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(Aus dem Laboratorium des Prof. Dr. H. Oppenheim 
in Berlin.) 

Zur pathologischen lnatomie der Chorea ehronica 
progressiva hereditaria. 

Von 

Prof. Dr. li. Oppenheim and Dr. H. H. li{}ppe. 
(Hierzu Tafel XI.) 

Die Untersuchungen, welche sich auf die pathologisch-anatomische 
Grundlage der Chorea hereditaria bezogen, haben bislang zu sicheren, 
einheitlichen Ergebnissen nieht geffihrt. Jeder weitere Beitrag zur 
Liisung dieser Frage muss willkommen sein. 

Der Gtite des Herrn Sanitlitsrath Dr. Moses ,  des Leiters der 
sti~dtischen Siechenanstalten in Berlin, verdanken wires ,  im Folgen- 
den fiber zwei Fi~.lle dieser Art, in denen wir eine genaue Unter- 
suchung der nervSsen Organe vornehmen konnten, berichten zu kSnnen. 

] ~ a l l  I~ 

Frau  Kraatz.  

56j~,hrige Frau. Eino Sehwester derselben leidet an Chorea ehronica. 
Ebonso hat die Mutter an dioser Krankheit gelitten. 

Die Sohwester befindet sieh wegen Geistessehw~eho in der Irrenanstalt 
zu Dalldorfo 

Die Krankheit begann mit dora 32. odor 33. Lebensjahre der Patientin 
und hat sioh allmMig bis zu der jetzt bestehenden Iatensitii, t gestoigert. Seit 
dora Jahre 1883 bofindot sie sioh im stiidtisehen Sieohenhause. Hier ist die 
Diagnose Chorea h e r e d i t a r i a  gostellt worden. 

S ta tus :  Pationtin, die sioh im guten Ernii, hrungszustande befindet, 
zeigt oine fortwi~hrende Muskelanruhe. Die ungewollten Beweguugen treten 
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besonders in der Muskulatur der oberon Extremit~terl und des Rumples, we- 
niger in den Beinen und in der Gesichtsmuskulatur horror. 

Im schnellen Wechsel wird bald diese, bald jene Muskelgruppe ergriffen : 
jetzt wird die Schulter gehoben, dann der Arm addueir~, gleicbzoitig odor 
kurz darauf worden die Finger gebougt, die Stirn gerunzelt, der Mund in die 
Breite gezogon etc. Auch kommt es vor, class ein und dieselbo Bewegung 
mehrmals hintereinander ausgeffihrt wird. 

Die Intonsit~t der Zuckungen ist eino wechsolndo und kommen yon spie- 
lenden Bewegungen tier Finger bis zu oinem wahren Schleudern und Werfen 
der ExtremitSton alle Grade und Uebergangsstufen vor. 

Recht hiinfig treten die Zuckungon auoh im Stornocleidomastoideus und 
Cucullaris auf. 

Unter dem Einfiuss p s y o h i s c h e r  E r r e g u n g  s t e i g o r n  sio sioh, da- 
gegen wirken die ae t ivon  B e w e g u n g o n  eher beruhigend. 

So vermag Patientin auf Aufforderung die Hand zu reichen und dieselbe 
kr~if~ig zu driicken, dabei ]assen die Zuckungen im Ganzen nach. 

Die Beine werden in der Rfickenlage ebenfalls gut bewegt; yon Zuokun- 
ten werden dieselben nur selten ergriffen. 

Die Kniephiinomene sind erhalten. 
Die Zunge wird gerade herausgestreokt. 
W~hrond dieses motorischen Aetes beruhigen sich die Zuckungen im 

ganzen KSrper, selbst die Arme liegen eine Weile ruhig.  
Beim Sprechen steigern sich jedoch die nngewollten Bewegungen und 

wird dadureh, dass auch die Articulations- und Respirationsmuskulatur be- 
theiligt ist, die Spraohe in charakteristischer Weise gestSrt r 

Augenbewegungen fret. Pupillenreaction erhalten. Ophthalmoskopiseh 
nichts Abnormes. 

In der ganzen reehten Brustgegend besteht eine diffuse braun% ausser- 
dem noch eine fieckige graubraune PigmenLirung; dieselbe setzt scharf in tier 
Mittellinie ab, in der Rfiekengegend ist ebenso die rechte Seite betroffen, dooh 
geht hier die Verfiirbung an einzetnen Stellen fiber die Mittellinie hinweg. 

Ueber die Entstehung dieser Pigmentirung weiss Patientin nichts an- 
zugeben. 

In Bezug auf Horn- und Stuhlentleerung keine Anomalien. 
Am Herzen nichts Krankhaftes. 
Der G e i s t e s z u s t a n d  war ein im Ganzen normaler, wenigstens wurden 

grSbere StSrungen der Intelligenz und des Ged~ichtnisses nicht wahrgenommen. 
Anfang December 1891 erkrankt Patientin an I n f l u e n z a .  Sic fiebert~ 

hustet, wird benommen, die Sprache ist lallend und undeutlich, Zunge und 
Lippen sind sehr trocken etc. Es finden sich die Zeichen einer diffusen Bron- 
chitis, naeh mehrt~gigem Bestehen des Leidens entwickelt sich L. H. U. eine 
D~mpfung und die Patientin geht am 10. December 1891 unter den Ersohei- 
nungen des LungenSdems zu Grunde. 

Die Sec t ion  wurde 12 Stunden nach dem Tode yon uns gemacht. 
Protokoll. Weibliche Leiche. Loichenstarre. Zahlreiche Todtenfiecke. 
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SchEdeldaeh ziemlioh dick, stellenweise durchscheinend. 
Im Sinus longitud, etwas geronnenes Blur. 
Dura mater an der InnenfiEohe feucht~ glatt, glEnzond, ohne Auflage- 

rungen. 
Araohnoidea zart~ 6dematiis, 
Starker Hydrocepha lus  extornus. 
Gehirn im Ganzen klein; Gehirnsubstanz solbst feueht und bless. 
Woieho Itirnhiiute an dor CoavexitEt des Gohirns stark gotriibt. 
Die Pia mater 15st sioh loieht ohno Substanzdefoote. 
An linker HemisphEre Gyri sohmal,  Sulci sehr tier. Besondors 

schmal ersehoinen die Cent ra lwindungon in dor oberen f:liilfte, sowie die 
Windungen des oberon Sehei tol lappons.  Sehr klein ist dor Oeoipitallap- 
pen. Am Schl~fon- und Stirnlappen f~llt die VerschmElerung der Windungen 
nicht auf, besondors gut sind dieselben an der basalen Fl~iehe des Stirnlap- 
pens entwickolt. 

Keine Narbea, keine erweiehten Partien, keino Hi~morrhagien etc. 
An dor rechten Hemisphgre ist die Versehmglerung der Centra l -  

windungen  und dos oberon Sehei te l lappens  nieht so ausgoprEgt. 
Ein Durchschnitt duroh die Hirnsubstanz in tier Gegend dor Contralwin- 

dungen zeigt eino eigenthiimliche, hellrSthliehe Fii.rbang des Gewebes. 
Balken ohne Anomalien. 
Seitenventrikel nieht erweitert, enthElt links wenig klare Fliissigkeit, 

rechts etwas mehr. 
An don Basalganglien niehts AuffElliges, ebonso wenig am Kleinhirn. 
Hirnnerven an der Basis sohSn weiss. Arterien zart und diinnwandig. 
Die Rfiekonmarksh~ute yon normaler Bosohaffenheit. Das Rfieken- 

mark selbst im ganzen klein. Substanz ohne makroskopiseh erkennbare Ver- 
Enderungen. 

EineAnzahl pe r iphor i scher  Nerven, wie ein Ast desN. oruralis, 
der linke Saphenus, ebenso einige Muskeln werden dot Leiehe entnommen. 

Die Nervon werden zum Theil friseh nach HErtung in Osmiums~uro 
(Naohflirbung mit Pikroearmin), zum Thoil nach HErtung in Mfiller'soher 
LSsung untersueht, die Muskeln frisch und naeh H~rtung. 

M i k r o s k o p i s c h e  U n t e r s u c h u n g .  

Kleine Partikel aus den Centralwindungen frisch untersucht, lassen 
sichere Auomalien nicht erkennen. 

Nach der Hiirtung in Mfil ler 'scher Liisung wurden kleine, etwa 
4--5 Mm. dicke Wiirfel aus fast allen Gebieten der Rinde herausge- 
schnitten und nach Einbettung in Celloidin in bekannter Weise in 
sehr diinne Schnitte zerlegt, die mit Carmin, Nigrosin, Pikrocarmin- 
Hii.matoxylin und nach der W e i g e r t ' s c h e n  Hiimatoxylinmethode ge- 
f~rbt wurden. Ebenso wurden Wfirfel aus verschiedenen Gebieten 
der Marksubstanz herausgeschnitten und in derselben Weise behandelt. 
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Endlich sind grSssere Abschnitte der Rinden- and Marksubstanz in 
tote eingebettet und geschnitten worden. So auch wurde mit den 
Basalganglien verfahren. Medulla oblongata, Brficke und Vierhfigel- 
gegend bis hinauf zum dritten Ventrikel wird in Serienschnitte zer- 
legt. Das Kleinhirn wurde so bearbeitet, dass die tIemispharen ffir 
sich gesehnitten wurden, wahrend die Gegend des Wurmes und die 
benachbarten medialen Partien im Zusammenhang mit der Oblongata 
resp, der Briicke blieben. D a d a s  Material gut geh~rtet war, gelang 
es aus allen Partien brauchbare, zum grSssten Theil musterhafte 
Schnitte zu erhalten. Die Arbeit war aber eine sehr mfihsame und 
zeitraubende, zumal der zweite, nachher zu besprechende Fall mit 
derselben Griindlichkeit u.ntersucht wurde. 

Die Sehnitte aus der Gegend des Armoentrums lassen schon bei soharfer 
makroskopisoher Besiehtigung der Pr~parate (Tat. XI.~ Fig. a.) in tier Rin- 
densubstanz - -  an vereinzelten Stellon ouch im suboortioalen Marke - -  kloine, 
etwa steckn~dolspitzgrosse Punkte erkennen~ in denen das Gewebo mit Car- 
rain dunkolroth tingirt ist. Oft finden sioh 4 - - 5  solohor Punkte dicht noben- 
einander. 

Bei der mikroskopisohen Botraohtung sind diose H o r d e nieht gleiohartig. 
In oinom Theil dersolben f~llt zun~ehst die Anh~ufung zolliger Elemente in 
tier Umgobung eines Gef/~ses auf. In donWandungen oiner kleinen Artorie, im 
perivaseul~ron Raum sowie im woiteron Umkrois sind die Produeto einos ha e- 
morrhag isehen  Entz f indungsproeessos  zu erkennen: kSrniges Pig- 
ment, Rundzellen~ pigmenthaltige Zellen, grSssore epitheloide Zellen und Cor- 
pora amylaeea (vergl. hierzu die Fig. b. naeh einem Horde dos zwoiten Fallos 
entworfen). 

In anderen Herden sind ausschliesslioh die Zollon zu Haufen geordnet~ 
es sind r und mohrkernige Rundzollen, zum Theil grSssere zelligr Gobilde 
yon rundlicher odor ovaler Gestalt, oinen Kern lasson sie nioht immor erken- 
nbn; im Contrum sind die Zellen dioht godr~ngt und haben die nervSsen Ele- 
monte vSllig zu Grunde geriohtet, in der Peripherio sind sio mehr versprongt 
und in des normale Gewebo eingelagort. 

In oinom Theil der Horde (siehe Fig. e.) fohlon die Gof~sse, ouch sind 
die zolligon Elemento bier nut sp~rlioh vertreton, w~hrond des Stroma yon 
einem f ibr i l l~ren,  aus gesehwungenen~ sieh ve r f l oeh t endenGl i a -  
f asern bostehonden Gowebo gebildot wird. 

Indoss tauohen ouch hiof vereinzelte kleinero und grSssere~ moistens oin- 
kernige Zollen auf. 

Kfrnchenzollen wurden in frisohen, mit Alkohol nicht in Berfihrung go- 
braohton Pr~paraton, nioht gefunden. 

Im Pa raoen t r a l l appon  sind die Horde spiirlicher, sio liegon hior sub- 
cortical, in tier Gogend des Faoialisoentrums worden sie ebonfalls nur vorein- 
zolt gofunden. 
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Zahlro~oher sind sio wiederum im P a r i e t a l -  uad Occipi ta l la lopon ; 
aus dora SohlEfen- und Stirnlappen sind leider nur wonige Pr~parato angefer- 
tigt und wurdon sie in dieson vermisst, was keinosfalls bewoist, dass sio in 
diosen Hirngobiot~n n ioht vorhanden waron. 

In den Schnitton aus dora Centrum ovale wurden sie nur voreinzolt go- 
funden und mug gleich hiot angofiihrt worden, (lass hier und daauoh im Go- 
biote dor Briioke und des verlEngorten Markes nooh einzolno (moist frisohe) 
Horde auftreten. 

Im oberon Seheitol-and im ginterhauptslappen bosteht nobon dor 
d i s s e m i n i r t e n E n o e p h a l i t i s  e i n e t h e i l s  d i f fuse ,  the i l s  s t r e i f e n -  
fSrmigo Wueherung yon Rundzellon in der Rinden- und bosonders in der 
subcortioalen Marksubstanz. huoh sieht man zahlreicho neugebildete Gef~sse, 
in deren Umgebung die kleinon Zellen besonders dioht godritngt stehen. Die 
Gef~sswucherung ist auoh an oinzelnen~Stollen der ~ussorsten Rindensohicht 
zu eonstatiren, iiber dieser ist dana die Pia verdickt und sehiekt dicko zell- 
und gefiissreiche Bindegewobsziigo in oinzelne dot Sulci hinab. 

Die G a n g l i o n z e l l e n  sind in der Rinde iiborall in normalor Weise an- 
goordnet. Auch sind speoiell die Pyramidonzellen, und zwar die kloinen und 
grosson P y r a m i d e n z e l l e n  in don Centralwindungon, soweit sie nioht ia's 
Bereioh der Horde fallen, gut entwiokelt. 

Dassolbo gilt fiir die markhaltigen Fasern in der Hirnrinde. So bildon die 
T a n g o n t i a l f a s e r n  in der oborfl~chliehen Rindonschioht einen ziomlioh brei- 
ton Giirtol und sind, wie der Vergloich mit Pr~paraten aus normaler Rinde 
lehrt, nioht roducirt. 

Nur oine Anomalio maeht sich in Bezug auf die Rindonzollen bemerklieh. 
In Schnitten, die seukreoht zur Rinde gelegt sind uud don Gyrus gerade 
durchschnoiden, sind - -  im Goblet der Centralwindungon und des Paraeentral- 
lappens - -  die k le inen  r u n d e n  (aueh als oekige bezeiohnete) ZelIen, die in 
dor Tiefo tier oborfi~chlichen (zollarmen)Sohioht, zwischon dioser und don 
kleinen Pyramidenzellen auftreten, und im Allgemoinen hier viol roiohlichor 
vorhanden sind, als man aus den vorliegenden Schildorungen sohliosson kann, 
sehr  spi~rlioh entwiokelt. Diese Zollen sind zwar iiberhaupt in den vor- 
schiedenenGegenden der Rinde und boi don versohiedenen Individuon in sehr 
wechselnder Zahl vorhanden und hi~ngt os besonders aueh yon dor Sehnitt- 
fiihrung ab, ob man sie in grSsseror odor geringerer Anzahl trifft. Wonn man 
jedoch gonau vergleieht und sieh b e i d o r  Beurtheilung auf die Kuppe des 
Gyrus besohr~nkt (in den abfallonden, dem Suleus benaehbarten Thoilen wird 
die Entscheidung welt schwiorigor), kommt man zu dem Resultat, dass dieso 
Zellon zum grossen Theil atrophirt sind. Die Figuron d und e, welche dutch 
Versehieben dos Pr~paratos unter dora Mikroskop gewonnen sind, and als 
Skizzo botraohtot wordon miiss~n, geben ein ziomlich getreuos Bild yon die- 
son Vorh~iltniss~m 

Am auff~lligsten war diosor S c h w u n d  dor k lo inon  r u n d e n  Zollen 
im Goblet  der C o n t r a l w i n d u n g e n ;  indess bloibt es zu boriioksichtigon, 
dass don anderen Territorien dor Rindo auch nioht so viol hufmorksamkoit 
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zugewandt wurde, wenigstens warden nicht so viele Thoilo derselben zur fei- 
heron Untorsuohung herangezogen. 

Die Nissl 'scho Methode konnto zar Beurtheilung der Zellen noch nicht 
verwerthet werden, da es verss war, kloine St/iokohen in Alkohol zu 
h~rten. 

Bemerkenswerth ist es noch, dass die Untersuohung ungefiirbter Pr/ipa- 
rate in Glycerin KOrnohenzellon aueh im Bereioh der oben besehriobenen Horde 
nicht erkonnen liess. 

Hier und da tauohen im porioelluliiren Raum tier Ganglienzollen mehrero 
Kerne auf, dooh konnto von oiner durohgehenden, evidenten Zellwueherung 
im Vorgloich zu Pr~paraten, die yon Gesanden s~ammton, nioht die Rode sein. 

Soweit die Carmin-, ]~igrosin- und HKmatoxy]in-Fiirbungsmethodo ein 
Urtheil zul~isst, sind Kern und Kernkfrporohen der Pyramidonzellen iiberall 
in normaler Weise ausgebildet. (Augh die in F l emming ' sohe r  LSsung ge- 
hs Pr~parate dos zweiten Fallos lassen in dieser Beziehung etwas Patho- 
logisches nioht orkennen.) 

In den Basalganglion sind Horde der gosohildorten Art nicht zu finden. 
Indess sioht man im mittleren and inneren Gliede des Linsenkerns sowie in 
der vordoren Commissar Vermehrung der Zellon in dor Adventitia tier Gof/isso 
sowie in den perivasoul~ren R~umon und besonders zahlreiohe Corpora 
amylaeoa. 

Im gussersten Gliedo dos Linsenkernes (links) finder sich oin etwa erbs- 
grosses, rundliches, scharf abgegrenztos Gebildo, alas im Centrum einen regel- 
miissig begrenzten Hohlraum erkennen lgsst. In ungefiirbten Pr~paraten hebt 
sich die Partie yon der Umgobang dureh don woissliehgelben Farbenton ab. 
Da.s Grundgewobe f~rbt sich mit Carmin intonsiv roth, im Weiger t ' s chen  
H~matoxylin br~iunlioh and zeig~ zam Thoil eino homogene, structurlose, zum 
Theil eino fasorige, streifigo Beschaffenheit. Die Gesohwulst ist arm an Blut- 
gef/issen, in deren Umgebung sioh rothe BlatkSrperchen und etwas Pigment 
angeh~,aft hat. Deft, we dor fibrill/iro Ban des Gewebes dor vorherrschonde 
ist, tauohon zahlreiohe Zellen yon spindelf6rmiger Gestalt und weohsetnder 
Gr6sso auf. 

Den auffMligston Befund bilden in zu kleinen Gruppen und grossen Hau- 
fen geordnoto, hell gl~nzende, theils homogon aussehonde, theils ooncontrisch 
goschichteto Kugeln~ die bei Behandlung mit Ss zwar keino Gasblasen 
auftreten lassen~ aber naoh Zasatz yon conoentrirter SOaH 2 in Krystallnadeln 
zorfallen. Die Gebildo nehmen Farbstoff (Carmin) nioht an, nur einzolne, 
deren Inhalt kSrnig zorfallen ist, f/i, rben sioh mit Carmin blassrosa. Im Wei- 
ger t ' schen H~matoxylin sind sic thei[s sohwarz, thoils hell and dunkolblau 
tingirt. 

Naoh aussen abgosohlossen wird das tumorartige Gebildo durch oino 
Kapsel, die zum Theil aus elastisohon Lamellon, zum Theil aus fibdisem ge- 
f~ssreiohen Gowobo bestoht. 

Hior und da sieht man im Goblet der Basalganglien ein Gefiiss mit ver- 
diokter Wandung und sklorotisohor Bosohaffonhoit des Gewobes in n~ohster 
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Umgobung. In oinem anderen Gofi~ss ist die Elastica stark vordickt und in 
mohroro Lamellen zerfallen. 

Im Linsenkern an andoron Stollen sinuSs ausgebroitoto Hohlr~umo, in 
donon viol frischos Blur liegt. 

Veroinzolt tauchon noch rundlicho soharfbegronzte Gobildo auf, in donon 
das Gewobo matt~ farblos, durchscheinend und gl~nzond wird, w~hrend die 
Umgobung mit Carmin tiof gofi~rbt ist und oinen zolligon Charaktor za haben 
sohoint. Leider sind jodoch die Details nicht klarzustellon. 

Im Klo inh i rn  sind alle Zellen gut ontwickelt, spooiell auch die P u r -  
k inj o'schon sowio die Ganglienzellon des Corpus dentatum, obonso tritt das 
Netz dor markhaltigon Fasora /iberali in schiiner Ausbildung horror. Auch 
an den Gef~sson keino nennenswerthon Anomalion. 

Ri ickonmark  (vergl. Fig. F. 1--5) .  Durch die ganzo Halsanschwel- 
lung treten leichte, abor deutliche Ver~ndorungon im Gebiete dor Vordorsoi- 
tonstr~nge in ganzer Umgebung der VordorhSrner horror. 

$chon bei makrosk0piseher Bosichtigung einos mit Carmin gof~rbten Pr~- 
paratos macht sich an zwei Stollon tier woissen Sabstanz oino rothe Verfiir- 
bang bomorklich: 1. oino kleinore Partie an dor Gronzo yon Vordor- and Soi- 
tenstrang im Beroich dot die woisso Substanz durchschnoidendon vordoron 
Wurzelbfindol; eine gr6ssoro Partie im Soitenstrang nach ausson veto Vordor- 
horn. Es ist oin etwa dreieckigor Bozirk, die Spitze liogt nach ausson veto 
Soitonhorn, dann vorbroitot sich das Goblet naeh ausson und macht vor dora 
Terrain der Kleinhirnsoitonstr~ngo Halt (vorgl. Fig. F. 1, Taft XI.). 

Bei mikroskopischor Bosiohtigung erkonnt man~ dass os sich am ein Go- 
biet yon nichtsystomatischor, and in den verschiodonen Hfhon dos Halsmarks 
otwas wochsolndor Ausdohnung handolt. In domselbon sind die Gliazollen 
gesehwollen and vormehrt, die Gliabalkon, die Gofiisswandungen vordickt, 
die Korne vormohrt, dagogen sind die Ver~ndorungon an den Norvenfasorn 
im Ganzon nar goringfiigig and beschr~nken sich aaf die Atrophic oinzolnor 
Fasorn. 

Auch in Weigert 'schon Pri~paraten hobt sich das Gobiot dutch schwach 
golben Farbonton deutlich ab. 

Die g raue  S u b s t a n z  ist im Wosontlichon normal, wonn auch die Gan- 
glienzellen in don VordorhSrnorn nicht so fortsatzroich orscheinen, als im 
Rfickonmark gesundor Individuon. 

Vordoro und hintero Wurzoln sowio Hintorstr~ngo normal. 
huf dor rochten Soito ist die Erkrankung welter vorgoschritton wio links. 
Im oberon B r a s t m a r k  (Fig.2,Taf.XI.)istos obenfalis dioGegond nach 

�9 aussen veto Vordor- und Soitonhorn, die yon dor Vor~ndorang botroffon ist. 
Die Erkrankung dor Gef~sse, die Verdickung dot Adventitia macht sich hior 
besonders deutlich bemerkbar. 

Rechts ist der Process viol doutlicher entwickelt. Die Alteration er- 
streckt sich hior etwas mehr in den Pyramidonsoitenstrang hinein, als im 
Halsmark. An einzelnen Pr~paraten ist die Erkrankung ~ namentlich auch 
der rechton Soite--oino so betritchtliche, dass man yon oinem s k l o r o t i s c h e n  
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Process sprechen kann. Hier und da maoht sich aueh eine leichte Verf~rbung 
in den G o 11' schon Str~ngen bemorkbar, die jedooh kaum als pathologisoh be- 
zeiohnet werden kann. 

Im m i t t l e r e n  B r u s t m a r k  erreicht der Process seine grSsste Intensiti~t. 
Die Verbreitung ist ungef~hr wie im oberen Brustmark, nur dass die auf der 
rechten Seito besonders stark hervortretende Degeneration vSllig in den Pyra- 
midenseitenstrang hineinriicktundnur die Kleinhirnseitenstrangbahn verschont. 

Die C 1 a r k e ' sohen Siiulen, die hier dieht zusammengeriickt sind, diirfen 
wohi nooh als normal bezeichnct werden. 

Im u n t e r e n  B r u s t m a r k  verliert sich die Erkrankung mohr und mehr. 
Die L e n d e n a n s c h w e l l u n g  im Wesentlichen normal; nar im rechten 

Seitenstranggebiet tritt nooh eine leichte Gliawucherung und Atrophic hervor~ 
and zwar in unmittelbarer Nachbarsehaft der grauen Substanz. 

Unterer Lenden- und Sacraltheil normal. 
Medul la  o b l o n g a t a  (yon Pyramidenkreuzung his zum vorderen Ende 

des Oculomotoriuskerns auf Serienschnitten untersucht): 
In HSho der Pyramidenkreuzung leiohte Gliawucherung im Gebieto des 

Hinterstranges und tier Pyramide. Etwas hSher alles normal. Nur in der 
Umgebung der VorderhSrner leichte diffuse Verfgrbung, (oh pathologisch?). 

Hier und da ein pear thrombosirte kleine Gef~sse, Die GofKsse in der 
Umgebung des Centralcanals zeigen sklerosirte Wandungen. 

Bei Betraohtung verschiedener Prgparate aus dieser Gegend gowinnt 
man die Ueberzeugung, dass die P y r a m i d e n  nicht ganz normal sind: es 
tritt in denselben cinc geringe Glia- und Gofiisswucherung nebst Atrophic ein- 
zelner Fasern horror. Dooia sind diese Ver~nderungen so geringffigig und 
in einzelnen Pr~iparaten so undeutlich, dass sic fast vernachl~ssigt werden 
kSnnten. 

In der H6he des beginncnden Hypoglossuskerns and der Nebenolivo 
nichts Abnormes. 

Hypoglossus- and Vaguskern gesund, ebenso die anderen Thoilo in die- 
set Gegend. 

Die grosse Olive zeigt in Carminpriiparaten eine auffallend stark gefKrbte 
Marksubstanz. Es wird des bedingt durch eine ganz geringfiigige Gefi~ss- 
and Bindegewebswucherung. Nach oben hin verliert sich aueh dicse geringe 
Ver~ndorung. 

HShe des VIII. normal. 
Nur in einzelnen Priiparaten wieder leichte Alteration der Pyramide nnd 

geringe Skleroso der Olivenmarksubstanz. 
Veto K le inh i rn  ist in dieser Gegend ein Theil der Hemisph~iren and 

des Corpus ciliare mitgetroffen. Im Wesentliehen Alles normal. 
Beginnender VII. und VI. normal. Auoh die austretende Wurzel des 

VII. und VIII. gesund. Die Oliven, die hier nur nooh klein sind, zeigen noch 
die leichte Erkrankung des Markes. Es tritt das besonders deutlich auoh in 
oinem Pr~para~ hervor~ des nach Pal  und gleichzeitig mit Pikrocarmin ge- 
f~rbt ist. 
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Faoialiswurzel, Knie, D eito rs 'scher Kern gesund. 
Ein paar kleine f r i s c h e r e  B l u t u n g ~ n  in Geg~nd der Brfiokenkerno; 

seltener sind kleine Horde yon zelligem Charakter in der Umgebung yon 
Gef~ssen. 

In einzelnen Gef~ssen h y a l i n e  Th romben .  
In der HShe des Trigeminuskerns normale u 
Ver~nderung in den Pyramid~nbahnen jedenfalls nut minimal und nicht 

constant. 
Eine leiohte Vermehrung d~r Glia maeht sich aueh in der Sohleifen- 

gogend sowie im Goblet der hinteren L~ngsbfindel bomerklich. 
Laterale Sehleif% kleinzelliger Troohleariskern normal. 
Ira ganzen Ber~ioh des Oeulomotoriuskerns keine Ver~nderungen. 
Nervon :  Stature und Aesto des 1~. oruralis normal. 
N. saph. major zeigt deutliche, nicht unerhebliehe Atrophie. 
Musculus  solous.  Im Wosentliohon normal, in oinzelnen Primitiv- 

fasorn Quorstreifung undeutlich. 

F a l l  I I .  

Boeger ,  75 Jahre alt. 
h n a m n e s e :  Von seinen vior Gesohwistern haben zwei an derselhen 

Krankheit gelitten, ebenso seine Mutter~ die ebenso wie die Geschwister erst 
in den 60or Jahren befallen wurden; sie starb am Schlaganfall im 82. Jahre 
und war zuletzt geistessohwach. 

Bei ibm selbst bat das Leiden ebenfalls erst spiit begonnen, wie er 
meint, im 70. Jahr% dech kann er darfiber niehts Zuverli~ssiges aussagen. Er 
habe es fiberhaupt erst gemerkt, alS die Leute ihn wegen seines Grimmassirens 
auslaohten. Er hat oine Abnahme der Geisteskr~fte an sich nieht wahrge- 
nommen. In dem Siechenhause befindot er sioh seit dem 9. October 1891. 

S t a t u s :  Der Kranke ist ausser Bett, boi froiom Sensorium, giebt iiber 
seine persSnlichen Verh~ltnisse ziemlich gut Auskunft, l~sst jedenfalls oinen 
wesentlichen Grad yen Geistesschwi~ohe nicht erkennen. . 

Die Muskulatur des Gesichtes, Rumples und der Extremitiiten ist in 
fas t  besti~,ndiger Ac t ion ,  dooh sind die Zuckungen nieht bosenders lob- 
haft, ffihren nicht zu erhebliohor Locomotion. Die rochte KSrperhiilfte soheint 
etwas starker botroffen zu sein. Die Sprache ist nut wenig beeintr~ehtigt. 
Dureh psy~hisohe Erregungon werdon die Zuckungen gesteigert. 

Die ao t iven  B e w o g u n g e n  sind e r h a l t e n ,  w~hrond derselbon treten 
die ungewollten zuriiok. Eino motorische Sehw~ehe ist in koiner Maskelgruppe 
zu constatiren. Patient kann aueh gehon. W~hrend des Gehens beobaohtot 
man ab and zu eine Zuckung im Bereioh dot Rumpfmuskulatur: eine Erho- 
bung tier Schulter, ein hchseizuokon odor eine unzwe@m~ssigo Bcwogung 
einer dor oberon Extremit~ten. 

Im Bereieh der Augen- und hugenmuskelnerven nichts hbnormes. 
Kniephi~nomen orhalt~n. 
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Sensibilitgt flfiohtig gopriift, nicht beeintrgchtigt. 
Keino Muskelabmagerung, kein Zittern, keino Ataxie. 
Patient wurde nur oinmal yon dora einon yon uns (Dr. Oppenhe im)  

untersucht, um die Diagnose zu fixiron. Die Untersuehung kann auf Griind- 
lichkeit keinen Anspruch orhoben. 

Patient starb am 28. M~rz 1892 in einom Zustand yon Benommenheit, 
der sich pl6tzlioh eingestellt und als ,,apoplectischer Insult" gedoutot wurde. 

Section am 29. M~rz 1882 (yon uns ausgeffihrt). 
M~ssig abgemagerto Leiehe. 
Rfickenmarksh~ute blass, ohno Ver~nderungen. 
Rf i ckenmark  auch sehr blass, auf dora Qaerschnitt keino auffi~,lligo 

Vorf~rbung. Nur in dora Lendontheil erscheint die woisse Sabstanz der Sei- 
ten- und Hinterstr~nge eLwas sohmutziggrau, dcch li~sst sieh ein pathologiseher 
Process nicht bestimmt naohweisen. 

Die Consistenz ist eine normalo. 
Wurzoln yon guter Beschaffenheit. 
Sch~deldach yon mittleror Dicke, an einigen Stellen fehlt die Diploe. 
Dura mater corebri an dor Aussensoite nich~ ver~ndert. Im Sinus lon- 

gitud, einige kloine, trockeno Blutgorinnsel 
Auf dot Innenfliiche dor Dura mater finder sioh fast in ganzer Ausdeh- 

hung dersolben oino m e m b r a n S s e  A u f l a g o r u n g .  Die Mombran, welcho 
sich abziehen l~sst, hat oine Dieko yon einigen Millimetern. Sie enth~lt kleino 
frisohe und iiltere Blutungen; fiber dora linken Scheitoliappen ist die Ver~n- 
derung am ausgesprochensten, das Coloritoin bantes, daduroh dass rothe, roth- 
braune uncl helle Flecke abwechseln. Ueber der rechten [lemisphiiro ist die 
Membran dfinner und zeigt nur einzelne Blutpunkte (sowie eine etwas umfang- 
roichere Blutung in der Gegend der Centralwindungen). Auch die hrach- 
noidea ist stark getrfibt, besonders fiber don Centralwindungen der linken 
Seite. Die C e n t r a l f u r c h e i s t  a u f f a l l e n d t i e f u n d k l a f f e n d .  

Hirnnerven yon normaler weisser Farbe. 
Gef~sse an der Basis corebri zum grSssten Theft zartwandig, nur an der 

Arteria fossao Sylvii einige kieinere sklerotisoho Stollen. 
Die Pia l~sst sich leicht abl6sen. 
Sulci tief, hesonders an dot linken Hemisphere. Windungon bier etwas 

schmMer als normal, namentlich in der Gegond der Centralwindungen, dos 
Hinterhauptlappens und des Gyrus angularis. 

Hirnsubstanz und Hirnh~ute etwas tidematSs. 
Ventrike] otwas weir, aber ohne Fliissigkeit. 
Keino Herderkrankungen. 

Die Hemispharen werden abgetrennt und ebenso wie der Hirn- 
stamm in Mf i l l e r ' s cher  Flfissigkeit gehartet, ebenso das Riickenmark, 
eine Anzahl yon Nerven und Muskeln. 

Kleine Stfickchen und verschiedene Theile der Rinde (besonders 
in der Gegend der Centralwindungen) werden in F l e m m i n g ' s c h e  
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Lhsung gebracht, ebenso andere aus dieser Gegend sowie aus dem 
Stirnlappen in Sublimatl6sung gehi~rtet (zur Paraffinbehandlung). 

Extremitlitenmuskulatur yon guter F~irbung und Beschaffenheit. 

Die m i k r o s k o p i s c h o  U n t e r s u o h u n g  dos Grosshirns 1Esst ungef~hr 
dieselbon Ver~ndorungen erkennen, wio sic im Fall I. beschrioben sind. 

Zuniichst findon sich auch hier im G o b i o t  dot C o n t r a l w i n d u n g e n  
und dos P a r a c o n t r a l l a p p e n s  die m i l i a r e n - - h o i m a k r o s k o p i s c h e r  
B e t r a c h t u n g p u n k t f 6 r m i g e n  Horde (siehoFig. g Taf. XI.). Sio werden 
hior weniger in dor Rindo als in der subcorticalon Marksubstanz gefunden. 

Die histologischo Beschaffenhoit ist diesolbe wio sio ffir Fall 1. beschrio- 
ben wurdo, nur sind sic hier durchweg yon zelliger, nut wenige yon fibrill~ror 
Struotur. 

Gewhhnlich stohen 3 - - 4  odor mehrore solcher Horde in Gruppon zusam- 
men. Ausserdom macht sioh auch hier eino A t r o p h i o  der k l e inon  run-  
don Zel lon an der Gronze yon erster und zwoiter Rindensohicht goltond, 
wiihrend die Pyramidenzollen - -  auch die Riesenpyramidon - -  trefflich ent- 
wickolt sind. Norvonfasernetz der Rinds tritt in gekupforton B~matoxylinpr~- 
paraten sohr schhn horror. 

Kleine Horde werden auch in don tiofen hbschnitten des Markos nooh 
nachgewiesen. 

Auch die Ver~ndorungon in don Basalganglien ontsprechen im Grosson 
und Ganzen dot Schilderung, welcho fiir Fall Kraatz gegoben wurde. Namont- 
]ich wird in der Umgobung kleiner Geftsso hier und da sine massonhafto An- 
h~ufung von Corpora amylacea und sine Sklerosirung des Gcwehos gofundon. 
An einer kleinen auf dem Li~ngsschnitt getroffenen Arteric dos Thal. options 
hyaline Degeneration. 

R f i c k e n m a r k .  

H a l s a n s c h w e l l u n g .  DieVeriinderungen, die sich auf dem Querschnitt 
darbioten~ sind deutlich, wenn auch goringfiigig. Sio betreffen vorwiegend die 
Gegend der Vorderseitenstrtingo in der Umgobung der Vorderhtirner und tel- 
then nach hinten his in das Terrain der PyS. hinoin; am intensivston ist das 
Gobiet soitlich vom Scitenhorn betroffon. 

Von einer systomatischen husbroitung kann koino Rode soin. DasWosen 
dos Processes ist: Glia- und Bindegewsbswuchcrung, Gof~ssvermohrung, 
mi~ssigo Faseratrophio (koinc Schwollung dor Axsncylindcr). 

In W c ig c r t'schon Pr~paraten tritt das alios weir wcnigcr deutlich her- 
vet, als in Carmin- und Nigrosin gef~rbten. 

Graue Substanz ganz normal, einzelne Ganglienzellen allordings otwas 
klumpig und fortsatzlos. 

Auch in den Goll 'schon Stri~ngen leichte nicht systematischo u 
rungen. Wurzeln gesund. 

Im oberon Brustmark: Pin verdickt. Die Vori~,nderungen auf dora Quer- 
schnitt nur noch angodoutet, jod~nfalls l(oino Atrophic dot weisson Suhstanz, 
bur hior und da Gliawuchcrung. 
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Im un~ersten Brustmark treten die Ver~nderungen wieder ebwas s~iirker 
horror, besonders im Goll'sehen Strange, aber aush im Seitenstranggebiet. 

In der Lendenansehwellung ist namentlich die Erkrankung der Hinter- 
strange ausgepr~gt, so dass sic sohon makroskopiseh zu erkennen ist; aber 
inamerhin geringffigig. 

In der grauon Substanz sind die Ganglienzollon sparsam, zum Theil 
klumpig und etwas pigmentirt. 

Sacralmark ganz normal. 
hlles in Allom sind die bezeichnoten Veriinderungen sohr goring~ gohon 

sigher yon Neuroglia und Gofiissen aus~ sind nicht systematisch und hSchst 
unbestiindig, und wechseln selbst in vorsehiodenen Sehni~ton aus oinor HSho. 

In Halsanschwellnng sind besonders die Vorderseitonstr~nge, in Londen- 
anschwollung clio Hintorstr~nge bosondors betroffen. 

u  Mark, Briieko in Sorionschnitten untorsucht, zoigen 
im Grossen und Ganzen normale Vorh~ltniss% nnr f~ltt hier und da oine loiohte 
Gliawucherung in dom Terrain tier Pyramido auf; aasserdem finden sich vor- 
einzelte, znm Thoil sehon makroskopiseh siehtbaro Horde,  So oin stecknadel- 
kopfgrossor in linker Pyramido, in HShe der Trochloariskreuzung. In domsel- 
ben findet man grosso Zellon (sioho obon)~ Rundzellen, rothe BlutkSrperchon 
und Detritus, iihnlieho kloinero in HSho des austretendon Trigominus sowohl 
in der Pyramidonbahn wie in dor Querfasersehichte; oinzolno Horde in den 
grauon Brfiekenkernen etc. etc. 

i~ervon: Stamm dos N. eruralis gut. 
N. saphon, maj. betr~chtliche Faseratrophie. Ausserdom Verdickung dos 

Peri- und Epineuriums; die im Nervon verlaufenden Gef~sse haben sklerosirte 
Wandungen. 

:N. medianus: die grSsseren Zweige wonig, die kleineron stiirkor ent- 
artet. Epinourium und Gefi~sso wie vorhor. 

In den Muskeln niehts Wesontliehes. 

Der Worth dieser Beobaehtungen liegt in dem Ergebnisse der 
pathologiseh-anatomisehen Untersuehung. Auf klinischem Gebiete 
wurde niehts Bemerkenswerthes festgestellt: Die Kranken wurden 
iiberhaupt nur einmal yon uns untersucht, um die bereits yon anderer 
Seite festgestellte Diagnose zu best/itigen und naehzuweisen, dass die 
gew6hnlichen Erscheinungen der Chorea ehroniea vorlagen ohne be- 
sondere Complieationen. 

Der heredit~tre Charakter der Erkrankung war in beiden Fallen 
erwiesen. In dem ersten hatte Matter und Schwester sicher an der- 
selben Krankheit gelitten, in dem zweiten ebenso die Mutter und zwei 
Schwestern. Auffallig war, dass in diesem bei allen von dem Leiden 
befallenen Familiengliedern dasselbe erst im hSheren Alter (zwisehen 
dem 60. und 70. Jahre) aufgetreten war. 
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Bei unserer Patientin Kraatz hatte die Erkrankung mindestens 
16 Jahre bestanden, ehe der Exitus eintrat. Bei Boeger nur 5 Jahr% 
wenn seine Angaben zuverllissig waren. Eine wesentliche StSrung 
der psychisehen Functionen war in keinem der beiden Fiille consta- 
tirt worden. Lii, hmungserscheinungen fehlten. Auch war an den 
inneren Organen, speciell am Herzen nichts Krankhaftes naehzawei- 
sen. Der Tod erfolgte bei Frau Kraatz im relativ frfihen Alter 
(48. Jahre) an Influenza, Boeger starb in einem apoplectiformen An- 
fall. Gleich bei der Autopsie wurden in beiden Fiillen eine Reihe 
yon Anomalien entdeckt. Beiden gemein war die A t r o p h i e  der  
W i n d u n g e n ,  besonders im Gebiet der Centralwindungen, des oberen 
Scheitel- und Hinterhauptslappens. Im ersten Falle war dieselbe 
ausgesprochener wie im zweiten. Gyri sehr schmal, Sulci sehr tief 
und breit. Ausserdem bestand bei Frau Kraatz H ~ d r o c e p h a l u s  
e x t e r n u s ,  wiihrend bei Boeger P a c h y m e n i n g i t i s  i n t e r n a  mem- 
b r a n a c e a  h a e m o r r h a g i c a  mit frisehen und ~lteren Blutungen ge- 
funden wurde. 

Zahlreiche Yeranderungen wurden dureh die mikroskopische Un- 
tersuchung, welche sich fast fiber das gesammte centrale Narven- 
system, sowie auf einzelne Nerven and Muskeln erstreckte, aufgedeckt. 
Es wird noch zu entscheiden sein, inwieweit wit berechtigt sind, in 
denselben" das pathologisch-anatomische Substrat der hereditiiren 
Chorea zu erblicken. 

Einem Theil derselben wird eine wesentlicha Bedeutung in diesel' 
tIinsicht nicht zuzuschreiben sein, n~imlieh denjenigen, welche gele- 
gentlich auch im normalen Hirn oder doch nnter den verschieden- 
artigsten pathologischen Verhfi.ltnissen gefunden werden. 

Dahin sind die Anhi~.ufungen yon Corpora amylaeea zu rechnen. 
Aueh die Ansammlung yon Rundzellen in den Gef~ssscheiden ist ein 
so oft und unter so verschiedenen Bedingungen wiederkehrender 
Befund, dass er bier nieht besonders berfieksichtigt zu warden 
braucht. 

Die kleine Geschwulst im Linsenkern wurde nur in einem Falle 
und nur auf einer Seite des Hirns gefunden, sie kann bei der ana- 
tomischen Deutung des Processes gewiss nicht in Fage kommen. 

Die Yeranderungen an den Meningen sind in beiden Fiillen so 
different (in dam einen Trfibung, Hydrocephalus externus, in dem an- 
deren Pachymeningitis interna haemorrhagiea) and werden bei so ver- 
schiedenartigen chronischen Erkrankungen des Gehirns beobachtet, 
dass wir es nieht ffir berechtigt halten, denselben eine Rolle in der 
Genese dieses Leidens zuzuschreiben. Ausserdem ist es wohl zweifel- 
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los, dass der Hydrocephalus externus im Falle I. einfach die Folge 
der Hirnatrophie ist. 

So bleiben denn nur die disseminirten Herderkrankungen der 
Rinde und der subcorticalen Marksubstanz, der Schwund der kleinen 
Ganglienzellen in bestimmten Rindenterritorien und die Ver/tnderungen 
im Rfickenmark. 

Was die oben beschriebenen Herde anlangt, so geht aus unserer 
Schilderung deutlich hervor, class es sich um einen d i s s e m i n i r t e n  
E n t z f i n d u n g s p r o e e s s  mit  dem A u s g a n g  in S k l e r o s e  handelt. 
In den jfingeren Herden tritt als bemerkenswerthe Ver/tnderung die 
Gef/tsserkrankung, die HP, morrhagie und die Zellenwucherung hervor, 
w/trend in den /tlteren Herden ein Gewebe yon fibrill/trer Structur 
tiberwiegt. 

Von dieser d i s s e m i n i r t e n  E n c e p h a l i t i s  war die motorische 
Zone des Gehirns besonders stalk ergriffen, doch beschr~tnkte sich die 
Erkrankung keineswegs auf dieses Gebiet. 

Man kSnnte sieh sehr wohl vorstellen, dass ein derartiger mub 
tipler umschriebener Entzfindungsprocess irritirend auf die motorischen 
Zellen und Fasern wirke, ohne jedoch im Stande zu sein, L/thmungs- 
erseheinungen hervorzurufen. Auch wiirde das Auftreten dieser Herde 
in anderen Rindengebieten, speciell im Stirnlappen die Beeintr/tchtigung 
der psychischen Functionen erkl/tren k5nnen, wofern man nicht f/Jr 
diese die so h/tufig gefundenen und zweifellos erst in den spateren 
Stadien des Leidens hinzutretenden chroniseh-meningitischen Processe 
verantwortlich machen will. 

Die Deutung des weiteren Befundes: Schwund der kleinen Gan- 
glienzellen in der zweiten resp. an der Grenze yon erster und zweiter 
Rindenschicht macht besondere Schwierigkeiten und m~chten wit uns 
in dieser Hinsieht die grSsste Reserve auferlegen. Vet den bekann- 
ten mannigfaltigen Fehlerquellen in tier Beurtheilung histologischer 
Befunde am geh/trteten und gef~rbten Pr/tparat glauben wit uns frei- 
lich nach jeder Richtung gehtitet zu haben. Immerhin m~chten wir 
vorl/tnfig diesen Befund nut verzeichnen und erst yon weiteren Unter- 
suchungen die Best/ttigung desselben abwarten. 

Die Ver/tnderungen im Rtickenmark als etwas Zuf/tlliges anzu- 
sehen, geht nicht an, da sie in beiden F/tllen in nahezu gleicher Weise, 
wenn auch in versehiedener Intensit/tt ausgesprochen waren. Sie als 
senile aufzufassen, ist schon deshalb nieht mSglich, well die Patientin 
unserer Beobachtung I. nieht im Greisenalter verstorben ist. Die 
A l t e r a t i o n  des R f i c k e n m a r k e s  d t i r f t e  a l so  in e inem Zu sam -  
m e n h a n g  mi t  dem G r u n d l e i d e n  s tehen .  Als secund/tre Dege- 
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neration kann sie schon wegeu ihres unregelm~issigen, durchaus un- 
systematischen Charakters nicht gedeutet werden, ausserdem geht ja 
der Process zweifellos yon der 61ia, dem Bindegewebe und den Gefassen 
aus. Da er sich besonders in der Nachbarschaft der VorderhSrner ent- 
wickelt und namentlieh die austretenden vorderen Wurzeln begleitet, 
ist der hnriahme Raum zu geben, dass die intensiven, Jahre lang fast 
ununterbrochen die motorisehe Bahn betretenden Innervationsreize 
selbst im Stande sind, Gewebsveranderungen hervorzurufen, nament- 
lich den Gefassapparat, der doch nach bekannter Anschauung dabei 
besonders in Anspruch genommen wird, zur Wueherung anzuregen. 
Wenn diese Annahme richtig ist, so masste man auch eine hervor- 
ragende Betheiligung der Pyramidenbahnen erwarten, die wenigstens 
im ersten Falle vermisst wurde. Zwar ist es ja nicht ausgeschlossen, 
class derartige motorische impulse sich zum Theil in anderen Bahnen 
fortbewegen, als die tier willkfirlichen Bewegungen. Andererseits 
butte die Thatsache, class die geschilderten Veranderungen im Pens 
und in der Medulla oblongata weit geringffigiger waren, nichts Auffalli- 
ges, da die im Ganzen nut geringen Anomalien alert natfirlich am 
deutlichsten hervortreten werden, we die entsprechenden Bahnen auf 
einen relativ kleinen Raum zusammengedrangt stud. Damit harmonirt 
denn auch die weitere Beobachtung, dass die Veranderungen (beson- 
ders im Fall I.) im Brustmark am ausgesproehensten waren und sich 
im Saeralmark ganz verloren. Dagegen spricht gegen die Richtig- 
keit unserer Annahme der Umstand, dass im zweiten Falle ahnliche 
diffuse und unbestimmte Gewebsveranderungen sich auch in den Hin- 
terstrangen bemerklieh maehten. 

Eine D e g e n e r a t i o n  der p e r i p h e r i s c h e n  Ne~:ven wurde in 
beiden Fallen gefnnden und sie war nicht geringffigig. Sie in Be- 
ziehung zur Chorea zu bringen, ist nicht unbedingt erforderlich, da 
im ersten Falle eine acute Infectionskrankheit (Influenza) das Ende 
herbeiffihrte, im zweiten das Senium als Ursache der Nervendegene- 
ration angesprochen werden kSnnte, eine Annahme, die um so plau- 
sibler erscheint, als die Yasa nervorum erkrankt gefunden wurden. 
Wir sind jedoch noch nicht berechtigt, Beziehungen zwisehen tier 
Chorea und den an den Nerven naehgewiesenen Veranderungen ganz- 
lich in Abrede zu stellen, und bleibt auch nach dieser Riehtung das 
Ergebniss weiterer Untersuchungen abzuwarten. 

Es ist unsere weitere Aufgabe, die geschilderten Beobachtungs- 
resultate mit den bisher in der Literatur niedergelegten Mittheilun- 
gen fiber pathologiseh-anatomisehe Befunde bet Chorea hereditaria zu 
vergleichen. 

A_rchlv L Psyehiatrie. XXV. 3. Heft. 41 
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Die Zahl der in anatomischer Beziehung griindlich bearbeiteten 
Fi~lle yon Chorea chronica ist noch eine sehr beschrlinkte. In jiing- 
ster Zeit haben Grepp in* )  sowie K r o n t h a l  und Ka l i s che r** )  je 
einen Fall dieser Art eingehend untersucht und sind es besonders die 
yon G r e p p i n  erhobenen Befunde, mit denen sich die unserigen in 
vieler Hinsicht berfihren. K r o n t h a l  und K a l i s e h e r  verdanken wit 
eine sorgfi~ltige Zusammenstellung der literarischen Daten, doch be- 
zieht sich dieselbe auf alle Formen der Chorea resp. die anatomische 
Grundlage derselben, ahnlieh wie die im Jahre 1891 ver6ffentlichte 
Abhandlung von Kroemer***)  mit ihrer sorgfiiltigen Literaturbear- 
beitung. Diese Darstellungen entheben uns der Aufgabe, auf alle 
diejenigen Yeranderungen hinzuweisen, welche bei chronischer Chorea 
bisher festgestellt worden sind. 

Jedenfalls f e h l t  in der  g r o s s e n  M e h r z a h l  der  F~ille die  
m i k r o s k o p i s c h e  U n t e r s u c h u n g ,  wahrend das am h$iufigsten wie- 
derkehrende Resultat der makroskopischen Hirnbetrachtung: die Atro- 
phie der Rinde uud die chronische Meningitis (insbesondere Pachy- 
meningitis) bildet. 

In einem Falle ,,Chronischer Chorea ohne nachweisbare Heredi- 
t~t% fiber den Berkley~ ' )  berichtet, wurde Atrophie der Gyri und 
bei mikroskopischer Prfifung folgendes gefunden: Dilatation der Ar- 
terien in der Hirnrinde und Verdickung ihrer Wandungen, Amyloid- 
kSrperchen in den perivascularen R~iumen~ kleine Erweichungsherde 
in der Umgebung der Arterien, in der Rinde, Varicositlit der Nerven- 
fasern, Vacuolenbildung, Bindegewebswucherung im Rfickenmark, ins- 
besondere in den Seitenstriingen etc. etc. 

In dem schon im Jahre 1874 yon Golg i  (Rivista clinic. IV., 
p. 361, citirt nach Z i e m s s e n  ttandbuch) mitgetheilten Falle ist yon 
directer Hereditat ebenfalls nicht die Rede. Auf den anatomischen 
Befund sei aber hingewiesen: ,,Pachymeningitische Membran auf der 
rechten Grosshirnhemisphlire, Dura fiberall verdickt, ebenso die Pia, 
die Meningealgefiisse strotzend mit Blur geffillt, Hirnwindungen der 
grossen Hemisphare zum Theil atrophisch, Marksubstanz ser~is infil- 
trirt, erweicht, blutreich, Seitenventrikel roll trfiben Serums, Ependym 

*) Ueber einen Fall yon Huntington'soher Chorea. Dieses Arohiv 
Bd. XXIV. Heft 1. 

**) Ein Fall von progressiver Chorea (heredit~re Huntington)  mit pa- 
thol. Befunde. Neurol. Centralbl. 1882. No. 19. 

***) Zur pathologisohen Anatomie der Chorea. Dieses Archly Bd. XXIII. 
+) Philad. rood. News. Aug. 25. 1883. 
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verdickt. Corpora striata wesentlich veriindert: geringere Consistenz, 
gl~nzende RSthung und im Mlgemeinen gallertartiges Aussehen. An 
der Aussenseite der Corpora striata und im Centrum semiovale grau 
degenerirte Stellen. Im Kleinhirn nur st~rkere F/illung der Gef~sse 
und Abnahme der Consistenz. Rfickenmark: H~ute verdickt, Mark 
auffallend erweicht, die Grenze der beiden Substanzen nicht scharf. 

Mikroskopisch zeigten sich an den veri~nderten Gehirnwindungen 
(Stirn- und Scheitelwindungen) die Gefasswiinde verdickt, kernreich, 
die perivasculliren Lymphr~ume reich an LymphkSrperchen. Die Gan- 
glienzellen zeigten die mannigfaehsten Veri~.nderungen, waren verklei- 
nert, hSckerig, schwer zu isoliren, auf l proc. SilberlSsung nicht rea- 
girend. Ihre protoplasmatischen Fortsi~tze hSckerig, gewunden, ver- 
d/innt. Der Axencylinder verschmiilert, knotig verdiekt, geschli~ngelt. 
Dieselbe Verlinderung der Ganglienzellen land sich in den Ober- 
fl~chenschichten der Corpora striata. Ausserdem ausgebreitete u 
kalkung sowie Verfettung und Pigmentirung yon Ganglienzellen. 

Dieselbe Verkalkung in den Purk in je ' schen  Zellen des Klein- 
hirns. Im Rfickenmark Vermehrung des Bindegewebes und Amyloid- 
kSrper in der Marksubstanz, Sklerose der Hinter- und Seitenstr~inge 
am Halstheile, in der gratlen Substanz die ZellenkSrper stark pig- 
mentirt, leieht zerfallend% 

,,Golgi betrachtet diese Verlinderungen als das Resultat einer 
chronisehen interstitiellen Encephalitis und betont die grosse Ueber- 
einstimmug dieser histologischen Veranderungen mit denjenigen, welche 
bei der Dementia paralytica gefunden werden". 

Ueber einen noch alterea aus dem Jahre 1865 stammenden yon 
Ch a rc o t  beobachteten Fall, in dem die Heredit~it wenigstens nicht 
sicher festgestellt war, berichtet die Dissertation yon Huet*). Hier 
bestand Meningoencephalitis, besonders der motorischen Region. Uebri- 
gens waren die Veri~nderungen frisch und fehlte die mikroskopische 
Untersuchung. 

Wichtige Ergebnisse der feineren Untersuchung bringt die Arbeit 
yon Greppin .  Er verweist zunlichst auf eine sehr bemerkenswerthe 
Beobachtung, die wir Klebs  verdanken; leider ist sie bisher nnr in 
einem kurzen Referat**) niedergelegt. Derselbe fand in einem Falle 
yon Chorea hereditaria ausser Pachymeningitis haemorrhagica etc. zum 
Theil scharf umschriebene, zum Theil verwaschene Herde in der 
weissen Hirnsubstanz. In diesen Herden ein /iberaus mi~chtige Zell- 

*) Huet, Do 1~ ohor6e ohronique. Th~so do Paris 1889. No. 390. 
**) Correspondonzbl. f. Schweizer Aerzto 1888. 

4l* 
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neubildung: 3--4 grosse und mehr kleine.Zellen mit grossan Kernen 
in einem ttaufen. Er halt dieselben nieht ffir ausgewanderte weisse 
Blutzellen, sondern leitet sie yon der Neuroglia ab. 

Ausserdem fand er hyaline Thromben in den Geflissen, die je- 
doch keinen der hereditaren Chorea. eigenthfimlichen Befund bilden. 

Mit grosser Sorgfalt hat G r e p p i n  seinen Fall untersucht. In der 
auch von ihm nachgewiesenen Pachy- und Leptomeningitis sah er 
nichts Charakteristisches. 

Das Hauptergebniss der mikroskopischen Untersuchung bildete: 
eine ba ld  m e h r ,  ba ld  w e n i g e r  a u s g e s p r o c h e n e ,  s te t s  he rd -  
weise  a u f t r e t e n d e  A n s a m m l u n g  yon z e l l i g e n  E l e m e n t e n ,  
sowohl in der weissen wie in der grauen Substanz des Gehirns. Die- 
selben waren in das gesunde Gewebe hineingewuchert, batten zahllose 
pericellulih'e und perivasculiire Riiume ganz oder theilweise angeffillt 
etc. ̀ ( G r e p p i n  versucht, indem er slch auf die Beobachtungen 
F r i e d m a n n ' s  fiber die nichteitrigen Formen der Encephalitis stfitzt, 
den Nachweis zu ffihren, dass es sich um eine Wucherung der fixen 
epitheloiden Gewebszellen handelt und huldigt dar Anschauung, dass 
einzelne diaser Bindegewebsze]len auf ihrer frfihen embryonalen 
Stufe zurfickgeblieben sind und in einer sp~teren Lebensepoche den 
Ausgangspunkt der Erkrankung bildan. 

Obgleich G r e p p i n  die Bezeichnung: Herde gebraueht, geht doeh 
aus seiner Schilderung wie aus den seiner Abhandlung beigegebenen 
Zeichnungen hervor, dass sein Befund dem unserigen nicht cogruent 
ist. Es handelt sich in seinem Fall um kleine Gruppen yon Zellen, 
die erst mikroskopisch als Herde gedeutet werden konnten; auf ihr 
Eindringen in die pericallularen R~ume der Ganglienzellen legt G. 
besonderes Gewicht. 

Demgegenfiber finden wir echte Entz/indungsherde, die zum grossen 
Theil schon bei makroskopischer Besichtigung erkennbar sind; hier 
und da hat die Entzfindnng einen hamorrhagischen Charakter, schliess- 
iich lasst sich dar Ausgang des Processes in Sklerosirung an einzel- 
nen Herden deutlich erkennen. 

Das Rfickenmark, die peripheren Nerven und Muskeln konnten 
yon G. nicht in den Kreis der Untersuchung gezogen werden. 

Nach dieser Richtung vollstlindiger ist die Beobachtung von 
K r o n t h a l  und K a l i s c h e r ,  indess leidet sie unter dem anderen 
grossen Uebelstande, dass die Autopsie erst 48 Stunden p. m. aus- 
geffihrt warden konnte. Unter den mannigfachen yon ihnen erhobe- 
nan Befunden, sei die Verwachsung der Hirnhaute untereinander, die 
Verdickung der Pin, die auffallende Schmalheit der Hirnwindungen 
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(besonders am Stirnlappen) und besonders: ),die diffuse Degeneration 
leichteren Grades in den Seiten- und Vorderstrangen des ganzen 
Riickenmarkes his zum oberen Lendenmark" hervorgehoben. 

Auf Grund unserer Untersuchungen und der yon Golgi  (?), 
K l e b s ,  G r e p p i n  angestellten Beobachtungen halten wit uns f/Jr be- 
rechtigt , eine m i l i a r e  d i s s e m i n i r t e  E n c e p h a l i t i s  c o r t i c a l i s  und 
s u b c o r t i c a l i s  (besonders der motorischen Zone) als den wesent- 
lichsten Befund bei Chorea chronica progressiva hereditaria anzu- 
sehen, tier vielleicht das Substrat bildet. 

Als einen Folgezustand dieser disseminirten E n c e p h a l i t i s -  zu 
der sich auch eine diffuse gesetlen kann --  haben wit die ginden- 
atrophie zu betrachten, die makroskopisch deutlich sich dutch histo- 
logische Veranderungen entweder fiberhaupt nicht zu erkennen giebt 
oder sich dutch eine A.trophie tier kleinen runden Zellen in der Tiefe 
der 5usseren Rindenschicht documentiren kann: Die Pyramidenzellen 
sind dabei gut erhalten. In Folge der Rindenatrophie entwickelt sich 
hSufig Hydrocephalus externus. Auch ein Theil der in so vielen 
Fallen an den Meningen gefundenen Veranderungen mag secundarer 
Natur sein. 

Encephalitische Herde warden auch an anderer Stelle des Ge- 
hirns sowie in tier Brficke und im verlSngerten Mark gefunden, doch 
sind sie bier welt sparIicher. 

Das Rfickenmark ist nach unseren Beobachtungen (vergl. auch 
die yon K r o n t h a l  und K a l i s c h e r  sowie einige altere) bei Chorea 
hereditaria ebenfalls der Sitz  yon a n a t o m i s c h e n  V e r ~ n d e r u n -  
gen. Dieselben sind jedoch im Ganzen geringffigig, unregelm~ssig 
und diffus, gehen nicht yore Nervenparenchym, sondern yon tier Glia 
und den GefSssen aus und sind vielleicht nur eine Folge tier durch 
alas Leiden gesetzten motorischen Erregungen. 

Die yon uns gefundene Nervendegeneration steht wahrscheinlieh 
nicht in einem directen Zusammenhang mit dem Grundleiden, die Mus- 
kulatur braucht bei Chorea hereditaria nicht verandert zu sein. 

Durch die mitgetheilten Befunde wird ein Licht auf eine der 
wichtigsten Eigenschaften des Leidens, die Erblichkeit, nieht geworfen. 
Ueberhaupt halten wir es f~ir geboten, zum Schlusse noch einmal 
hervorzuheben, dass uns die mitgetheilten Beobachtungen in der Den- 
tung dieser interessanten Krankheit zwar einen Schritt weiter bringen, 
dass abet sehr vieles noch unaufgeklart bleibt und kfinftige Unter- 
suchungen noch manches RSthsel 16sen mtissen. 
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Frliulein v. M a y e r  sind wir ffir die [-Ierstellung der Zeichnungen 
zu grossem Dank verpflichtet. 

Berlin, den 13. Marz 1893. 

Erkliirung der Abbildungen (Tar. Xl.). 
Fig. a. Schnitt aus der Gegend der Centralwindungon (hrmeentrum), 

Garminf~rbung. Bei h zahlreiohe makroskopisch sichtbaro Herde. Natiirliche 
GrSsse. Fall Kraatz. 

Fig. b. Herd in der Umgebung einer kleinen Arterie, die auf dora Quer- 
sehnitt getroffen, nut einTheil desselben ist auf dora Bildo siohtbar. F~rbung: 
Certain. Mikr. Le i tz .  Oc. 1. Obj. 7. 

Fig. o. Aelterer Herd aus der Rinde der motorisehen Zone (Armcen- 
trum) Fall Kraatz. F~rbung Certain. Mikr. Lei tz .  Oc. 1. Obj. 7. 

Fig. d. und e. Daroh Verschiebung des Pr~parates unter dem Mikroskop 
gewonnene Skizzen tier Ganglienzellensohiohtung in der I:lirnrinde (nur bis in 
die Schioht der grossen Pyramide reichend). 

d. aus der motorisehen Zone des normalen Gehirns. 
o. aus entsprechender Stolle des Gehirnes yon Fall Kraatz. 
Bei Z Schieht tier kleinen (runden) Zellen. 
Fi~rbung: 0armin. 
u Mikr. Le i tz .  0o. 1. Obj. 7. 

Fig. f. 1 - - 5 .  Naeh Riiekenmarksschnitten aus den versehiedenon HShen 
(Fall Kraatz) utlter Lupebetraohtung gezeiohne~ (halb-sohematisch). Die or- 
krankten Partien der weissen Substanz dureh Sehraffirang hervorgehoben. 

Fig. g. Rindensehicht aus der Gegend des Paraoontrallappone yon 
Fall II. (Boege). Natiirliche GrSsse. 

F~rbung: Carmin. Bei h. Herde. 
Bei -t- Sohnittfehler. 




