigene Stellung in der Nomenclatur der Neu- 
rosen einger~tumt hat, ist daher nut sehr zu begrfissen. 

Ich gelange nun zu meiner hauptsachlichsten A ufgabe, namlich 
zur naheren Berficksichtigung unseres Sectionsbefnndes. Bis jetzt ist 
man nur selten in der Lags gewesen fiber pathologisch-anatomisches 
Material zu verffigen, welches der uns beschaftigenden Krankheits- 
form augehSrt. Ich erlaube mir vorerst tiber dasselbe etwas ein- 
gehender zu referiren. 

Der choreatische Vater der zwei n~her beschri~benen F~lle yon Huber 
war wegen unheilbarer Geisteskrankheit in der Zfiricher Pflegeanstalt Rheinau 
versorgt und verstarb daselbst im Jahre 1871. Das Sr lautet: 
Asymmetrisches SohEdeldach; Diploe erhalten; an dot Innonfl~che dos Stirn- 
beins flaehs Exostosr yon einigen Zoli Durohmesser; [nnenfl~ohe tier Dura 
wit einera graugelblichen etwa sine Linie dioken Belag fiberzogen, der sich 
fiber den grSsseren Theil des Gehirns ausdehnt, am st~rks~en aber links und 
vorn ausgesproehen ist. Weiehe girnhaut hyperamisch, stellweise infiltrirt 
und getrfibt, yon tier Hirnsubstanz sehr leicht abziehbar. - -  In den Sinus 
weiche Gerinnsel, halbflfissiges Blut. - -  Die Gehirnsubstanz selbst seheint 
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nicht veri~ndert zu sein; Ventrikel nicht erweitort; Epondym glatt. Gef~sse 
an der Basis ohno Ver~inderungon. 

Anatomisehe Diagnose: Pachymoningitis interna; Leptomeningitis. - -  
Keino mikroskopischo Untersuchung. 

Die Tochter des obigen Pationten, wolche ebenfalls in Rhoinau verpflegt 
wurdo, ist seit VerSffontlichung der Huber ' schen Arboit gostorben und 
wurde yon Klobs seoirt. - -  Diesor Gelohrto hat nun in oinem Vortrago 15) 
fiber die Lehro dot Entzfindung diesen Fall zu seinon Er6rterungen verwendot 
und folgendo Mitthoilungon dariibor gemach~: 

,,Ausgedehnto Pachymoningitis h~morrhagioa mit Verkleinorung der 
ganzen Gohirnsubstanz und Erweiterung der Ventrikel. Die grauo Substanz 
participirt nioht an der Verkleinerung, sondern nur die weisse. Beider  ge- 
wShnlichen Chorea waren die Befunde bisher negativ. Hier fanden sich nur 
goringo Vor~nderungen yon Consistonz und Farbe, zum Theil scharf umsohrio- 
bone, zum Theil vorwaschene Horde. Mittelst H~imatoxylin-Eosin-F~rbung 
tingirte Sohnitte zeigten in diesen Horden eine fiberaus mgchtigo Zollnoubildung. 
3 - - 4  grosse und mehr kleino Zollon mit grosson I(ernen in einem Haufen. 
Es sind dies keineswegs omigrirte Leueocyton, da die Gef~isswand frei oder 
blos die Endothelion im porivaseul~i.ren Raum hyporplastisoh sind. WKhrend 
beider multiplen Scloroso, mit der das klinische Bild gowisse Aehnlichkeiten 
aufweist, die Sternzollenbildung (Deitors)  sohr m~ichtig ist, ist bei dioser 
Chorea die oigentliehe epiplastische Nouroglia hyperplasirt. Weitor land sich 
Verdickung einzelner Norvenfasorn in dot weissen Substanz, welehe wohl als 
ein seound~res Ph~inomen aufzufassen ist, hervorgerufen dutch die Compression 
seitens der vordichteten Zwischensubstanz, ebenso wie die an vielen Stollen 
mittelst der Weiger t ' scheu  Methode na.ohweisbaro Atrophic zahlreicher 
andoror Nervenfasern. 

Einon weiteren, in diosem Falle yon orblicher Chorea, ebenso aber auch, 
wonngloich soltener, bei dor multiplen Hirnseleroso gemaehten bomerkens- 
werthon Befund bilden hyaline, mit Eosin und Carmin sich roth f~rbondo 
Thromben, wolche in don Blutgef~ssen der weissen Hirnsubstanz vorkommon. 
Dieselben bilden ontweder kuglige odor maulbeerfSrmigo K6rper, welehe frei 
in den kloinston Arterien und Capillaren liegon, ohno das Lumen derselben 
auszuf/illen; soltener bilden sie l~ingere Pfr6pfo, an deren Enden vielfach noeh 
die Entstehung aus zusammonschmolzenden kugligon Massen wahrzunehmen 
ist. Der Vortragende nimmt an, dass dieselben aus einer Verschmelzung 
hyalin entartoter rother BlutkSrperehen hervorgohen und eine durohaus locale 
Entstehung haben. (Boi der Untersuohung dos Hautblutes oines gleiohfalls 
mit Chorea behafteten Bruders der Wogmann konnten sic yon Herrn Dr. 
Hub er nieht nachgewiesen werden.) Jedenfalls sind sic keine Erscheinung, 
wolcho der herodit~ren Chorea eigenthfimlich ist odor gar die Ursache der- 
solben bildet. u bleibt aueh hier nur die Annahme fibrig, dass sie 
ans loealen Circulationsst6rungen hervorgehen, welche dureh die Gefiisscom- 
pression Seitens tier schruml~fenden Hirnsubstanz bewirkt worden. 

Uebor die Ursaohen dieser eohten parenehymat6sen Entziindungen ist 
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vor dot Hand wenig zu sagen, da wit sio nut in ihrom spiiteren Verlaufo 
kennen. In ihrem erston Anfangr m6gon sio wohl zum Theil infectiSser Natur 
soin ; sieherlich spiolt aber boi ihnon oiue Umwandlung dor Gewebs-Vegetation 
oino bedeutendo Ro]lo. Dieselbe kann ebensowohl sieh auf dem Wego erh- 
liohor Uebertragung fortpflanzen, wio sic im Anschluss an infectiiiso Procosso 
ontsteht, vielloioht unter dem Einfiuss uervSser StSrungen, wia man aus dam 
bamerkten auffiillig hiiufigen gorkammet~ ehronisah parenahymatSser (inter- 
stiti~llar) Pn~umonien b~i Geisteskranken schliesson k~nnta." 

Betreffs tier beiden Saotionsborichte yon Macleod ~6) hat Lannois  
Bedenken erhoben, ob as sioh wirklich um Huntington 'sohe Chorea han- 
delta, da die Bawegungen artier dora Willensimpulsa verschwanden. Ieh haba 
deshalb die zwai F/ille (2 Sohwostern) in mainer obigen Zusammr 
nioht verwarthat~ will ahar bier anfiihran, dass bai dar ainan Autopsia siah 
ain H~matam, bei dot anderen einiga fibrSse Geschwiilsta der harten Hirn- 
haut vorfandan. 

Mit dieser AufzS, hlung habe ich die mir zu Kenntniss gekommenen 
pathologisch-anatomischen VerSonderungen bei H u n t i n g t o n ' s e h e r  
Chorea erledigt. 

Zur Besprechung unseres Falles fihergehend, mSchte ich auf die 
nachgewiesene Pachy- und Leptomeningitis, cbenso auf das sclei'o- 
sirte Sch~deldaeh kein allzu grosses Gewicht legen; solehe Befunde 
kommen bei den mannigfaltigsten Formen yon Psychosen vor, haben 
also niehts Charakteristisches. 

Das Gehirn selbst bet makroskopisch keine bedeutenden Ver- 
Knderungen. Wir fanden keine sichtbaren Horde; keiue wesentliche 
Gef~sswanderkrankung; kein Hydrocephalus; auch liess sich die 
Bl~tsse der Gehirnsubstanz dutch die hochgradige Abmagerung und 
Ani~mie des Patienten recht gut erkl~tren. Sehr auffallend war nut 
bei entschiedener Abflachung einzelner Hirnwindungen das doch be- 
deutende Hirngewicht, welches in keinem Verhi~ltnisse mit der schou 
welt gedieheneu geistigen Abstumpfung stand. 

Der Befund am Herzeu, auf den wit naturgem~ss, d a e s  sich um 
eine Chorea handelte, grossen Worth legten, fiel ebenfalls negativ 
aus, da sowohl die leichten Verdickungen an der Mitralklappe, als 
auch die degenerativen Prozesse am Herzmuskel selbst zu den hau- 
figen und ebenfalls nicht charakteristischen Seetionsresultaten gehSren. 
Das linksseitige kieiue pleuritische F, xsudat war ganz frisch und ist 
wohl nut in den letzten Tagen vet dem Tode entstanden. 

Einen viel tiefer gehenden Einbliek in die vorliegenden Ver- 
auderungen gewi~hrte uns abet die mikroskopische Untersuchung des 
Gehirns. Nach geniigender H~trtung in Mfil ler 'scher Fliissigkeit 
fandan wie sowohl in der weissen wie auch in der grauen Substanz 
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des ganzen Organs eine bald mehr, bald weniger ausgesprochene, 
stets herdweise anftretende Ansammlung yon zel[igen Elementen, die 
sich in keiner Weise mit normalen Bildern yon entsprechenden Ab- 
sehnitten des centralen Nervensystoms deckten und durchaus patho- 
logischen Ursprungs sein mussten. Dieselben waren in das gesunde 
Gewebe hineingewuchert, hatten zahllose pericellulih'e und perivascu- 
llire R~iume ganz odor theilweise angefiillt und das ~ervengewebe 
selbst, sowohl Ganglienzollen wie auch Nervenfasern, in reiehlichem 
Masse ersetzt und zum Schwunde gebracht. 

Welchen Ursprungs sind nun diese Zellen und welehe Form yon 
Gehirnerkrankung haben sie hervorgerufen? 

Bevor ich diese Frage zu beantworten suche, will ich mir ge- 
statten, vorher einige Bemerkungen fiber die normale Histologie des 
centralen Nervensystems vorauszuschicken. 

1Sach den neuesten Untersuehungen yon His ,7) differenziren sich 
schon in sehr frfiher Zeit die Zellen des embryonalen Medullarrohrs 
in Epithelzellen (Spongioblasten) und in grosse Keimzellen (Neuro- 
blasten). Die Ersteren sind langgestreckt, entsenden je einen inneren 
und einen ausseren Hauptauslaufer sowie einzelne seitwlirts gerichtete 
Nebenauslliufer. Die Zweige gehen mit den benachbarten Zellen viel- 
fach ineinander tiber, treten nach innen mit der inneren Grenzhaut 
oder Saulenschicht in Verbindung, nach aussen bilden sie durch viel- 
fache Quertheilungen einen dicht gewobeuen Sehleier, der als Rand- 
sehleier bezeichnet wird. Dadureh entsteht eine stark verzweigte 
Gerfistsubstanz (das Myelospongium), das spator verhornt und er- 
h~irtet. 

Da in den Maschen dieses Schwammnetzes die Neuroblasten oder 
sp~tteren blervenzellen eingebettet sind, so hat es sowohl die Bedeu- 
tung einer Stfitzsubstanz des Organs als auch die Aufgabe, den sich 
bildenden Nervenfasern ihre einzunehmende Richtung zu bestimmen. 
Das Myelospongium spielt aber nicht nur bei der ersten Entwiekelung 
des eentralen :Nervensystems eine sehr wichtige Rolle, sondern stellt 
einen ganz wesentliehen Bestandtheil des fertigen Gehirns und Rfieken- 
marks dar, weleher yon den Autoren bald als Grundsubstanz, bald 
als zellenarme oder zellenfreie Nenroglia, bald naeh E w a l d  und 
Kfihne  als Neurokeratingerfist der grauen Substanz u. s. w. besehrie- 
ben wurde. Bei der so grossen Mannigfaltigkeit der Grundelemente, 
welche im Gehirn des Erwachsenen die Maschen dieses Ger/istes aus- 
f/illen, ist dasselbe an Zupfpr~iparaten wohl gar nicht, an Schnitt- 
pr~iparaten aber schwer als solches zu erkennen. 

Zur Untersuchung unseres pathologisch-anatomischen Materials 
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habe ich seit einer Reihe yon Jahren vielfachen Gebrauch yore Ge- 
friermicrotom gemaeht. Nicht selten wurden auf diese Weise Hirn- 
partien gesehnittea, welche noeh nicht genfigend gehartet waren und 
ich erhielt Pri~parate, bei denen die Zellen, die Nervenfasern und die 
Gefiisse dutch den Einfluss der Kalte sehr gelitten hatten. Dabei 
blieb jedoch regelmiissig ein mehr oder weniger grobmaschiges Gerfist in 
der grauen Hirnrinde zurtick, dem ich erst im letzten Jahre grSssere Auf- 
merksamkeit geschenkt habe. Um nun Risse und Spalten so viel als m0g- 
lich zu vermeiden, habe ich anfanglich ganz frische, etwa I/~--V2 Cbcm. 
grosse Gehirnstficke fiir 6 Stunden in Aikohol absolutus eingelegt 
und dann wieder in Aqua destillata bis zum Untersinken gelassen. 
Sie wurden darauf vollsti~ndig bis zum Gefrieren gebraeht, gelangten 
fiir kurze Zeit neuerdings in Alkohol und spi~ter nach dem u 
schlage meines damaligen Collegen Herrn Dr. H e m a l a  in .alas sehr 
leicht gefrierende Oleum Anisi; man erhfilt damit auf  der Gefrier- 
platte sehr gleichmassige rind dfinne Scbbitte, die mittelst Hiima- 
toxylinalaun oder Magentaroth gef~rbt werden. 

In den letzten Monaten habe ich noeh deutlichere Priiparate er- 
ha l t en ,  indem ieh die kleinen gleich bach tier Section entnommenen 
Gehirnstiicke ftir 54 Stunden in l/2proc. Cbroms~urelSsung theilweise 
hi~rtete, dann anf der Gefrierplatte schbitt und die Schnitte mit 
Carminammoniak farbte. Das sehr resistente Geriist ist blassroth; 
die noch siehtbareb D e i t e r s ' s c h e n  bad Ganglienzellen dunkelrotb; 
wird mit angesliuertem, destillirten Wasser welter differebzirt, so 
beben sich die zelligen Elemente in iiblieher Weise mehr hervor, 
wlihrebd die Stfitzsubstanz erblasst oder sogar ganz unsichtbar wird. 

Der beste Beweis, dass w i r e s  hier mit keinen Kunstproducten 
zu thun haben, ist wohl darin zu suchen, dass dieses zierliche 
Balkenwerk je nach tier Lokalitlit, aus der es sichtbar gemacht 
wurde, bald ebgere, bald weitere Maseheb zeigt. 

Die ffir reich sehr nahe liegende Aufgabe, die Versuche YOn 
E w a l d ,  Kf ihne  und C h i t t e n d e n t S ,  ~), speciell das in der Arbeit 
der zuletzt gebannten Gelehrten angegebene neue Verfahren zur Dar- 
stellung des Neurokeratingeriistes zu wiederholen, habe ich leider 
bis jetzt nicht erffillen kSnnen. 

In den Mascheb des Neurospongium befinden sich in erster Linie 
die Keimzelleb oder b~euroblasten. Dieselben zeigen nach His Kern- 
theilungsfiguren, habeb anfiinglich eine rundliche Gestalt~ werden 
spiiter birnfSrmig und sebden an einem ihrer Pole einen Fortsatz ab. 
Ursprfinglich dicht unter der Grenzschicht der Epithelzellen gelegen, 
riieken die Neuroblasten allmMig nach aussen und zwar so lange, 
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bis sie den Randschleier erreichen; bier werden die ZellkSrper auf- 
gehalte~, wtihrend die Fortslitze ihren Weg welter verfolgen kGnnen. 

Diese Neuroblasten reprtisentiren die spateren Ganglienzellen, 
ihr Fortsatz den zukfinftigen Achsencylinderfortsatz. Nach innen yore 
Randschleier befinden sich Zellen und Fortslitze, nach aussen die 
Fortsiitze allein, welche sich zu Fasern ausbilden und die erste An- 
lage der weissen Substanz darstellen. 

Sp~ter nehmen die Nervenzellen an Umfang zu und erhalten all- 
mlilig ihre fertige Gestalt, die, wie ich glaube, eine unregelmiissige, 
stark verzweigte Configuration besonders deshalb annimmt, well der 
wachsende Zellk~irper sich nach dem fest gewordenen Neuroglia- 
gerfist richten muss. Die Wurzeln der eigentlichen protoplasmatischen 
Fortslitze wi~ren also als Ausstfilpungen des grSsserwerdenden 
GanglienkSrpers und a|s integrirende Bestandtheile desselben anzu- 
sehen; bekanntlich theilen sie mit ihm auch die gleiche S t r u e t u r . -  
Anders verhiilt es sich mit dem Achsencylinderfortsatze, welcher 
nach einem kiirzeren oder liingeren Verlaufe zu einer markhaltigen 
:Nervenfaser sich umwandelt. 

Ich mSchte nun die mir gebotene Gelegenheit benfitzen~ um in 
aller Kiirze meine frfiheren Mittheilungen 2o) fiber die Verhiiltnisse der 
Achsencylinderfortstitze zu den markhaltigen Nervenfasern theilweise 
zu corrigiren, theilweise zu ergiinzen. 

Go lg i  ~1) hat mit Hfilfe seiner Methode folgende Siitze aufgestellt: 
Jede Ganglienzelle besitzt nur einen in mehr oder weniger Aeste zer- 
fallenden nervSsen Fortsatz. Je naehdem er nun seine Individualiti~t 
his zum Uebergang in eine markhaltige Nervenfaser beibehi~lt und 
nur einige Seitenzweige abgiebt, oder abet gleich nach Verlassen der 
Ganglienzelle in ein Netz yon zahlreichen Aesten zerf~llt, werden 
Nervenzellen I. und I[. Ordnung unterschieden. Die erste Categorie 
wfirde vorzugsweise motorische, die zweite sensible Functionen fiber- 
nehmen. - -  Die protoplasmatischen Fortslitze sind ausschliesslich 
Ernfihrungsbahnen der Zelle; sie treten theils mit den Spinnenzellen, 
theils mit den Geflisswandungen in Verbindung. 

R o s s b a e h  und S e h r w a l d  ~2) bestritten nun die Riehtigkeit dieser 
Anschauung vol[st$indig. Sie nahmen an, dass bei Anwendung der 
Golg i ' s chen  Methode nur die Riiume and Spalten, welche sich um 
die Gefiisse nm die Ganglien- und Spinnenzellen, sowie um deren 
Verzweigungen befinden, dargestellt werden; die kGrperlichen Gebilde 
selbst wfirden ungeflirbt bleiben. Da sie annehmen, dass diese 
R$iume und Spalten Lymphbahnen repri~sentiren, so sei das G o l g i ' -  
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sche Verfahren das beste Mittel, um das complicirte Lymphgefi~ss- 
system des centralen Nerveusystems zur Anschauuug zu bringen. 

Indem ich die ursprfinglichen Golg i ' s chen  Priiparate zuerst mit 
10proc. Hydrobroms~iure behandelte, dann dem Sonnenlichte aus- 
setzte und endlich mit concentrirter Hydrobroms~ure (40proc.) oder, 
wie ieh es jetzt ausschliesslich mache~ mit der yon Pa l  23) angege- 
benen l proc. Sol. Natrii subsu|furosi differenzirte resp. die Nieder- 
schlage, welche sich um die kSrperlichen Gebilde befindeu, mehr 
oder weniger zur Aufi5sung brachte, glaube ich den Beweis geliefert 
zu haben, dass sowohl die extra- wie auch die intracellul~ren und 
fibrilliiren Elemente des Gehirus sichtbar gemacht werden. 

Bei diesen Versuchen erhielt ich Gauglienzellen, die in ihren Di- 
mensionen gleich gross waren wie die gewShnlichen Carminbilder; 
ebenso aber verschwanden die manchmal zahlreichen Aeste der 
Achsencylinderfortsi~tze, so dass ich reich weit eher der Meinung zu- 
neigte, dass diese Zweige als Lymphkanlile angesehen werden sollen 
und dass die ursprfingliche Annahme des Ungetheiltbleibens dieses 
nerv~isen Fortsatzes die richtige sei. 

Seitdem war es mir nun mSglich, auch an den mit Sonnenlicht 
und Sol. Natrii subsulfurosi gewonnenen Prliparaten verzweigte Achsen- 
cylinderfortsi~tze zu sehen; zum ersten Mal in den Nervenzellen, welche 
aus den Centralganglien einer Krahe stammteu spi~ter dann auch am 
menschlichen Gehirn. Ueber den Ursprung der zahliosen markhaltigen 
Nervenfasern der grauen Hirnrinde, wie sie die E x n e r ' s c h e  oder die 
\u  Methode zur Ansehauung bringt, glaube ich jedoeh 
noch immer annehmeu zu dfirfen~ dass dieselben ihre Entstehuug 
uicht nur dem ursprfingliehen Achseucylinderfortsatze mit seinen 
Aesten verdauken, sondern dass auch yon den protoplasmatischen 
Fortsgttzen spi~ter secundlire Achsencylinderfortsatze abgehen, die 
ebenfalls sich fiber kurz oder lung mit Mark umhfillen. 

In anderen Worten, ich m(ichte noeh immer an der frfihertn An- 
sicht yon Deiters2~),  G e r l a c h  25) u. s. w. festhalten, das die Ganglieu- 
zellen vielfaeh mit einigeu ~ervenfasern in directem Zusammenhang 
stehen. Der absolute Beweis yon der Richtigkeit dieser Anschauung 
wird naturgem~ss erst danu geliefert, wenu es gelingt, eine soiche 
Faser so welt zu verfolgen, bis sie sich mit Mark umhfillt. Mit Hfilfe 
des combinirten Go lg i ' s chen  und W e i g e r t - P a l ' s c h e n  Verfahrens 
habe ich in allerdings sehr seltenen Ausnahmen sehen kSnuen, wie 
ein durch Si|bersalze sehwarz gef~rbter Achsencylinder zweifellos in 
eine blaue markhaltige Nervenfaser fiberging. Bei Anwendung der 
Immersionslinse abet entstand unter der uugeheuren Menge der dar- 



Uober einen Fall Huntington~scher Chorea. 175 

gestellten Elemente noch immer ein Zweifel, ob es die niimliche 
Faser sei, die sich his zum ZellkSrper selbst verfolgen lasse. 
F t e c h s i g  26) hatte bekanntlich mit seiner Rothhoizflirbung mehr 
Gliick, indem er zahh'eiche Uebergs aus dem Hauptachsencylin- 
derfortsatze and seinen Aestea in die markhaltigen Nervenfasern 
darstellen konnte; trotz mannigfacher Versuche mit einem Pr/iparat, 
welches mir aus dem Gr i ib le r ' schen  Laboratorium in Leipzig za- 
gesandt wurde, ist mir his jetzt diese sehr interessante Combination 
der Golgi ' schen Methode nicht gelungen. 

Nichtsdestoweniger miichte ich zur Begr~indung des Satzes, dass 
es Ganglienzellen in der tiirnrinde giebt, die nicht nur einen, sondern 
mehrere nervSse Fortslitze besitzen, folgende Thatsachen anfiihren: 

1. Ich erhielt zuweilen Golgi ' sche  Pri~parate, bei welchen die 
sichtbar gemachten Fasern die nlimliche Vertheilung zeigen, wie die- 
jenige der markhalt]gen Nervenfasern an Schnitten, welche nach 
W e i g e r t  oder E x n e r  gef~rbt warden (radiate und interradi~ire 
Biindel; ferner Meyne r t ' s ches  Associationsbfindel). Stets stammen 
einzelne dieser Fasern aas der gleichen Ganglienzelle. 

2. Go lg i  legt ein sehr grosses Gewich~ auf die ~ussere Stractur 
des Achsencylinderfortsatzes; sehr h/iufig ist nun dieser dutch seine 
glatte Oberfiache, dutch seine Feinheit and dutch sein eigenthiim- 
liches glitnzendes Aussehen sofort yon den anderen Aesten zu unter- 
scheiden. Es giebt aber auch Zellen, welche mehreren solcher Fort- 
si~tze den Ursprung geben und die ich mit dem besten Willen nicht 
von einander trennen kann. 

Als solche m6chte ich nun ganz besonders die kleinen Nerven- 
zellen aus der Fascia dentata Tarini anfiihren, auf deren n/ihere Be- 
obachtung speeiell Golg i  aufmerksam gemacht hat, da er land, dass 
gerade sie iiber seine Anschauungen am besten Aufschluss gebea. 
Nach seiner Beschreibung n/~mlich senden diese sehr kleinen Nerven- 
kSrper an einem ihrer Pole 3--4 protoplasmatische, am anderen aber 
nur einen einzigen nervSsen Fortsatz ab. Ich gebe zu, dass diese 
Beschreibung meistens die richtige sei~ dagegen fehlt es durchaus 
nicht an Bildern, bei denen am nlimlichen Pol nicht nur ein, sondern 
zwei bis vier solche durchaus gleichartige Forts/itze abgehen. 

Die Annahme, class die protoplasmatischen Fortsatze nur Er- 
nlihrungsbahnen der Ganglienzellen darstellen, mSchte ich auf Grand 
meiner Beobachtungen vorl/iufig nicht unterstfitzen. Sie kann ihre 
Erk]iirung allerdings recht wohl in Priiparaten, die mittelst der ur- 
spriinglichen Golg i ' s chen  Methode gemach~ warden, finden, da bei 
solchen Schnitten die protoplasmatischen Forts~ttze scheinbar in die 
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D e i t e r s ' s c h e n  Zellen iibergehen. Mit R o s s b a c h  und S e h r w a l d  
glaube ich aber, dass diese Bilder nut der Sichtbarmachung der 
perifibri[l~ren Raume ihre Entstehung verdanken. 

KSl l ike r~ l )  *) hat/ibrigens in der allerjfingsten Zeit sehr werth- 
volle Untersuchungen mittelst der Go lg i ' s chen  Methode uud ihrer 
Modificationen angestellt, ohne bis jetzt sich fiber die Natar der pro- 
toplasmatischen Fortsatze der Ganglienzellen mit Bestimmtheit aus- 
zusprechen. 

Zum Schlusse will ich noch anffihren, dass ich in meinen 
sftmmtlichen PrHparaten hie ein Beispiel gefunden habe, dass die 
nervSsen oder protoplasmatischen Fortsatze des einen GanglienkSrpers 
mit den entsprechenden des anderen Anastomosen eingehen. 

Die bis jetzt beschriebenen %mbryonalen Phasen des centralen 
Nervensystems erstrecken sieh nur auf die allerersten Wochen des 
f6talen Lebens. Wenn ich nun der grundlegenden Untersuchung yon 
His  welter folge, so ist bis Mitre des 2. Monats die weisse Substanz 
noch vollstHndig kernfrei. Erst yon diesem Zeitpunkte an treten yon 
aussen und zu gleicher Zeit mit dan Gefi~ssen Zellen auf, welche 
wahrscheinlich bindegewebiger Abkunft sind und weiterhin auch in 
die graue Substanz vordringen. Dieselben halt His  ftir die Vorgebilde 
der D e i t e r s ' s c h e n  Zellen, welche mit den Sponglioblasten keine 
Gemeinschaft haben. 

Diese Beobachtung und zu g[eicher Zeit auch Best~tigung der 
Ansichten frfiherer, sehr namhafter Autoren (Hen le  und Merckel~S), 
KSll iker29),  Roth:~O), Boll31), Eichhors t32) ,  D e i t e r s ,  J a s t r o -  
witz3a), K l e b s  und Andere~ hat eine weitgehende practische Be- 
deutung, da sie uns in der Deutung mannigfaltiger pathologisch-ana- 
tomischer Befunde ganz wesentlich unterstfitzt. 

l~ach J a s t r o w i t z  und Bol l  handelt es sich ursprfinglich um 
Zellen mit einem relativ grossen Kern, welche nicht nach allen Oimen- 
sionen gleichmassig entwickelt sind, sondern meist nach einer Rich- 
tung abgeplattet erscheinen, so dass sie eine gewisse Aehnliehkeit 
mit der Linsenform haben. Spater zeigen sich in diesen Zellen mehr 

~) Ebenso RamSn y Cajal  (hnatomischer An zeiger 1890), v. Len- 
k o s s ~ k (Correspondenzbiatt ffir Sehweizer Aerzte 18 91), W a 1 d e y e r (Ueber 
eiuige neuere Forsehungen im Gebiote derAnatomie des Centralnervensystems, 
Leipzig 1891), Obors te ine r  (Anleitung beim Studium des Bauos der ner- 
vSsen Centralorgane, Leipzig und Wion 1 8 9 2 ) . -  hueh hat Ram6n y Caj al 
in der Grosshirnrindo des Kaninohens bipolare und dreieokige Nervenzellen 
mit mehreren 51erveufortsiitzen gesehoa. 
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oder we'niger zahlreiche Fortz'~tze; sie wandeln sich zu den bekannten 
Spinnen-, Stern-, Pinselzellen urn, welche in den letzten Jahren ganz 
besonders yon Ranvier3~),  yon 6 o l g i ,  yon V i g n a l  3~) und yon 
G i e r k e  3~) beschrieben wurden. Besonders Letzterer hat in seiner 
vorzfigliehen Arbeit eine erschtipfende Abhandlung fiber diese Zell- 
formen gegeben and den Nachweis geliefert, class sie dutch das 
ganze Gehirn, sowohl in der weissen wie in der grauen Substanz, in 
sehr grosser Zahl vorhanden sind. Hand in Hand mit tier Bet'tick- 
sichtigung der D e i t e r s ' s c h e n  Zellen hat aber G i e r k e  auch die 
Grnndsubstanz als zusammengehSrend mitber/icksichtigt und daraus 
den Schluss gezogen, dass beide gleichen Ursprungs seien, niimlich 
als epitheliale Gebilde angesehen werden so[len. 

Auf Grund der jetzigen embryologischen Kenntniss ist eine solche 
Annahme kaum mehr mSglichund es liegt viel n~iher, die D e i t e r s -  
schen Zellen als bindegewebige Elemente zu betrachten, und zwar 
dies um so mehr, well sie mit den Blutgef~tssen vielfach in directem 
Zusammenhang steheu. 

Es wiirde reich zu welt ffihren, in die Ddtails der Ausbreitung 
dieser Zellen und Beschreibung ihrer mannigfaltigen Formen einzu- 
treten. Indem ich reich an die G i e r k e ' s c h e  Arbeit halts and reich 
ausserdem auf zahlreiche G o l g i ' s c h e  Prliparate stfitze, kann ich nur 
mittheilen, dass sis sich sowohl an die Geffisse als auch an die Wan- 
dungen der pericellu]fireu nnd perifibrill~iren R/iume anschmiegen und 
durch zahllose Fortsi~tze ausgezeichnet sind. Ob sie nun dutch ihre 
huskleidung des pericsllularen Raumes die Rolls eines eigentlichen 
Endothels fibernehmen, wie ss A d a m  k i e w i c z  a~) und k/irzlich 
F r i e d m a n n  3s) hervorgehoben haben, mSchte ich mir nicht erlauben 
zn entscheiden; wir werden in der Folge sehen, dass Beobachtungen 
an pathologisch anatomischem Material ffir sine solche Aunahme sehr 
sprechen dfirften. 

Wenn ich in einigen Siitzen das soeben Mitgetheilts recapitulire, 
so ist dis histologische Configuration des Gehirns folgende: 

1. Das aus der Epithelplatte stammende und festgewordene Myelo- 
spongium, welches ein je nach der Localitiit wechselndes, bald 
mehr, bald weniger dichtes Schwammnetz darstellt, in dessert Mascheu 
die sfimmtlichen /ibrigen Elemeute des centralen Nervensystems ein- 
gebettet sind (epitheliale Neuroglia). 

2. Die Ganglienzellen mit ihren protoplasmatischen Verzweigun- 
gen und ihren ziehenden Axencylinderforts/itzen. Eine Verbindung 
zwischen den Fortsiitzen der einen mit denjenigen der anderen Gan- 
glienzelle findet nicht statt. 

~krchiv s PsychJatr ie .  XXIV.  J.. I:Ieft. 12  
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3. Die Nervenfasern. 
4. Die Gefasse. 
5. Sehr zahlreiche mit den Gefassen und speciell mit deren 

Adventitia zusammenhangende Bindegewebszellen (D e i t e r s'sehe, 
Stern-, Spinnen-, Piuselzellen), welehe sieh reichlich verzweigen und 
mitteist ihrer Aeste mit den benachbarten Gefi~ssen in Beziebnng 
stehen (biudegewebige Neuroglia). 

6. R'~ume und Spalten, welche die Nerven- und Bindegewebs- 
zellen nebst ihren Forts~,tzen, die Nervenfasern und die Gefasse um- 
geben; dieselben sind nach innen vom Organ selbst, das sie nmbiil- 
leu, nach aussen yon der epithelialen Statzsubstanz begrenzt. 

Die Raume und Spalten geh(iren wahrscheinlich dem Lymph- 
apparat an und sind mit dem Urlymphsystem, wie es yon H o f m a n n  
und R a u b e r  ~9) beschrieben wurde, wohl identisch. Eine directe 
Communication mit dem secuudaren Lymphgefassapparat (subadven- 
titieller oder R o b i n - V i r c h o w ' s c h e r  Lymphraum; subarachnoidale 
Lymphri~.ume u. s. w.)findet wegen der tiberall vorhandenen Grenz- 
sehicht des Myelospongium nicht start; dieselbe wird ausschliesslich 
indirect dutch Yermittelung der Bindegewebezellen und ihrer zahl- 
reichen sich kreuzenden Fortsiitze hergeste[lt. 

Nach diesen Mittheilungen fiber die normale Histologie des Ge- 
hirns kehre ich zu unserem Falle zurfick. Die mikroskopische Unter- 
suchung ergab eine ganz bedeutende, meistens yon kleinen Heerden 
ausgehende Ansammlung yon Zelligen Elementen, welche unter nor- 
malen Verhaltnissen in keiner Weise sich bemerkbar machen. Zur 
ErkI~rung ihrer Entstehung w~iren folgende MSglichkeiten denkbar: 
entweder stammen sie aus den Geflissen und sind mit ausgewanderten 
Blutzellen vergleichbar; oder sie sind dutch Wucherung der fixen Ge- 
webselemente entstanden. 

Ich glaube nicht, dass wir uns an die erste MSglichkeit halten 
kSnnen; die Gefiisswandungen waren wohl theilweise ver~tudert, aber 
doch nicht in einem solchen Grade, dass eine so ungeheure Menge 
yon Entziindungsproducten dadurch denkbar ware. Ausserdem batten 
diese Gebilde ihren Sitz in den perivasculliren und nicht in den sub- 
adventitiellen R~umen; endlich stimmt ihre Gestalt und ihre GrSsse 
durchaus nicht mit derjenigen yon ausgewanderten LymphkSrperchen. 

Wit mfissen daher annehmen, dass die fixen Gewebselemente den 
kraukhaften Process herbeigeffihrt haben. Unter denselben kSnnen 
wir jedenfalls die Nervenzellen mit absoluter Sicherheit ausschliessen; 
wenn dieselben gerade wie auch die Nervenfasern 51oth gelitten haben, 
so sind es secund~re Processe, welche diese Veranderungeu bedingten. 
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Sehr verlockend dagegen ist die Annahme, welche, wie schon 
oben angeffihrt, yon K l e b s  hervorgehoben wurde, dass die beschrie- 
benen Zellen als Elemente der epithelialen ~Neuroglia aufzufassen 
w~ren. In diesem Falle wiirden wir eine abnorme Zellenneubildung 
vet uns haben, welche aus Spongioblasten bestehen mfisste; wenn 
wir aber einen Blick auf die Zeiehnungen yon His werfen, so miissen 
wir sofort zugeben, dass unsere Gebilde mit seinen Spongioblasten, 
die sich durch sehr reichliche, ein Balkenwerk bedingende Ver~tste- 
lungen auszeichnen, in keiner Weise Aehnlichkeit haben. Da iibrigcns 
die epitheliale Neuroglia sehr fl'iih verhornt nnd beim Erwachsenen 
aus einer homogenen structurlosen Grundsubstanz ~'on weicher, abet 
fester Consistenz besteht ( G i e r k e ) ,  so kSnnen wir dieselbe kaum in 
Berficksichtigung ziehen. 

Ich bin der Ansieht, dass wit es bier mit Bindegewebszellen zu 
thun haben, welche sowohl mit den you J a s t r o w i t z  und Bol l  ge- 
zeichneten Vorgebilden der D e i t e r s ' s c h e n  Zellen als mit den yon 
F r i e d m a n n  in seinen Arbeiten fiber die nicht eitrige Encephalitis 
ganz besonders hervorgehobenen epitheloiden Zellen identisch seien. 
Ihre Gestalt, ihre GrSsse, ihre inselartige Vertheilung, dann ihr Hin- 
einwachsen in die pericelluliiren Riiume stimmen so vollst~ndig mit 
der Beschreibuug des zuletzt genannten Gelehrten, dass ich ohne 
Bedenken unseren Fall ebenfalls unter die Formen der nicht eitrigen 
Encephalitis einzureihen wage. 

Im Gange der Untersuchung sind leider zwei Methoden vernach- 
lassigt worden, welche uns in die feineren Verhi~ltnisse dieser Bil- 
dungszellen des Bindegewebes grSssere Klarheit verschafft batten; 
ich meine die N i s s l ' s che  und dann zum Nachweis eventueller Kern- 
theilungsfiguren die F l e m m i n g ' s c h e  Methode. Da die Section erst 
30 Stunden nach dem Tode stattfinden konnte, wurde yon dem zu- 
letzt genannten Verfahren ganz abgesehen; zur sp~teren Niss l ' schen 
F~trbung legte ich nur kleine Abschnitte aus dem Thalamus opticus 
und aus der linksseitigen vorderen Centralwindung in Alkohol und, 
wie es sich sp~ter zeigte, waren es gerade zwei Gebiete, welche im 
Allgemeinen vnm krankhaften Processe nur m~.ssig ergriffen waren. 
Auch gelang mir die Tinction mit Magentharoth nut mangelhaft, mit 
H~matoxylinalaun besser, aber doch nicht in geniigender Weise. 
Immerhin war es mir mSglieh, zahlreiche, gut erhaltene und eine 
schiine Laugsstreifnng zeigende Ganglienzellen aus dem Thalamus op- 
ticus und aus dem Gyrus centralis anterior nachzuweisen; in der 
weissen Substanz machten sich nur die Kerne geltend; auch diese 
waren zu kleinen Gruppen yon 6--10 versammelt. 
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Meine massgebenden Bilder verdanke ich der W e i g e r t - P a l -  
schen und dann ganz besonders der Carminammoniakfgrbung, welche 
auch F r i e d m a n n  bei seinen Untersuchungen hervorhebt; ich mSchte 
iibrigens auch bier und gestfitzt auf vieljP.hrige Erfahruugeu den Satz 
yon F o r e l  ~~ lebhaft unterstfitzen, dass unter sgmmtlichen Untersu- 
clmngsmethoden des pathologisch veriinderten centralen Nervensystems 
die ursprfinglich G e r l a c h ' s c h e  die brauchbarsten und allgemeinsten 
Resultate giebt*). 

Gestiitzt auf eine Reihe yon Experimenten an Thieren, die eine 
traumatische Encephalitis bezweckten~ hat F r i e d m an n folgende kli- 
nische Formen der nicht eitrigen acuten Encephalitis unterschieden: 

1. Anatomisch-histologisch auf's engste verwandt mit der trau- 
matischen Aetzungsencephalitis. Sie ist charakterisirt dutch die 
dichte Ansammlung der grossen runden oder eckigen epitheloiden 
Elemente. 

2 Lebhafte homogene Schwellung der Neurogliazellen mit einer 
solchen der Axencylinder; gewShnliche KSrnchenzellen in reicher Zahl; 
Rundzellen; auch meist wuehernde Gefg.sswlinde, w/ihrend das epithe- 
loide Element fehlt oder zurficktritt. 

3. Capilllire oder mehr compacte Blutungen in der Hirnsubstanz; 
reichlich angehiiufte KSrnchenzellen; daneben aber dichte Rundzellen- 
ansammiungen. 

4. Entztindliche Processe, yon denen die einfachen Narben, Cysteu 
und Sklerosen herstammen, so~veit dieselben nieht dutch embolische 
oder thrombotische Erweichungen bedingt sind und endlich 

5. die gummSse Encephalitis mit dichter, kleinzelliger~ zum Zer- 
fall neigender Gewebsinfiltration. 

Nut die erste Form, welche als Hayem'sehe~2)  acute nicht eitrige 
Encephalitis bezeichnet wird, kaun auf unseren Fall Bezug haben, 
da dieselbe gerade dnrch die zahlreiche Ansammlung epitheloider 
Elemente charakterisirt ist. 

F r i e d m a n n  hat aus der Literatur und aus eigener Beobachtung 
17 solcher Figlle zusammengestellt, die in ihren pathologisch-histolo- 

*) K/irzlioh hat mir auch die Methodo von Krontha l  ~) boi tier Untor- 
suehung oines l?alle~ yon Landry ' sohor  Paralyso ganz vorziigliohe Bildor 
der motorischen Ganglienzellen des Rfickonmarks goliofort. Sowoh[ boi Mothy- 
leablau-als bei Curminammoniakfgrbung kommen zahlroiche Forts//tzo d~r 
G~uglienkSrloor sohr sohSn zumVorschoin and lassen sioh rocht welt verfolgen. 

huf Grand seiner Priiparate glaubt nun K ro a tha l  obenfalls die nervSso 
l~latur der protoplasmatischen Verzweigungeu hervorheben za k~innen. 
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gischen Verh~tltnissen gleich, pathogenetiseh abet sehr verschieden 
von einander waren; w$~hrend n~imlich die Entzfindung einige Mal 
genuin auftrat,  waren andererseits Embolusbildung und Thrombose, 
Trauma capitis und sogar Leptomeningitis purulenta als urs~ichlichc 
Memento angeffihrt. 

Die Beschaffenheit und der Sitz der Herde war ebenfaHs ein sehr 
mannigfaltiger; in der Mehrzahl der F/ille bestand keine Consistenz- 
verminderung, in anderen war eine Erweichung vorhanden; die Farbe 
erschien bald blass, bald rSthlich; die kleinen Herds blieben f~r's 
freie Auge in ether ganzen Anzahl yon Fallen fiberhaupt verborgen. 

Der Verlauf zeigt ebenfalls nichts Oharakteristisches und ist bald 
ein neuter, in 2--3 Wochen zum Tode ffihrender, bald abet schreitet 
der Process langsam, schubweise und in Attaquen fort, w~hrend da- 
zwischen ein Stillstand desselben sich einstellt. Wichtig ist auch die 
Beobaehtung, dass die epitheloiden Zellen lange in wenig ver~ndertem 
Zustande beharren und nut geringe Neigung zum Zerfall zeigen. 

Ueber die Natur der Horde gehen die Ansicbten sehr auseinan- 
der; H a y e m ,  der den ersten Fall vor 20 Jahrsn beschrieb, nannte 
den Process hyperplastische Encephalitis und glaubte, dass es sich 
um eine Vorstufe der Eitsrung handelte; sp~iter wurden diese zeIligen 
Elemente bald aus den proliferirenden Axencylindern~ bald aus dam 
wuchernden Endothel, bald aus den Neurogliazellen abgeleitet; ebenso 
hob man die nahe Verwandtschaft mit dam Gliom ganz speciell 
hervor*). 

Um bier diese Proliferation der epitheloiden Zellen zu erklaren, 
glaube ich, ohne mich auf einen hypothetischen Boden zu stellen~ in 
erster Linie die Hereditiit, welche sich in so prlignanter Weise geltend 
macht, beschuldigen zu mfissen. 

Die Annahme n~mlich, dass einzelne dieser Bindegewebszellen 
auf ihrer fi'fiheren embryonalen Stufe zurfickgeblieben sind, und dass 

*) Betroffs der Hirngliome mSehte ich die aus allerjiingster Zeit stare- 
monde Arbeit yon Buohholz 43) ganz besondors orwiihnon, welche untor sohr 
sorgfMtiger Bonutzung dor diosbozfiglichon Literatur obonfalls die Entstehungs- 
weiso dot an soinon Gliompr~iparaton gofundenon Zollformon (nobon don go- 
wShnliohon Spinnonzollon auch rundo odor loioht eokigo, ziemlioh grosso Zellon 
ohno Ausl~ufor) zu douten sueht. 

Uobrigons dtirfen wir hoffon, dass mit Fliilfo dor his jetzt noeh nioht vor- 
6ffontlichton W o i g o r t'schon Methodo **), woloho die bindegewobigo l'q euroglia 
alloin darstollt, aueh tiber alas noch so schwiorigo Goblet der histologisohea 
and pathologis~hen Zusammensotzung dot Hirngosohwtilsto neuos Lioht go- 
worfen wird. 
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diese in einer spateren Lebensperiode den Reiz zur weiteren Wuche- 
rung und zur Hervorbringnng der vorliegenden pathologisch-anato- 
mischen Krankheitsbilder gegeben hat, scheint mir kaum allzu gewagt 
zu sein. - -  Die Proliferation der zelligen Elemente ging jedenfalls 
herdweise vor sich; stets trifft man auf kleinere oder grSssere Haufen, 
die dann allerdings nicht selten ineinander iibergehen und deshalb 
sehr weite Bezirke in Mitleidenschaft ziehen. Ebenfalls fehlen u 
~tnderungen in den Zellen nicht, welche auf ihr sehr verschiedenes 
Alter hindeuten; ich miichte hier besonders die sehr hliufigen Klumpen 
und Conglomerate der Zellen nennen, an denen man keine normaleStruc- 
tur mehr erkennen konnte und welche Alauncarmin begierig aufnahmen. 
Sehr interessirt haben mich endlich die Rnndzellen deC pericellulliren 
Ri~ume, welche besonders grosse Neigung zur Wucherung zeigten; 
hier kann man sich wirklich nicht der Vermuthung erwehren, dass 
man ein eigentliches Endothel vor sich hat, das sich mit dem Endo- 
thel anderer Organe recht gut parallelisiren lfisst. Vielleicht werden 
uns sp~tere embryologische Untersuchungen noch mehr Klarheit in 
diese Verhliltnisse bringen, da gerade die Kenntniss der organischen 
Grundlage der Psychosen fiberhaupt und speciell der sogenannten 
fnnctionellen Psychosen durch den Nachweis eines typischen Lymph- 
endothels sehr befSrdert wiirde. 

Ueber die Art und Weise, wie sich in unserem Falle die epithe- 
loiden Zellen welter verbreitet haben, kann ich aus den oben an- 
geffihrten Grfinden keine bestimmten Mittheilungen machen; auf Grund 
der F r i e d m a n n ' s c h e n  Experimente wird es sich wohl auch hier 
um karyokinetische Processe gehandelt haben. In der Zukunft sollte 
eben bei solchen selten zur pathologisch-anatomischen Untersuchung 
kommenden Krankheitsformen die Section womSglich sofort nach er- 
folgtem Tode gemacht werden. 

Dass bei einer so weitgehenden Proliferation yon durchaus ab- 
normen Zellen secundare Erscheinungen an den fibrigen Elementen 
des Gehirns sich einstellen mfissen, ist, glaube ich, wohl selbstver- 
sti~ndlich. Abgesehen yon den schon angeffihrten Degenerationsvor- 
glingen an den epitheloiden Zellen selbst, mSchte ich besonders die 
Veranderungen an den Nervenfasern hervorheben (Aufquellen dos Axen- 
cylinders; kSrniger Zerfall des Myelinmantels), dann an den Ganglien- 
kSrpern, welche durch die in die pericelluli~ren R~ume wachsenden 
und dieselbeu mehr und mehr ausffillenden Rundzellen vollst~ndig atro- 
phiren~ endlich an den Gefi~ssen~ deren Wandungen verdickt erscheinen 
and eine Vermehrung der Adventitialker,e zeigen. Thrombenbildung 
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mit hyaliner Entartung, wie sie K lebs  gefunden bat, konnte ich keine 
nachweisen. 

Es entsteht nun die Frage, ob der geschilderte pathologisch- 
anatomische Befund genfigt, um das beobaehtete klinische Bild der 
H u n t i n g t o n ' s c h e n  Chorea zu erkltiren. 

Ich glaube, dass wir dieselbe in bejahendem Sinne beantworten 
dfirfen. 

Wir haben zweifellos einen organischen Process vet uns, welcher 
schubweise sich einstellt und das ganze Gehirn, speeiell abet' die 
Hirnrinde und die darunter liegende weisse Substanz in Mitleiden- 
schaft zieht. Da es sich anf~.nglich nur um kleine, eng umsehriebene 
Herde handelt, wird der dutch die wuchernden Zellen auf die Um- 
gebung ausgelSste Reiz nur ein beschr~inkter sein, nimmt dann aber 
mit dem Fortschreiten des Processes an Ausdehnung und an Inten- 
sit~t zu. Diese Reizsymptome lassen sich als Folgezust~inde einer 
corticalen Erkrankung durch den Willen unterdrficken: ich nehme an, 
class vermSge der Willensth~tigkeit die nur gereizte Zelle oder deren 
Fasern ihre Function vSllig wieder fibernehmen kann oder class die 
eng benachbarten und functionell gleichartigen Gebilde vicariirend 
daffir eintreten. Ausserdem ist es denkbar, dass die Reizvorg~nge 
keine genfigende Sti~rke besitzen, um auch im Schlafe eine Bewegungs- 
stSrung hervorzubringen; dass dieselben aber sich bei welt gediehener 
Erkrankung auch im schlafenden Zustand geltend machen, wird so- 
wohl durch unseren, als aueh durch einzelne yon L a n n o i s  ange- 
ffihrte Falle besti~tigt. 

Wegen der mangelnden allgemeinen Betheiligung des Geffiss- 
apparates sind die intensiven mit Bewusstseinst6rung einhergehenden 
apoplectiformen Insulte nicht vorhanden, dagegen lassen sich die 
bei gem/ithlicher Alteration sich einstellenden Exacerbationen der 
choreatischen Krampfe durch leichte CirculationsstSrungen recht wohl 
erklaren. 

In ~hnlicher Weise bekommen wir, gestiitzt auf die pathologisch- 
anatomische Untersuchung, einen Einblick in die verschiedenen 
Formen, wie sich die Krankheit klinisch darstellt; entweder namlich 
nimmt die Proliferation einen stetigen, bald langsamen, bald schnelleren 
Character an, oder sie geht stossweise vor sich und zeigt sogar in 
ihrer Entwickelung einen langer dauernden oder definitiven Stillstand, 
der als Heilung imponiren kann. Ffir alle diese Eventualitaten sind 
in der Zahl der bisherigen Beobachtungen Beispiele bekannt. Auch 
will ich gleich hier anffihren, dass die verschiedenen Krankheits- 
bilder, wie sie sich bei den einzelnen Mitgliedern der betreffenden 
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Familie zeigen, 'je nach der LocalitS.t der erkrankten Hirnpartie bald 
diese, bald jenc Symptome mit oder ohne choreatische Erscheinungen 
darbieten mfissen. Dadurch verliert allerdings das uns beschiiftigeude 
Leiden die Eigenthfimlichkeit, welche ihm durch einzelne Autoren 
vindicirt wurde, dass es sich ni~mlich bei der hereditiiren Chorea 
stets nut" am eine gleichartige Erkrankung der Descendenten handeln 
kSune. Schon H o f m a n n  hat in dieser Hinsicht grosse Bedenken ge- 
~assert und sehr treffende Bemerkungen gegen diese Auffassung 
gemacht, welche er sogar durch Beschreibung eines weiteren Falles 
yon Chorea adultorum unterstfitzte; nach den obigen Betrachtungen 
glaube ich reich rfickhaltslos seiner Auffassnng der Krankheit an- 
schliessen zu dfirfen. Wir beobachten eben deshalb so h~ufig cho- 
reatische Evscbeiuungen, well wahrscheinlich die motorische Region 
der Hirnrinde und der angrenzenden weissen Substanz am h~tufigsten 
betroffen wird; damit sell abet nicht gesagt sein, dass kein anderer 
Bezirk des centralen Nervensystems in gleicher Weise und dann unter 
Hervorbringung sehr verschiedener Symptome befallen werden kann. 
Uebrigens will ich hier nicht unterlassen zu bemerken, dass Her -  
m a n n  bei der niimlichen Gelegenheit den anatomischen Sitz des 
Leidens in die Medulla oblongata verlegte, es jedoch ffir nicht a u s -  
geschlossen hielt, demselben eine diffuse Erkrankung des Central- 
nervensystems, vet Allem der Gehirnrinde, zu Grunde zu legen. 

Die im Verlaufe der H u n t i n g t o n ' s c h e n  Chorea sich einstellen- 
den psychischen StSrungen oder aber der Mangel derselben lassen 
sich naturgem~iss in gleicher Weise erkliiren. Gerade in unserem 
Falle waren die nervSsen EIemente und zwar sowohl die Ganglien- 
zellen als auch die markhaltigen Nervenfasern so stark betroffen, 
dass ich in diesem Befund ohne Weiteres einen genfigenden Grund 
fiir die Deutung der so tief greifendeu geistigen Hemmung und 
Apathie land. 

Es wfirde mich an dieser Stelle zu welt ffihren, eine Parallele 
Zwischen der uns beschfi, ftigenden organischen Psychose mit der pro- 
gressiven Paralyse zu ziehen; wiihrend sie, abgesehen you den soma- 
tischen StSrungen, klinisch mit manchen Bildern der einfachen De- 
meutia paralytica progressiva oder mit solchen der hypochondrisch- 
melaucholischen Paralyse in ihren Anfangsstadien eine gewisse 
hehnlichkeit hat, zeigt sie in ihrer anatomischen Grundlage die 
grOsste Verschiedenheit. Gemeiusam finden wir zwar einen Schwund 
der GanglienkSrper und der markhaltigen Nerveniasern. Bei der 
genuinen progressiven Paralyse aber handelt es sich um eine weit- 
gehende Geflissver~inderung mit intensiver Schwellung, Aufquellung 
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und Verdickung der D e i t e r s ' s c h e n  Zellen; bei H u n t i n g t o n ' s c h e r  
Chorea jedoch um eine exquisite Proliferation yon zelligen Elementen, 
die im fertigen, normalen Gehirn nicht mehr oder h5chstens nur 
vel'einzelt vorkommen. 

Nach allen bisherigen Erfahrungen ist die Prognose der heredi- 
t~ren Chorea als eine recht ernste aufzufassen. 

In einer Reihe yon F~,llen ffihrt sie mit raschen Schritten zur 
vollstandigen VerblSdung und zum Tode; in anderen aber ist ihr 
Vcrlauf allerdings ein fiusserst langsamer, so dass die davon Be- 
troffenen ein hohes Alter erreichen k~nnen. Dagegen rufen die sehr 
stSrenden Symptome doeh eine tiefgehende Aenderung in den person- 
lichen und socialen Verh~dtnissen der Betreffenden hervor, Dass die 
Chorea als solche vollst~indig aufhSren kann, beweist der eine Fall 
yon Hube r ;  auch bei H. wurde yon uns eine entschiedene Remission 
der choreatischen Bewegungen constatirt. Die mitbegleitenden psy- 
chysehen Alterationen blieben jedoch zuriiek und zeigten keine Neigung 
zur Besserung. 

In therapeutischer Hinsicht haben wir in erster Linie Sol. arseni- 
calls Fowleri versueht; anf~nglich stellte sich dann Beruhigung ein, 
die aber keine Dauer hatte. Hyoseininjectionen (0,0005--0,00075) 
wurden sehr schlecht vertragen, da nach denselben Collapsersehei- 
nungen sich einstellten und die Kr~mpfe noch eher zunahmen. Wit 
haben daher als Beruhignngs- und Schlafmittel Brompr~parate, 
Chloral, sp~tter aueh Sulfonal mit sehr wechselndem Erfolge gegeben. 
Hand in Hand damit gehend wnrde Patient t~iglich gebadet und wit 
trachteten danach, ihn soviel als mSglich durch leichte Feldarbeiten 
zu besch~,ftigen. 

Gestfitzt auf das Resultat unserer mikroskopischen Gehirnunter- 
suehung wfirde ich in /~hnliehen F~llen Jodkali in grossen Dosen 
vorschlagen; vielleicht kSnnte dieses Mittel die weitere Verbreitung 
tier epitheloiden Zellen hindern. 

Dass durch die ehoreatischen Bewegungen and psychJsche Auf- 
regung, welche sich nicht selten mit Nahrungsverweigerung combi- 
nirte, auch die KSrperkraft Noth leiden musste, liegt auf der Hand; 
eine roborirende Di~t, tonische Mittel u. s. w. sind durchaus noth- 
wendig. 

In den F~,llen, welche mit Psychosen combinirt sind, w~re die 
Anstaltsbehandlung meistens indicirt. 

Eine noch wichtigere Aufgabe tritt an den Arzt heran, wenn er 
sich die Frage stellt, welche Mittel angewendet werden sollten, um 
bei den Nachkommen dieser UngIficklichen den Ausbruch der so dele- 
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tiiren Krankheit zu verhindern. Aus unseren bisherigen Erfahrungen 
wissen wit, dass leider ftir die zukfinftige Erkrankung solcher An- 
gehSrigen sehr grosse Wahrscheinlichkeit vorliegt; dadurch entsteht 
nicht nur ffir den Einzeinen und fiir die Familie, sondern, wie es 
gerade bei H. der Fall ist, auch ftir die Gemeinde eine Gefahr, da 
bier neun Kinder zuriickbleiben, yon denen schon vier verheirathet 
sind and ebenfalls Kinder haben. 

So lange wit jedoch fiber die genaue Pathogenese der Hun-  
t i n g t o n ' s c h e n  Chorea (anffallend ist beispielsweise der Umstand, 
dass die grosse Mehrzahl der beobachteten Kranken der LandbcvS1- 
kerung angehSrten)nicht  besser orientirt sind, werden zweckent- 
sprechende Massregeln weder bei der Familie selbst noch bei den 
BehSrden grossen Anklang finden dfirfen. 

Immerhin kSnnte Gutes erzielt werden, wenn der Hausarzt und 
der Ortsgeistliche die blachkommen solcher Kranken nicht aus den 
Augen verlieren wtirde; vielleicht, dass eine yon Kindheit an eiuge- 
leitete roborirende Behandlung, die Vermeidung aller kiirperlichen 
and geistigen Ueberanstrengungen, dann auch eventuell das Abrathen 
yon Eheschliessungon Gates leisten dtirfte. 

Ich gelange zu folgenden S~tzen: 
1. Die H u n t i n g t o n ' s c h e  Chorea reprlisentirt eine eigene Er- 

krankung des centralen 5lervensystems; auf Grund pathologisch-ana- 
tomischer Untersuchungen ist sie bedingt durch ein schub- and herd- 
weise verlaufendes organisches Leiden des Gehirns, welches am 
ehesten Aehnlichkeit mit der H a y e m ' s c h e n  nicht eitrigen Encepha- 
litis hat. 

2. Erbliehkeit ist stets vorhanden. In der grossen Mehrzahl 
der Falle handelt es sich um eine gleichartige Erkrankung bei den 
Naehkommen des choreatischen Patienten. Zweifellos kommt es 
aber vor, dass auf Grand der n~mlichen hereditliren Anlage (Chorea) 
bleurosen und Psychosen bei den Descendenten sich geltend macheu, 
welche mit Chorea nichts zu thun haben. 

3. Die Krankheit beginnt meistens im dritten Lebensdeeennium, 
weniger hiiufig im vierten oder ffinften, sehr selten vor dem 30. oder 
nach dem 60. Lebensjahre. Sie ist in vielen Fiillen mit Psychosen 
verbunden, welehe sich hliufig dutch ihren progressiven, delettiren 
Verlauf auszeichnen. 

4. Die Prognose der H u n t i n g t o n ' s c h e n  Chorea*) ist bis jetzt 
als eine sehr ernste aufzufassen. 

*) [oh habe reich absichtlich mit Vorliebe an den Namen H u n t in g t o n'- 
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Herrn Prof. Wi l l e  spreche ich ffir die gfitige Ueberlassung des 
Materials meinen ergebensten Dank aus. 

N a e h t r a g .  

Obige Zeilen waren schon dem Drueke iibergeben, als ich in einem 
Aufsatze yon G r a s s e t  (Archives de Neurologie, Bd. XX, No. 59) auf 
die Dissertation yon [duet (De ]a Chor~e cbronique; Th/~se de la 
Facult~ de M~decine de Paris 1889, No. 390) aufmerksam gemacht 
wurde. 

Ich habe nun diese ~tusserst fleissige und eingehende Arbeit naeh- 
tr~iglich durchstudirt und kaau nicht genug bedauern, dass ich die- 
selbe bei der Bearbeitung unseres Falles nicht kannte. 

Gestiitzt auf das so reichhaltige Material der C h a r c o t ' s e h e n  
Klinik (16 persiinliche Beobachtungen; 9 davon betreffen Patienten, 
bei deren Angeherigen gleiehartige Erkrankungen vorgekommen; bei 
7 fehlt die heredititre Anlage ffir Chorea) kommt H u e t  zum Schlusse, 
dass die eigentliehe H u n t i n g t o n ' s e h e  Chorea als eine Abart der 
chronischen Chorea zu betrachten sei. Abgesehen n,,tmlich yon der 
heredit~iren Anlage (sowohl gewiJhnliche Transformationsheredit~it als 
ganz besonders simillire Hereditltt) kSnne die Krankheit auch ohne 
dieselbe entstehen und dabei die ganz namlichen Symptome darbieten, 
wie die hereditlire V a r i e t l i t . -  Aller Wahrscheinlichkeit nach handle 
es sich bei der chronischen Chorea um eine organische cerebrale oder 
cerebrospinale Erkrankung. H. ist geneigt anzunehmen, dass der 
Sitz der anatomisehen St~irung in der grauen Hirnrinde gesncht wer- 
den soil. 

Ieh kann leider mein Referat iiber diese Monographie nieht welter 
ausdehnefi und ~nnss reich daher begi:iigen, die Aufmerksamkeit der 
Fachgelehrten ganz speciell auf dieselbe zu lonken. Es sei mir 
gestattet aus dam ebenfalls reeht vollst~tndig citirten pathologiseh- 
anatomischen Material eine Beobachtung yon Herrn Prof. C h a r c o t  
hervorzuheben und iiber dieselbe etwas ansffihrlicher zu berichten. 

sohe Chorea gehalten, da gestiitzt auf obige Mittheilungen weder der Aus- 
druck heredit~ire Chorea ,  noeh derjenige yon ch ron i sche r ,  pro-  
g r e s s i v e r  Chorea  oder yon Chorea adu l to rum die Krankheit genau 
bezeichnet. Sollte in spiiteren Fiillen stets der nitm]iohe anatomisoh-patho- 
logisohe Befund nachgewiasen werdon, so dfirfte derselbo am ehesten Berech- 
~igung haben~ :t~.s gesch~Id~rte Leiden mit ein~a entspreohenden Nana~n 
genau zu fixiren. 
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Frau yon 69 Jahren; fiihrt den gleiohen Familionnamen wie einer dot 
horedit~ren Choreakranken yon Huot  und stammt aus der niimlichen Gogend. 
Beide waren wahrscheinlich mit einander verwandt. 

Den 10. Januar 1865 in der Salpdtri6re e i n g e t r e t e n . -  Linksseitige 
Pneumonio. -:-  Choreatische Bewegungen in den Hiit~den mit Ausbruch dor 
Pneumonie sich oinstellend; vorher keine Chorea. - -  Psyohisohe und moto- 
risohe Unruho; delirSser Zustand. - -  Don 16. Januar Exitus. 

S e c t i o n s b e f u n  d. Hydrocephalus externus. - -  Gehirnwindunge% be- 
senders die vorder~n, sehr klein. - -  Gehirnh~ute stark injicirt, ab und zu 
mit dot Rinde verwachsen. - -  An diesen Stellen rosafarbene Corticalis; die 
F~rbung dureh Wasohen nicht zum Sehwinden zu bringou. Links siud diese 
Ver~nderungen~ weloho Horde eincr oberfl~chlichen: diffusot~ Encephalitis dar- 
stellen~ starker ausgesproohen als reehts; naeh dem vorliegenden Schema sind 
es links besonders die mittlere und untere Stirnwindung~ dann die beiden Cen- 
tralwindungen~ der Gyrus parietalis inferior nnd dot Gyrus angularis~ welchB 
betroffen sind. Gehirngewicht, ohne H~ute, 1040 Grin. 

An don fibrigen Organen: Pneumonie; Nephritis; htheromatose tier 
Aorta. - -  Herzklappen normal. 

Da dieser Fal l ,  welcher so manehes klinische lnteresse darbietet ,  
um 6 Jahre  ~ilter ist, als der you E b e r t h  secirte, so repr~'tsentirt er 
die erste Beobachtung, b e i d e r  die pathologisch-anatomische Seite der 
H u n t i n g t o n ' s c h e n  Chorea beri ihrt  wurde. 
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Erkllirung dee Abbildungen (Tar. II.) 
Fig. 1. Ganglienzelle aus dem Gyrus paraGentralis dexter. 

a. pericellul~irer Raum. 
b. zwei epitheloide Zellen. 

Fig. 2. Ganglionzelle aus dem Oyrus paracentralis dexter, a. perieel- 
luliiror Raum~ welcher theilweise ausgefiillt ist mit epitholoiden Zollen (b). 

Fig. 3. Rudiment~re Ganglienzelle aus dem Gyrus paracentralis dexter. 
Ihr pericellul~rer Raum (a) ist mit den epitheloiden Zellen (b) ganz ausgeffillt. 

Fig. 4. EpiLheloide Zelle aus tier grauen Substanz dos Gyrus paraoen- 
tralis dexter. 

Fig. 5. Epitheloide Zelle aus dem Centrum semiovale; H~ihe tier zweiten 
linken Frontalwindung. 

Fig. 6. Epitheloide Zelle aus der weissen Substanz dos Kleinhirns. 
Fig. 7. Epitheloide Zelle aus der weissen Substanz der ersten linkon 

Temporalwindung. 
Fig. 8. Arterie aus der grauen Substanz dos Gyms paraeentralis dexter. 

Im perivascul~,ren Raum (a) und im umliegonden Gewebe grSssore und klei- 
nero epitheloide Zellen. 

Fig. 9. hbsehnitt aus dem Gyrus paracentralis dexter. 
a. Oanglienzello mit epitheloiden Elemonten in den periganglion~ren 

R~iumen. 
b. epitheloide Zelle. 
c. normale Ganglienzelle. 

Fig. 10. Epitheloide Zellen aus der weissen Substanz der dritten Oeci- 
pitalwindung links. 

Fig. 1 1. Aufgequollene, markhaltige Nervenfasern der zweiten reohten 
Stirnwindung. 

Fig. 1--10 Carminammoniakf~rbung; Fig: 11 W e i g e r t - P a l .  
Es wurde S e i b e r t ,  Ocular ! I I ,  Objectiv V. gebrauoht. 
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