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Seit der amerikanische Arzt Huntington im Jahre 1872 in einer
grundlegenden Arbeit gezeigt hat, dass die frither als eigene Krankheits-
bilder beschriebenen Abarten der Chorea, die Chorea chronica, die
Chorea hereditaria und die Chorea adultorum in Wirklichkeit nur ein
einheitliches Krankheitsbild darstellen, dass also der chronische fort-
schreitende Verlanf mit Ausgang in Demenz, abgesehen von seltenen
Ausnahmen, immer zusammentrifft mit Entstehung im hdheren Alter
und exquisiter Erblichkeit, seitdem ist die Zahl der in der Literatur
bekannten Fille dieser Krankheit recht gross geworden und betrigt
heute schon mehr als hundert. Das Studium all dieser Fille hat uns
gelehrt, dass trotz Charcot es wohl einem Zweifel nicht mehr unter-
liegen kaun, dass wir in dieser chronischen progressiven hereditiren
Chorea eine selbststindige Krankheit vor uns haben, die wohl manche
gusserliche Aehnlichkeit mit der Sydenham’schen Chorea minor auf-
weist, im Grunde aber doch mehr ist als eine blosse Variation dieser
letzteren Krankheit.

Obwohl schon Golgi im Jahre 1874 an der Hand eines Falles
nachwies, dass den klinischen Symptomen der Krankheit sichtbare
anatomische Verinderungen zu Grunde lagen, finden wir Mittheilungen
tiber den mikroskopischen Hirnbefund bei weiteren Fillen in den
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achtziger Jahren des vorigen Jahrhunderts erst sehr spérlich, wirklich
griindliche und erschopfende Untersuchungen dartiber sogar erst im
letztverflossenen Jahrzebnt seit den grosseren Arbeiten von Greppin.
Eronthal und Kalischer aus dem Jahre 1892 und Oppenheim und
Hoppe aus dem Jahre 1893.

Erst als durch die Entdeckung der neueren Untersuchungsmethoden,
vor allem der Nissl’schen Methode, unsere Kenntniss der feineren
anatomischen Verinderungen der Hirnsubstanz erheblich gefordert wurde
und damit das Interesse fiir diese Verinderungen zunahm, vermehrte
sich anch die Zahl der Untersuchungen iiber die chronische Chorea
etwas, sodass wir heute doch wenigstens etwa 15 Fille zusammenfinden
konnen, in denen bei zweifellosen klinischen Fillen wirklich eingehende
und erschopfende Beobachtungen iiber die pathologischen Veranderungen
des Centralnervensystems vorliegen. Da nun diese Ergebnisse neben
vielen gleichmissigen Befunden doch auch mancherlei Differenzen auf-
weisen, sind wir bis jetzt zu einer anerkannten einheitlichen Auffassung
ilber das Wesen der Huntington’schen Chorea noch nicht gelangt; es
diirfte daher nicht iiberfliissig erscheinen, zu den bisher bekannten noch
einen weiteren kliniseh und anatomisch gut beobachteten Fall hinzu-
zuftigen und einige allgemeinere Bemerkungen daran anzuknipfen.

Der Lebensiauf und die Krankengeschichte des in Frage kommen-
den Falles sind kurz folgende:

K. H., ein bei seiner Aufnahme in die Klinik 47j8hriger Ziegeleiarbeiter
aus der Rhon, stammie aus einer schwer erblich belasteten Familie. Sein
Vater und Grossvater viterlicherseits waren geisteskrank gewesen und hatten,
soweit unsere Berichte reichen, wahrscheinlich an Huntington’scher Chorea
gelitten; der seiner Zeit schon verstorbene einzige Bruder unseres Patienten
litt bestimmt Jahre lang an der gleichen Nervenkrankheit; ausserdem sollen
mehrere Verwandte , verriickt“ gewesen sein, genhueres war dariiber nicht zu
erfahren, Patient soll sich normal entwickelt und leidlich gut in der Schule
gelernt haben; er arbeitete spiter auf der Ziegelei, Er war niemals ernstlich
krank, soll besonders keine Lues gehabt haben und kein Trinker gewesen
sein. Er heirathete erst mit 35 Jahren und hatte in der Ehe vier Kinder,
welche bis jetzt Krankheitserscheinungen nicht gezeigt haben. 4—5 Jahre vor
dem Eintritt in die Klinik zeigten sich bei H. zuerst krankhafte Storungen des
Nervensystems. Es fiel eine zunehmende Unruhe der Korpermuskulatur auf,
welche Gesicht, Arme und Beine betraf und ihm die Ausiibung seiner Berufs-
thatigkeit immer mehr erschwerte. Hand in Hand damit ging gleich von An-
fang an eine deutliche psychische Storung. Der bis dahin ruhige, fleissige
und niichterne Mann wurde unruhig, lief in Kneipen, wurde zornig und reiz-
bar, kilmmerte sich nicht mehr um seine Familie, arbeitete nicht mehr, dber-
schitzte seine Verhiltnisse und producirte eine Menge Wahnideen. Als
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schliesslich die motorische Unruhe einen so hohen Grad erreicht bhatte, dass
er z. B. Nachts die Bettwische zerriss und sein krankhafter Vorstellungsinhalt
ihn sogar zu thitlichen Angriffen auf seine Frau und seine sonstige Umgebung
fithrten, wurde er wegen Gemeingefihrlichkeit durch bezirksiirztliches Zeug-
niss am 26. Mai 1899 in unsers Klinik eingewiesen.

Der hier aufgenommene Befundl) ergab, dass, abgesehen von den gleich
niher zu schildernden nervisen Stérungen, krankhafte Abweichungen nicht
bestanden, insbesondere waren ausser angewachsenen Ohrldppchen keine
dusserlich sichtbaren Degenerationszeichen nachzuweisen, auch zeigten sich
keine Spurer fiberstandener Lues. Die Sehnenreflexe waren leicht gesteigers,
aber symmetrisch, die Pupillen reagirten prompt auf Lichteinfall und Con-
vergenz.

Auf dem Gebiet der Motilitdt zeigte sich eine sehr ausgeprigte Muskel-
unruhe, welche den gesammien Korper betraf von der Stirn- und Gesichts-
muskulatur bis zu den Muskeln der Arme, des Rumpfes und der Beine. Die
Bewegungen waren Leine eigentlichen Zuckungen einzelner Muskeln oder
Muskelgruppen, sondern dhnelten viel mehr gewollten, coordinirten Bewegun-
gen. So wurde das Gesicht durch Stirnrunzeln und wechselnde Innervation
beider Gesichtshdlften in der Weise verzogen, wie bei den verschiedenen
Affectiiusserangen dem Erstaunen, dem Schmerz, der Freude, oder mehr noch.
in der Weise, wie es die Kinder thun, wenn sie zum Spass ,Gesichter
schneiden. %

Die Sprache war durch die unwillkiirlichen, sehr starken Bewegungen
der Zunge arg gestort, es wurden eigentlich nur schnalzende und grunzende
Laute ausgestossen, welche nur schwer zu verstindlichen Wortern vereinigt
werden konnten.

Die Arme wurden meist im Ellenbogen in gebeugter Stellung erhaiten
und zusammen mit der stets in Bewegung befindlichen Muskulatur des
Rumpfes und der Beine hin- und hergeworfen. Ruhiges Stehen war fast un-
moglich. Alle complicirteren coordinirten Bewegungen des alitiglichen Lebens
dagegen wurden mit einer auffallenden Sicherheit ausgefibrt; so kennte er
ziemlich gut gehen, er konnte sich an- und auskleiden, feste, ja auch fliissige
Speisen geniessen, ohne sie zu verschiitten. Ueberhaupt wirkte der Wille
zur Ausfithrung einer Bewegung hemmend auf seine sonstigen unwillkiir-
lichen Bewegungen ein, wihrend Affecte eine Steigerung herbeifiihrten. Im
Schlafe horten die Bewegungen ginzlich auf.

Psychisch zeigte er die Symptome einer ausgeprigten Demenz, ndm-
lich erhebliche Stérungen der Auffassungsfihigkeit sowohl wie des Geddcht-
nisses, und daneben wechselnde verworrene Wahnideen. .

Der Verlauf der Krankheit war ein durchaus fortschreitender. Die De-
menz schritt ziemlich schnell zu tiefem Blédsinn vor, die Fahigkeit, sich

1) Als Kklinischer Fall wurde der Kranke auch im Sommer 1899 von
Herrn Dr. Krause in der medicinischen Gesellschaft vorgestellt. Vergleiche
Deutsche medicinische Wochenschr. 1899,
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sprachlich zu Hussern, verschwand mehr und mehr, die motorischen Reiz-
erscheinungen nahmen noch etwas zu, doch muss ausdriicklich bemerkt wer-
den, dass bis 3 Wochen vor seinem Tode die Ausfiihrung selbst complicirter
intendirter Bewegungen, wie Gehen, Essen u. a. moglich war, ja, er versuchte,
wie ich zu beobachten Gelegenheit hatte, noch in den letzten Monaten einmal,
fast mit Erfolg, einen Schmetterling zu fangen. In den ersten Tagen des Oc-
tober fiel er dann einmal hin und verletzte sich etwas; wahrend der durch die
Verletzung bedingten Bettruhe trat dann ein Darmkatarrh hinzu, dem die
geschwichten Kridfte keinen geniigenden Widerstand entgegenzusetzen ver-
mochten. Der Exitus trat ein am 24, October 1901, also fast genan 21/, Jahre
nach der Aufnahme in die Klinik.

Diagnostisch unterscheidet sich das Krankheitsbild von der ge-
wobnlichen Sydenham’schen Chorea vor Allem durch die Entstehung
auf erblicher Basis, den Ausbruch der Krankheit im spiteren Lebens-
alter, die Unterdriickbarkeit der Bewegungen durch Willenshandlungen
sowie durch die schwere psychische Storung und den fortschreitenden
todtlichen Verlauf. Die sonst allein differentialdiagnostisch in Frage
kommenden Krankheiten, die Zitterform der progressiven Paralyse, die
Paralysis agitans, der Paramyoclonus multiplex und die Maladie des
ties waren gleichfalls mit Sicherheit auszuschliessen, so dass in der Rich-
tigkeit und Eindeutigkeit der Diagnose ein Zweifel nicht bestehen kann.

Was nun den anatomischen Befund in unserem Falle angeht,
so fand sich makroskopisch bei der Section, welche 10 Stunden nach
dem Exitus von Herrn Geheimrath Miller vorgenommen wurde, nicht
sehr viel:

Die harte Hirnhaut zeigte keinerlei Verinderung, die Arachnoidea ge-
ringfiigige Triibungen, die Pacchiones waren missig zahlreich, die Pia zart,
ihre Venen stark gefiillt, in den Maschen iiber die Norm klare farblose
Flissigkeit; die basalen Meningen und Arterien waren zart, die rechte Arteria
vertebralis doppelt so stark als die linke.

Die Hirnstiele waren missig fest, die Zeichnung deutlich, der Aquaeduct
ziemlich weit, die 4. Kammer missig weit, ihr Ependym etwas verdickt, aber
glatt in Dach und Boden; das Kleinhirn eher etwas weich, Mark weiss, Rinde
rothlichgrau, gezdhnter Kern scharf. Das Grosshirn missig fest, Mark weiss,
Rinde bldulichroth, die Seitenkammern sehr weit, ihr Ependym leicht granu-
lirt; im Innern klare, leicht réthliche Flissigheit; die Hinterhdrner erweitert,
in ganzer Léinge offen.

Gehirngewicht 1073 g.

Das Rickenmark zeigte gar keine mit blossem Auge sichtbaren Ver-
dnderungen.

Vom sonstigen Befund der Section ist nur noch bemerkenswerth die

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 37. Heft 1. 5
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ausserordentlich kleine Schilddriise, welche nur 10 g wog, also etwa ein
Drittel des fir Erwachsene durchschnittlichen Gewichtes, und die Lordose der
Wirbelsaule.

Das Gehirn und Riickenmark wurden dann in Formol gehiirtet und mit
den tblichen Methoden in allen Theilen der Rinde, des Markes, der centralen
Ganglien, des verlingerten Markes und des Riickenmarkes mikroskopisch genau
untersucht.

Angewandt wurden die Methoden von Marchi und Weigert-Pal fiir
die Nervenfasern, die Weigert’sche Methode (Chromogen - Methylviolett)
fiir die Glia, ferner Férbungen mit Himatoxylin-Eosin und besonders mit
Thionin und Toluidinblau nach Nissl zum Studium der Ganglienzellen. .

Mit der Marchi’schen Methode zeigten sich im Gehirn keinerlei nach-
weisbare Verdnderungen, ein Resultat, das bei dem iber viele Jahre sich er-
streckenden Verlauf der Krankheit kaum anders zu erwarten war. [m Ricken-
mark fanden sich ohne Systematisirung in allen Stringen einzelne runde
schwarze Stellen, welche mit grosser Wahrscheinlichkeit als isolirte {rische
Degenerationen vereinzelter Nervenfasern angesehen werden konnen; die im
Hals- und Lendenmark in den hinteren Wurzeln gefundenen Verfarbungen
konnen dagegen mit ziemlicher Sicherheit als frische Degenerationen ange-
sprochen werden.

Mit Weigert-Pal zeigte sich im Rickenmark fast in ganzer Ausdehnung
eine helle Verfarbung der Randzone in den Seitenstringen, sowie im Halsmark
helle Partien in den hinteren Wurzeln, welche beide als Degenerationen zu
betrachten sind. Die Gefasse des Riickenmarkes zeigten leichte Verdickung
der Intima, welche jedoch hei dem fast 50jihrigen Manne kaum iiber das phy-
siologische Maass hinausging. Die Medulla oblongata wies keinerlet Veréinde-
rungen auf. Im Gehirn fand sich ziemlich erhebliche Vermehrung der Gefiisse
in der ganzen Rinde und ein deuntlicher Schwund der Tangentialfasern in
allen Bezirken.

Die Himatoxylin-Eosinfarbung ergab keinerlei Resultate, welche mehr
erkennen liessen als die Nissl’sche Methode, wenn bei dieser letzteren, wie
es bei einem Theil der Priparate geschah, mit Eosin gegengeffirbt wurde.
Die Weigert’sche Gliamethode liess an einigen befriedigend gelungenen Pri-
paraten sehr zahlreiche Gliakerne und starke Vermehrung der Gefiisse in der
Hirnrinde sehr schon erkennen, von einer weiteren und allgemeinen Anwen-
dung auf das ganze Gehirn wurde jedoch Abstand genommen wegen der
immerhin geringen durch sie zu erwartenden Resultate und der ziemlich er-
heblich schwierigeren Technik der Methode.

Der Hauptnachdruck wurde bei der Untersuchung auf die Herstellung
vou Nisslpriparaten gelegt, welche von allen Theilen des Gehirns in grosser
Zahl angefertigt wurden.

Im Riickenmark fanden sich mit der Nissl’schen Methode an der Pia
und Arachnoidea keinerlei charakteristische Verinderungen. Die Hiute waren
iberall zart und zeigten sich ebenso wenig wie die Gefisse krankhaft verén-
dert, Die grossen Vorderhornzellen waren nicht verringert an Zahl, zeigten
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meist einen normalen Bau; einige jedoch zeigten wenig scharf abgegrenzie
Tigroidschollen, die ganze Zelle hatte eine homogene Férbung angenommen,
wie bei beginnender Sklerose der Zellen, Nennenswerthe Verinderungen des
Kerns oder des Kernkérperchens, welche einen schwereren Degenerations-
process andeuteten, liessen sich pirgends erkennen.

Im Gehirn war in den Stammganglien, im Thalamus opticus sowohl
wie im Nucleus lentiformis, eine dichtere Lagerung der Ganglienzellen und
der Gliazellen zu constatiren, welche anf Schrumpfung und Atrophie dieser
ganzen Organe schliessen liessen. Diese dichtere Lagerung der kleinen Glia-
zellen war noch viel ausgepréigter in der Marksubstanz. Das ganze Mark so-
wohl in der Nahe der Rinde und der grossen Ganglien, als auch weit davon
in der Mitte des Centrum semiovale, zeigte einen grossen Reichthum an kleinen
runden Zellen, welche iiberall den Fasern in einem ziemlich gleichen Verhilt-
niss folgte; eine Anhdufung zu grisseren oder gar makroskopisch sichtbaren
Herden lag nirgends vor, kleinere Differenzen in der Dichtigheit der Lagerung
zeigten sich jedoch vielfach, besonders in der Nihe des Linsenkerns. Inner-
halb des Linsenkerns und des Thalamus, sowie an einzelnen Stellen des .
Markes und auch in den peripheren Schichten der nachher zu besprechenden
Rinde fanden sich ausserdem kleine Haufen von runden Zellen, welche etwas
grésser waren und ein anderes Lichtbrechungsvermégen hatten als die Glia-
kerne. Sie wurden als colloide Degenerationen angesprochen, wie sie schon
mehrfach beobachtet sind, entbehren jedoch wohl einer charakteristischen Be-
deutung.

Die Blutgefiisse sowohl wie die Lymphgefisse waren sehr hedeutend
an Zahl vermehrt, vor Allem in der Rinde der motorischen Region, wiesen
aber sonst keine erhebliche Verinderung ihrer Winde auf, abgesehen von
einer ganz leichten Verdickung der Adventitia. Eine nennenswerthe klein-
zellige Infiltration der perivasculdren Riume lag nirgends vor.

Die weitgehendsten und zweifellos filr das Wesen der Krankheit wich-
tigsten Verinderungen wies die Hirnrinde auf. Dieselbe zeigte in allen
Theilen des Gehirns eine deutliche, mehr oder minder starke Verschmilerung,
welche am meisten die dusserste, zonale Schicht betraf. Die Verschmilerung
war am ausgepriagtesten in den motorischen Centren, den Centralwindungen
und der Broca’schen Windung, weniger deutlich in den sensorischen Cen-
tren, z. B. der Sehrinde, am geringsten in der genauer untersuchten zweiten
Stirnwindung. Ungefdhr entsprechend dieser Vertheilung war auch eine klein-
zellige Wucherung iiberall vorhanden, sie nimmt aber an Intensitit ab, wenn
wir der Reihe nach die motorischen Centren, die sensorischen und schliesslich
die Stirnrinde durchmustern. In den einzelnen Schnitten zeigt sich die
Wucherung am stéirksten in den Schichten der kleinen und mittleren Pyra-
miden, geringer in der vierten, sowie in der Schicht der polymorphen Zellen,
-und in der zonalen, sogenannten zellarmen Schicht. Diese kleinzellige Wuche-
rung zeigte keinerlei Bezishungen zu den Blutgefissen, sie war nicht stirker
in den perivasculdren Riumen oder in deren Umgebung, und war eben iiberall
Jiffus vertheilt, nirgends herdweise angeordnet. Nur in einigen wenigen Pri-

5*
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paraten aus dem Ceniralwindungen waren die pericelluliren Lymphriume
einiger grosser Betz’scher Riesenzellen etwas stirker mit kleinen Rundzellen
erfiillt (s. Taf, I, Fig. 5). Einen deutlichen Ueberblick iber die Anordnung
der Glia und die nacher nadher zu schildernden Formen und Anordnung der
Ganglienzellen sollen die iibrigen Figuren der beigegebenen Tafel gewdhren,
auf der von den verschiedenen Bezirken der Rinde Photographieausschnitte
von Nisslbildern neben einander gestellt sind, welche am besten einen Ver-
gleich ermdglichen zwischen der Rinde unseres Falles, der eines psychisch
normalen Menschen und drittens eines Paralytikers, der im Endstadium seinev
Krankheit verstorben ist (s. Tafel I, Fig. 1—4).

Hinsichtlich der Ganglienzellen sieht man schon hei der schwachen
Vergrosserung unserer Photographien, dass ihre Zahl und Grosse in allen Be-
zivken erheblich herabgemindert ist; ja in dem Centrum des Beins scheinen
bei oherflichlicher Betrachtung Ganglienzellen iiberhaupt zu fehlen. Die ge-
nauere Betrachtung lehrt auch, dass hier vor Allem die Zahl der kieineren
und mittleren Pyramidenzellen ganz hedeutend herabgesetzt ist; die noch vor-
handenen lassen in ibrer Lagerung jede Ordnung und Richtung vermissen; sie
sind in ihrer Form verindert und kaum mnoch als Ganglienzellen zu erkennen,
sie sind schméler, mehr in die Linge gezogen und zeigen in ihrer Farbefdhig-
keit und Farbvertheilung erhebliche Abweichungen. An Stelle der dunkelblan
gefdrbten, scharf abgesetzten Tigroidschollen, die in hellem Untergrund liegen,
haben wir meist eine gleichmissige, entweder vermehrte oder verminderte ho-
mogene Firbung des ganzen Protoplasmas, oft unscharfe, ja, vollig uner-
kennbare Grenzen des Zellleibes, als deutliche Zeichen dafiir, dass die Zelle
im Begriff ist unterzugehen und sich aufzulsen. In andren Zellen finden wir
eine Verschiebung der chromatinhaltigen Substanz insofern, als entweder ein
Kreis von Protoplasma um den Kern herum frei bleibt von Farbstoff und dieser
ausschliesslich in die Peripherie verschoben ist, oder auch in seltneren Fillen
ein umgekehries Verballen. Ziemlich constant ist ferner die fir die abster-
bende Zelle bekannte Erscheinung, dass die Nervenzellenfortsitze in
grosserer Ausdehnung als unter normalen Verhiltnissen als dunkelblaue Li-
nien sichtbar sind, welche entweder gerade oder bei weiterem Fortschreiten
der Evkrankung in schraubenzieherartigen Windungen weithin das Priparat
durchziehen. Alle diese Zellverdinderungen, welche in diesen Formen aus-
schliesslich bei chronischen Erkrankungen vorkommen, finden sich in buntem
Wechsel in den verschiedensten Theilen der Hirnrinde, am zahlreichsten aber
bei den kleineren und mittleren Ganglienzellen der motorischen Region.

Eine Ausnahme dieser Verhiltnisse machen eigentlich nur die grossen
Betz’schen Riesenzellen. Diese sind nachweislich nicht in ihrer Zahl ver-
mindert und zeigen fast sdmmtlich eine normale Grosse und Form mit scharf
abgegrenztem Kern und gut gefirbten und geordneten Nissl’sechen Granula.
Nur ein der Zahl nach ganz kleiner Theil von ihnen zeigt eine etwas un-
scharfe Abgrenzung des Chromatins, als erstes Zeichen einer beginnenden
Chromatolyse. Aunzeichen einer wirklichen Degeneration der Zellen finden sich
nirgends. ‘
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Epikrise.

Was das Ergebniss unserer Untersuchungen im Ganzen angeht
im Verhiiltniss zu den bisher gemachten Befunden und die Bedeutung
der einzelnen Symptome fiir das Krankheitsbild der Huntington’sehen
Chorea im Allgemeinen, so miissen wir zunichst noch einmal festlegen,
dass es sich bei unserem Patienten um einen klinisch eindeutigen und
typischen Fall vor chronischer hereditirer Chorea handelt; und dass
wir im ganzen Centralnervensystem nachweisbare apatomische Verinde-
rungen gefunden haben. Makroskopisch war sichtbar eine starke Atro-
phie des Gehirns, asymmetrische Entwicklung der Vertebralarterien,
Verdickung des Ventrikelependyms (sowie Verkleinerung der Schilddriise
und Lordose der Wirbelsiule). Mikroskopisch zeigte sich eine erheb-
liche diffuse Vermehrung der kleinen runden Zellen besonders in der
2. und 3. Schicht der Hirnrinde, welche iiberall deutlich, am stirksten
aber in der motorischen Region war, sowie eine Vermehrung besz.
Engerlagerung der Gliazellen auch in den tibrigen Schichten der Rinde,
der basalen Ganglien und des Markes; zu den Geflissen zeigte diese
Wucherung nirgends Beziehung, zu den Lymphspalten und pericelluliren
Riumen nur an vereinzelten Stellen. Die Tangentialfasern und das
supraradisire Flechtwerk waren sebr verschmilert, theilweise sogar ganz
geschwunden. Von den Ganglienzellen der Rinde waren die grossen
Riesenpyramiden fast gar nicht veriindert, dagegen boten die kleinen
und mittleren Pyramiden der 2. und 8. Schicht sehr deutliche Zeichen
einer chronischen Degeneration und eine Verringerung ihrer Anzahl.

Im Riickenmark waren die grossen Vorderhornzellen in sehr ge-
ringem Maasse erkrankt, die hinteren Wurzeln an vereinzelten Stellen
etwas degenerirt.

Vergleichen wir den Befund mit den iibrigen bisher gemachten
Erfahrungen, so bietet er kein Symptom, das als neu und unerwartet
in einem Gegensatz stinde zu dem bisher Bekannten. Es stimmt der
Befund in den wesentlichsten Punkten mit der grossen Mehrzahl darin
iiberein, dass wir eine kleinzellize Wucherung in der ganzen Rinde ge-
funden haben, dass diese Wucherung sich vorwiegend concentrirt auf
die motorische Region und dort anf die 2. und 8. Zellschicht; ferner
in dem Vorhandensein von degenerativen Verinderungen der Ganglien-
zellen in diesen Schichten bei gut erhaltenen Riesenpyramiden.

Nicht nachweisbar ist dagegen bei uns eine von einigen Forschern
gefundene herdweise Anordnung der kleinen runden Zellen, ferner die
innige DBeziehung derselben zu den Gefiissen, sowie die oft weitgehende
Verinderung der Hirnhiute.
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Im Ganzen stellt der Fall also eine Vermebrung des bis jetzt vor-
liegenden Materials dar, und hilft so an seinem Theil unsere Kenntnisse
der pathologischen Verinderungen bei der Huntington’schen Chorea
erweitern.

Betrachten wir nun im Folgenden alle bis jetzt bei der chronischen
Chorea gemachten Befunde im Einzelnen in der Art, dass wir dieselben
nicht in der gewdhnlichen Weise nach der Person der Untersucher, son-
dern lediglich sachlich zusammenstellen, so finden wir zunichst eine
vollige Uebereinstimmung aller Fille darin, dass alle Gehirne eine
Vermehrung der Glia bez. kleiner runder Zellen zeigten — auf die
feineren Unterschiede und die Natur dieser Zellen wollen wir hier nicht
eingehen — welche immer die Rinde, meist auch die tbrigen Abschnitte
des Gehirns betrafen. lm Einzelnen weichen jedoch nicht nur die an
diesen Befund gekniipften Erklirungen, sondern schon der objective
Befund hinsichtlich der Anordnung der Zellen erheblich von einander
ab. 8o fanden Oppenheim und Hoppe in zwei sehr sorgfiltig ge-
meinsam untersuchten Fallen (I und 1) eine durchaus herdweise An-
ordnung der gewucherten Zellen. Diese Herde erstreckten sich auf alle
Theile des Gehirns, sie lagen am sparlichsten im verlingerten Mark und in
der weissen Substanz, am zahlreichsten in den subcorticalen Schichten.
Sie bestanden meist aus Haufen von ein- und mehrkernigen Rundzellen,
zum Theil auch grosseren zelligen Gebilden von rundlicher und ovaler
Gestalt; im Centrum waren die nervisen Elemente zu Grunde gerichtet,
Gefdsse fehlten meist vollig; das Stroma der Herde bestand aus fibril-
lirem Gewebe von geschwungenen, sich durchflechtenden Gliafasern.
Ausser diesen Herden fand sich eine theils diffuse, theils streifenformige
Wucherung von Rundzellen in der Rinde und besonders der subcorti-
calen Marksubstanz.

fine Anordnung der Rundzellenwucherung in Herden haben dann
weiterhin beobachtet Kronthal und Kalischer (I), welche eine fleck-
weise Sklerose an einzelnen Stellen constatirten und in einem zweiten
Falle (II) herdartize Ansammlung von Rund- und Spindelzellen neben
einer diffusen Wucherung fanden. Das gleichzeitige Vorhandensein
einer diffusen Wucherung und herdweisen Verdichtung der Rundzellen
konnten weiterhin heobachten Greppin, der die Herde besonders in
der weissen Substanz fand, und Kéraval und Raviart, die in einer
gemeinsamen Arbeit die Zellen in Hanfen und in Reihen angeordnet
fanden.

In allen Gbrigen aunsser den genannten Fillen war die Anordnung
der Rundzellen eine ausschliesslich diffuse; sie liess wohl in einzelnen
Fiallen eine etwas verschieden dichte Lagerung, niemals jedoch eigent-
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liche abgrenzbare Herde erkennen. Eine solche interstitielle Wucherung
und Kernvermehrung iiberhaupt wurde schon sehr frithzeitig entdeckt
und finden wir schon bei Dickinson, Meynert, Rokitansky,
Elischer u. a. angegeben. In den neueren Arbeiten finden sich dann
ausser bei Rispal stets noch weitere Angaben fiber die Localisation
der kleinen Zellen. Ein Theil der Autoren scheidet zwischen eigent-
licher glisser Wucherung und zwischen lymphoider Infiltration und
constatirt dann eine Anhiufung kleiner, wahrscheinlich Iymphoider
Rundzellen in den perivasculdren R#umen. Dieser ziemlich hiufige
Befund wird schon erwihnt in der alten Arbeit von Golgi aus dem
Jahre 1874, ferner von neueren bei Oppenheim (I), Clarke (I),
Lannois und Paviot (I und 1I), aber anch bei Greppin, Kéraval
und Weidenhammer, welch letztere allerdings die rein lympheide
Natur der Rundzellen nicht anerkennen. Eine gleichzeitige himorrha-
gische Infiltration des Gewebes erwibnten Oppenheim (I), Clarke (I),
Facklam ond Weidenhammer. In unserm Falle konnte, wie schon
bemerkt, nirgends eine Infiltration der perivaseuliren, an ganz wenigen
Stellen nur eine Infiltration der pericelluliren Riume constatirt werden,
ebenso fehlten vollig Himorrhagien. Dieser Befund steht im Gegensatz
za denen von Dana, Greppin, Lannois, Kéraval, Rispal,
Weidenhammer, Kattwinkel, welche simmtlich eine reichliche
Yermehrung kleiner Zellen gerade an diesen Stellen beobachten konnten
und zum Theil sogar eine grosse Bedeutung diesem Befund zu-
schrieben.

Der Gegend nach wurde die Zellinfiltration niemals auf irgend ein
Centrum oder eine Gegend beschrinkt gefunden, fast stets waren die
raotorischen Centren hauptsiichlich afficirt, (Kronthal II., Kéraval,
Clarke, Lannois, unser Fall u. a.), in dem L Fall von Oppenheim
war die Erscheinung am ausgeprigtesten im Parietallappen, kaum
geringer jedoch in der motorischen Sphire. In allen Fillen war die
weisse Substanz mitbetheiligt, meist sogar in erheblichem Maasse. Der
Vertheilung innerhalb der Rinde nach war die Wucherung meist am
stirksten in den #dussersten 2 oder 3 Schichten (Kvonthal I und II,
Clarke I, unser Fall u. a.), dagegen erstreckte sich bei Weiden-
hammer und Lannois die Infiltration gleichmiissig bezw. steigend
auch auf die tieferen Schichten.

Was nun die der Neurogliawucherung an Wichtigkeit ziemlich
gleichstehenden Verhiiltnisse der eigentlichen Nervenzellen angeht,
so vermissen wir gleiechfalls krankhafte Verinderungen an ihnen vollig
in keinem einzigen Falle. Die geringsten Veriinderungen weisen die
Falle von Lannois und Kronthal auf, doch erwithnen auch diese
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beiden, dass das Chromatin der Ganglienzellen zum Theil verwaschen
war und das ganze Protoplasma dadurch ein opakes Aussehen bekam.
Von den meisten neueren Untersuchern wird auch bei der genaueren
Untersuchung eine Unterscheidung: gemacht zwischen den Ganglien-
zellen verschiedener Grosse, bezw. denen der einzelnen Schichten. Be-
merkungen iber einen solchen Unterschied vermisste ich dagegen bei
Kattwinkel und bei Weidenhammer, deren Arbeiten mir allerdings
leider auch nur im Referat zuginglich waren; ferner bei Kronthal in
seinen beiden Fillen. Letzterer macht zwar keinerlei Mittheilungen
ilber Gleichheit oder Differenz der Erkrankung in den einzelnen Zell-
schichten, doch lissi die Bemerkung, dass die Gliawucherung am
stirksten gewesen sei in der ersten und dritten Schicht, wohl den
Wahrscheinlichkeitsschluss als berechtigt erscheinen, dass auch gerade
in diesen Gegenden die von ihm beobachteten Zellveriinderungen am
ausgeprigtesten waren. Schliesslich fehlen Angaben dariiber auch bei
Kéraval; doch wird hier die Unterlassung theilweise dadurch wieder
ausgeglichen, dass die beigegebenen Abbildungen eine geringe Dege-
neration der grossen Riesenzellen und eine viel erheblichere bei den
kleinen und mittleren Pyramiden erkennen lassen, ein Befund, der mit
den andern, nachher zu erirternden Fillen durchaus fibereinstimmt.

Eine Sonderstellung zu den iibrigen nimmt auch in dieser Frage
Oppenheim ein. Derselbe bemerkt zwar ausdriicklich, dass die
untersuechten Ganglienzellen durchaus normal und gesund waren, doch
diirfen wir nicht vergessen, dass im Innern der vielen von ihm ge-
fundenen Zellansammlungen tiberall auch die Ganglienzellen zn Grunde
gegangen waren und dass er in seinen beiden Fiillen einen Schwund
der kleinen runden Zellen der #ussersten Schichten fand, die er selbst
als Ganglienzellen hezeichnet.

In simmtlichen iibrigen Fillen finden wir den Gegen-
satz zwischen den kleinen und mittleren, stirker erkrankten
Pyramidenzellen einerseits und den fast intacten Betz’schen
Riesenzellen und der Schicht der polymorphen Zellen
andrerseits in einheitlicher und gleichmissiger Weise als
sehr deutlich sichtbar angegeben.

So gieht Dana eine Verminderung der Zellen in der 2. und
3. Schicht, eine nur leichte Verinderung der 4. Schicht an; Greppin
sagt wortlich: ,speciell waren es die kleinen Pyramiden, welche dies
patholegische Bild zeigten, wihrend die Betz'schen Ganglienkirper
meist unversehrt blieben“. Clarke giebt besonders fiir seinen ersten
Tall an, dass die kleinen Pyramidenzellen am meisten verindert waren,
die grossen nur zum geringen Theil, wihrend die Riesenzellen und die
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Zellen der 5. Schicht durchaus gesund erschienen; Oppenheim be-
zeichnet noch besenders die Riesenzellen als ,trefflich entwickelt®.
Rispal fand eine Verdnderung der Zahl und Erkrankungen der Pyra-
midenzellen besonders in der 2. und 8. Schicht der motorischen Region.
Unser Fall zeigte eine z. Th. weitgehende Degeneration der kleinen
und mittleren Pyramiden, dagegen sehr geringe oder gar keine Ver-
inderungen der Riesenzellen.

Wenn wir in den #lteren Arbeiten, z. B. bei Golgi, nur die all-
gemeine Feststellung der Zellverinderungen finden, und selbst dieses
Ergebniss in anderen Arbeiten fehls, so ist dies wohl nur zuriickzufithren
auf die Mangelhaftigkeit der damaligen Methoden, da ein Studium der
feineren Veriinderungen im Innern der Zelle erst durch die neueren, be-
sonders die Nissl’sche Methode, moglich geworden ist; unsere Auf-
assung iiher das thatsichliche Vorhandensein solcher Veriinderungen in
den betreffenden Fallen kann dadurch wohl kaum beeinflusst werden.

Die Art der Zellerkrankung entsprach in allen Fillen durchaus den
vielfach beschriebenen (Obersteiner u. a.) chronischen Formen;
von einzelnen Autoren, wie Kéraval, sind die verschiedenen Stadien
dieser Degenerationen ausfihrlich, von den iibrigen nur kurz beschrie-
ben worden.

Von weiteren zur Beobachtung gelangten Abweichungen vom nor-
malen Typus méchte ich nicht unterlassen, auf die meines Erachtens
noch zu wenig beriicksichtigten groben anatomischen Anomalien
hinzuweisen, welche wir bei den an Huntington’scher Chorea Ver-
storbenen unverhiltnissmissig héufigz bemerkt finden und welche meist
die Centralwindungen betreffen.

So erwihnen Huber und auch Greppin einfach eine asymmetrische
Entwicklung des Schideldaches, Dana fand am Gehirn ,einige Anoma-
lien*. Kronthal fand in Fall II Unregelmiissigkeiten in der linken
Centralwindung, in Fall I eine sehr auffallende Differenz der beiden
Seiten, indem ,rechts die hintere Centralwindung im untersten Drittel
durch eine tiefe Furche unterbrochen war, so dass sie gleichsam mit
zwei Fissen auf der Sylvi’schen Furche stand“. In dem gleichen Fall
lag auch eine asymmetrische Entwicklung der grossen Ganglien und
des Riickenmarks vor. Aehniiche Abweichungen in der motorischen
Rinde fand Lannois, denn in dem von ihm beschriebenen Fall
war die rechte hintere Centralwindung in drei Theile getheilt durch
gquere Furchen; bei Ladame war die rechte Centraifurche in
zwei Theile getheilt durch eine Querfurche.  Ausserdem zeigten
an der Grenze des Parietal- und Hinterhauptlappens die Furchen
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der rechten Seite den als Degenerationszeichen bekannten Affen-
typus; auch das Gewicht der beiden Hirnhilften war nachweisbar ver-
schieden. Ob der Befund von Kéraval, dass die frontalen Furchen
rechts |,plus accentuées* waren, und der von Oppenheim, dass die Ver-
schmiilerung der Rinde in der motorischen Region rechts stirker war
als links, einfach als verschiedene Grade des Krankheitsprocesses oder
als primire Differenzen angesehen werden miissen, bleibe dahingestellt.
In unserm Falle bestand eine sebr deutiiche Differenz in der Weite
der Art. vertebralis zu Gunsten der rechten Seite. Leider wurde ich zu
spit auf diese Frage aufmerksam, um noch sichere Angaben tiber Diffe-
renzen im Gewicht und im Windungstypus machen zu kionnen. Soweit
eine spitere Betrachtung nach Zerschneidung des Gehirns ein Urtheil
ermdglicht, sechien eine stirkere Entwicklung des rechbten Gehirns vor-
zuliegen, doch entbehrt dieser Befund positiver Gewissheit. Nicht un-
erwibhnt moge noch bleiben, dass sowohl in unseren Fillen, als bei
Clarke eine Lordose der Lendenwirbelsiule sich fand. Ob und in
wieweit Anomalien der Entwicklung auch in den iibrigen, oben nicht er-
withnten Fillen vorlagen, entzieht sich natiirlich der Beurtheilung, da
kaum einmal diesbeziigliche Mittheilungen gemacht worden sind. Von
Interesse diirfte es jedenfalls sein, in kiinftigen Fillen dieser Frage eine
besondere Aufmerksamkeit zu widmen.

Von andern, gleichfalls grob wahrnebhmbaren Zeichen einer allge-
meinen Erkrankung des Gebirhs sci noch die fast stets notirte Atro-
phie des ganzen Gehirns erwihnt. Dieselbe zeigte sich fast stets in
Schmalheit der Windungen, Vertiefung der Furchen, innerem und Zusse-
rem Hydrocephalus, vor Allem aber in der ausserordentlichen Verringe-
rung des Hirngewichtes. Dies Gewicht betrug bei Etter in einem seiner
Falle nur 860 g, bei Lannois in beiden Fillen 950 hezw. 980 g, in
unserm Fall 1073, bei Facklam 1097 bezw. 1187 g. In vielen an-
dern, offenbar in einem fritheren Stadium verstorbenen [illen war das
Gewicht wenig oder gar nicht verringert, wie bei Clarke, Greppin,
Ladame; wieder andere beschrinken sich auf die allgemeine Angabe
der Verringerung des Hirngewichtes, oder sagen nichts aus tber diese
Frage.
~ Bemerkenswerth ist noch von makroskopischen Befunden, dass in
einer grossen Zahl der Fille mehr minder starke Affection der Hirn-
hiute vorlag. So fand sich eine theilweise oder vollige Verwachsung
der Dura mater mit der Schidelkapsel bei Kronthal (I), Greppin,
Lannois (1I), Ladame u. A, eine einfache Verdickung der Dura und
eine Erkrankung der Pia unter andern bei Clarke, Kronthal, Wei-
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denhammer, Lannois (I), Greppin; keinerlei Veriinderung der Hirn-
hiute fand sich eigentlich nur in unserem Fall und bei Lannois (I).

Unter den mikroskopischen Befunden bliebe als wesentlich nur noch
nachzutragen die Verinderung der Tangentialfasern und die der
Gefdsse. Die ersteren wurden von Oppenheim und von Kroun-
thal (I) durchaus intact und gut erhalten gefunden; die Mehrzahl, be-
sonders der neueren Untersucher, welche fast simmtlich Mittheilungen
dariiber machen, fanden jedoch einen mehr oder minder starken Schwund
der Tangentialfasern und des supravadiiren Flechtwerkes, welcher bald
iiber den Stirnwindungen, bald in den motorischen Centren am stirksten
war. Derartige Befunde wurden gemacht in unserem [alle, ferner von
Kattwinkel, Kéraval, Wcidenhammer, Kronthal (II) und
Facklam.

Die Gefisse konnten in unserem Falle, sowie von Lannois fir
seine beiden Fille und Clarke (I) als durchaus gesund angesprochen
werden; die Mehrzahl der Autoren jedoch, besonders Clarke (II),
Kronthal und Weidenhammer fanden Verdickungen und weiter-
gehende Erkrankung der Gefisswinde, letzterer sogar hyaline Entartung.
Die weitgehendste Erkrankung der Gefiisswinde giebt Facklam an,
doch mochte ich bei der Gelegenheit betonen, dass grade der eine von
seinen Illen, der zur Section gekommen ist, im Allgemeinen ein
grosseres Interesse fiir unsere Gesammtauffassung der Krankheit nicht
beanspruchen kann, da es sich nicht nur im anatomischen Bild, sondern
fast mehr noch im klinischen — Jehlen der Unterdriickbarkeit der un-
willkiirlichen Bewegung, blitzartige Zuckungen, welche oft keinen mo-
torischen Effect hatfen — zum mindesten um einen ganz atypischen
Fall von Huntington’scher Chorea gebandelt hat.

Die iibrigen in der Hirnrinde, dem Mark oder den infracorticalen
Centren gemachten Befunde glaube ieh iibergehen zu konnen, da es
sich immer nur um kleinere oder ganz isolirt gefundene Stérungen
handelt.

Kurz gestreift seien aber mnoch die im Rickenmark gefundenen
Yerdnderungen, da sie wenigstens zum Theil sich wiederholen und da-
durch ein gewisses Interesse benothigen. Hier fand sich in mehreren
Iallen eine Degeneration der vorderen Seitenstringe oder der Clarke-
schen Sgulen (Clarke II, Kronthal, Kéraval, Oppenheim,
Weidenhammer), aber auch Degeneration der hinteren Wurzeln, wie
in unserem Falle, und isolirte Degeneration von Nervenfasern ohne
Systematisirung.

Gehen wir nun des Weiteren zu der Frage iiber, welche von den
vielen in den einzelnen Fillen vorliegenden Verinderungen wir als das
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Primdre, oder schiirfer ausgedriickt, welche wir als das wesentliche fiir
unsere Krankheit charakteristische Symptom anzusprechen haben. so
milssen wir zunfichst das eine festhalten, dass ein solches gesuchtes
Symptom zwei Bedingungen erfiillen muss: einmal muss es in allen
beobachteten [illen angetroffen werden, oder wenigstens in einer solchen
Ueberzahl der Fille, dass die noch restirenden als atypische oder Aus-
nahmefille betrachtet werden konnen; und dann rmuss es eine gewisse
Specifitit besitzen, also nicht einfach eine auch sonst vorkommende
Begleiterscheinung sein. Die zuletzt von uns betrachteten Verinderungen
am Rilekenmark, an den Hirnhiuten und an den Gefiissen, ja auch der
Schwund der Tangentialfasern und die allgemeine Atrophie des Gehirns
missen aus diesen beiden Griinden als nebensichliche Erscheinungen
aufgefasst werden, da sie einmal nicht constant gefunden sind und
zudem so hiufig auch bei anderen Krankheiten auftreten, dass ihnen
schon deshalb ein specifischer Charakter nicht beiwohnen kann. Der
Versuch, eine dieser Erscheinungen als das Primire darzustellen, ist
auch nar fiir die Erkrankung der Gefisse gemacht worden, und zwar
von Kattwinkel, doch ohne dass diese Anschauung eine weitere Ver-
breitung gefunden hat.

Eine viel grossere Walrscheinlichkeit bietet dagegen schon die
zweite von den moglichen Annahmen, dass nimlich die Degeneration
der kleinen Pyramidenzellen das Wesentlichste des Krankheits-
processes ist. Eine Unterstiitzung fir diese Anschanung ist zunichsé
schon dadureh gegeben, dass eigentlich ohne Ausnahme in allen unsern
Fillen eine gewisse Verinderung der Pyramidenzellen sich gefunden
hat, wenn dieselbe auch in wenigen Fillen nur héhere Grade erreicht
hat.  Auf Grund einer solchen Anschauung miissten wir denn annehmen,
dass auf dem Boden der erblichen Belastung die Ganglienzellen der
Erkrankenden ab ovo eine geringere Widerstandskraft mitbekommen
hitten, dass die Zellen schidlichen, einfach untritiven oder toxischen
Kinfliissen schneller erliegen als hei normalen ristigen Gehirnen, und
dass diese Riickbildung meist nach vollendeter Reife eben frither als
die physiologische Involution einsetzt, eine Anschaunung, welche durch-
aus mit anderen pathologischen Erfahrungen aus der Psychiatrie und
Nervenheilkunde in Einklang stinde, z. B. unseren Anschauungen iiber
die Dementia praecox und gewisse Formen der Neurasthenie. Die
interstitielle Wucherung miisste dann als ein reparatorischer Vorgang
des Stiitzgewebes angesehen werden, wie wir ihn fast stets bei paren-
chymatisen Entziindungen finden. Ein Theil der sogenannten klein-
zelligen Wucherung konnte dabei, und gewiss mit Recht, als eine nur
scheinbare Vermehrung der Glia imponiren, die in Wirklichkeit bedingt
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ist durch eine Engerlagerung der Gliakerne als Folge der Atrophie des
Gehirns, welche ihrerseits der Ausdruck ist des Schwundes der Nerven-
fasern und protoplasmatischen Zellfortsiitze, ja auch der Ganglienzellen
selbst. In unserem Falle wiirde auch der Befund in der weissen
Substanz und den centralen Ganglien, sowie der Befund in der Stirn-
rinde, wo eine deutliche Degeneration der Ganglienzellen fast ohne
Wucherung der Glia vorliegt. durchans mit der gesammten Anschauung
harmoniren. Zu der seinigen gemacht hat jedoch von allen Autoren
nur Clarke diese Annahme; nur er hilt die Degeneration der Pyra-
midenzellen fir das Primire und die Erkrankung der Glia fir das
Secundire. .

Alle ubrigen Forscher halten umgekehrt die kleinzellige Infiltration
fiir den priméren und wichtigeren Theil des Krankheitsvorganges. TUnd
in der That miissen besonders die Fille von Oppenheim, in welchen
viele kleine Herde von Rundzellen sich finden, welehe nicht nur in der
Rinde, sondern auch in den infracorticalen Centren und in der Mark-
substanz liegen, diese Anschauung erheblich stiitzen, da die Herde
keinerlei Beziehungen zu Ganglienzellen batten, und viele selbst nur
im Innern der Herde und in den periphersten Schichten der Rinde
afficirt waren. Auch sonst steht die Wucherung der Rundzellen in
keinem sicher nachweisbaren Verhiiltniss zur Lision der Ganglienkérper;
in manchen Fillen allerdings finden wir in den gleichen Schichten,
nimlich der 2. nnd 3. Rindenschicht, die stirksten Grade der Er-
krankung der Ganglien und der Wucherung der Glia, in anderen [Fillen
jedoch geht die Wucherung noch tiefer hinein in die inneren Schichten,
ohne dass dort die Ganglienzellen sichtbar erkrankt wiren. Im Wider-
spruch zu der Annahme einer primiren Erkrankung der Ganglienzellen
steht auch die mehrfach beobachtete Thatsache, dass eine kleinzellige
Infiltration gerade in die pericelluliren Lymphriume der grossen Riesen-
zellen stattgefunden hatte, withrend diese selbst durchaus normal und
gesund erschienen.

Entsprechend dieser eben skizzirten Auffassung ist auch die ge-
sammte Krankheit anatomisch schon von Golgi bezeichnet worden als
eine chronische interstitielle Encephalitis, ebenso bezeichnen sie
Oppenheimund Weidenhammer; Greppin nenntsie eine nichteitrige
Encephalitis. Je nach den einzelnen Befunden ist sie dann im speciellen
eine Encephalitis himorrhagica, disseminata oder diffusa genannt worden.
Die letztere Bezeichnung wiirde auch unseren Befund am besten wieder-
geben.

Wichtig fir unsere Auffassung vom Wesen der Huntington’schen
Chorea diirften fernerhin sein die oben geschilderten, verhiltnissmiissig
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hiufig gefundenen Stérungen und Anomalieen in der Entwicklung des
Gehirns, speciell der Centralwindungen, welche an Hiufigkeit weit tiber
die Grenze des Zufdlligen hinausgehen.

Wenn auf Grund dessen Ladame das Wesen der Krankheit be-
griindet findet in einer ,oft erblichen Anomalie in der Anlage der
Centralfurchen” und Lannois von einer angeborenen abnormen Ver-
anlagung (malformation tératologique) der Neuroglia spricht, so
konnen wir einer solchen Auschanung eine gewisse Berechtigung sicher
nieht versagen, vor allem da sie mehr als die tibrigen dem Ver-
standniss der exquisiten und so oft gleichartigen Vererbung der Krank-
heit niher fibrt. Nicht erklirt wurden freilich dadurch einmal dje
Griinde, welche im spiteren Leben erst eine Wucherung der Glia, bezw.’
eine interstitielle Entziindung veranlassten und ausserdem die Eigenart
der functionellen Storungen, welche das Krankheitsbild klinisch fiir uns
abgrenzen.

Versuchen wir nun im Folgenden, diese eben dargelegten anato-
mischen Betrachtungen in Beziehung zu setzen zn dem klinisehen
Krankheitsbild der Huntington’schen Chorea, so diirfte die Forterbung
einer Entwicklungsanomalie des Gehirns von selbst als der Grund er-
scheinen fiir die oft gleichartige Forterbung der Krankheit auf Kind
und Kindeskind, #hnlich wie andere Degenerationszeichen (Hasenscharte,
Klumpfuss, Aniridie) von einem daran leidenden Eilter sich forterben
auf einen Theil der Nachkommen.

Die sich meist im Verlaufe der Krankheit entwickelnde Demenz
muss weiterhin erscheinen als der Ausdruck der anatomisch gefundenen
Atrophie des Gehirns, speciell des Schwundes der Tangentialfasern; und
die klinische Thatsache, dass es neben vielen Krankheitsfiallen mit De-
wenz auch solche giebt ohne Demenz (Oppenheim) stimmt mit der
anatomischen Erfahrung der bald intacten, bald mehr oder minder ge-
schwundenen Tangentialfasern und gesammten Hirnsubstanz durchaus
fiberein. Dass dieses in den meisten, aber nicht in allen Fiallen vor-
handene Symptom nicht charakteristisch ist fiir die Krankheit, beweist
die einfache Thatsache ihres haufigen Fehlens bei sonst typischen
Fillen. Der neuerdings von dem Englinder Frank Hallock gemachte
Vorschlag die ganze Krankbeit nach diesem einen Symptom Dementia
choreica zu benennen, ermangelt daher einer geniigenden Unterlage
und Berechtigung.

Es ist hier nicht der Ort, des ldngeren einzugehen auf die Einzel-
heiten der klinischen Krankheitssymptome, doch scheint mir aus den
bisherigen zahlreichen Arbeiten dariiber schon rein statistisch betrach-
tet, soviel mit Sicherheit hervorzugehen, dass neben dem dtiologischen
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Moment der Vererbung, dem prognostischen des chronisch progressiven
Verlaufs, wir symptomatologisch alsausschliesslich charakteristisch ansehen
miissen die eigenartigen motorischen Reizerscheinungen und die ausserdem
erhaltene Fihigkeit, diese unwillkiirlichen Bewegungen durch den Willen
voriibergehend zu unterdriicken und gewollte Bewegungen exact aus-
zufiihren.

Vergleichen wir nun, oder, besser gesagt, suchen wir die Beziehun-
gen auf, die diese letzteren symptomatologisch charakteristischen Er-
scheinungen mit denjenigen Befunden verbinden, welche fiir das anato-
mische Bild als typisch sich uns erwiesen haben, so liegt dariiber be-
reits eine vor einigen Jahren von Lanmnois und Paviot aufgestellte
Ansicht vor, welche sogar in den neuesten Arbeiten von Kéraval und
Raviart, sowie von Kattwinkel acceptirt worden ist. Die genannten
Autoren halten nimlich die von ihnen gefundene kleinzellige Infiltration
der pericelluléiren Riume besonders der Riesenzellen fiir die Ursache
der klinisch bekannten motorischen Reizerscheinungen. Die in die peri-
celluldren Lymphriume eingewanderten kleinen Rundzellen sollen ihrer
Ansicht nach einen Druck und damit eine Reizung ausiiben auf die
Ganglienzellen und diese zu iitbermissiger functioneller Thitigkeit an-
treiben; die Fihigkeit, willkiirliche Bewegungen auszufiihren, bliebe aber
erhalten, weil die Ganglienzellen selbst nichf anatomisch zu Grunde
gingen.

KEinzuwenden ist gegen diese Anschauung vor Allem, dass nur in
einem beschrinkten Theil der Fille eine solche Infiltration iiberhaupt
gefunden worden ist, in unserem Falle z. B. nur an ganz wenigen
Stellen der motorischen Rinde, und da in sehr geringem Umfang, und
dass sie schon deshalb kaum das Wesentliche des anatomischen Pro-
cesses sein kann. Zudem triigt die ganze Erscheinung zu sehr den
Charakter eines relativ acuten Vorganges; es wire auch vollig nnbe-
greiflich und stinde im Widerspruch mit unseren allgemeinen biologi-
schen Begriffen, wenn trotz einer viele Jabre, ja mehrere Jahrzehnte
andauernden Compression und Reizung und dadurch entstandener dauern-
der Hyperfunction der Zellen diese selbst gesund und bis zum Ende
voll functionsfihig bleiben sollten.

Weit eher diirfte zu einer Losung dieser Frage die folgende Be-
trachtung fithren:

Die Analyse der motorischen Stdrungen bei der Huntington’schen
Chorea charakterisirt dieselben als unwillkiirliche coordinirte Bewegungen,
welche in einem gewissen Rythmus auftreten, und darch ihre Aehnlich-
keit mit intendirten als Bruchstiicke erlernter Bewegungen anzusehen
sind. Ihr functionelles Centrum miissen nach unsern aligemeinen hirn-
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anatomischen Anschauungen derartige Bewegungen in den Ganglienzellen
der Hirnrinde, und zwar der Centralwindungen, vielleicht sogar aus-
schliesslich der vorderen Centralwindung haben. Und dass auch der
eigentliche Sitz der Krankheit bei der chronischen Chorea in der Hirn-
rinde sich befindet, ist in den letzten zwangzig Jahren von keinem For-
scher mehr angezweifelt worden. Wenn nun die in Frage kommenden
Bewegungen bei den Kranken unwillkiiriich erfoigen, dann miissen
wir annehmen, dass in den Centralwindunger Ganglienzellen gelegen
sind, welche, sei es durch Compression, sei es durch selbststindige Er-
krankung, in einem krankhaffen Reizzustand sich befinden und so
die Ursache der Bewegungen darstellen.

Da nun ausserdem bei allen Fillen klinisch die Fihigkeit erhalten
ist, willkiirlich exacte coordinirte Bewegungen auszufithren und wihrend
dieser Zeit die unwillkiirlichen zu hemmen bez. zu reguliren, so miissen
wir zweitens. annehmen, dass in der motorischen Hirnrinde — denn dort
miissen wir das Centrum dieser Bewegungen auch suchen — ausser-
dem eine Reihe von Zellen existirt, welche nicht erkrankt sind, welche
also einmal fiir Willkiirimpulse functionsfahig sind, dann aber auch den
erstgenannten Ganglienzellen bis zum gewissen Grade superponirt sind,
d. h. einen hemmenden und regulirenden Einfluss auf dieselben auszu-
iiben im Stande sind.

Diesem rein aus dem klinischen Bild der Krankheit gefolgerten
Postulat steht nun die anatomische Erfahrung gegeniiber, dass wir in
fast allen Fallen von Huntington’scher Chorea eine stirkere Affec-
tion der kleinen und mittleren Pyramiden der motorischen Centren
gefunden haben, aber keine oder nur eine dusserst geringe Degenera-
tion der Betz’schen Riesenzellen. Auch die kleinzellige Wucherung
betral meist die dusserste Schicht der Rinde, erstreckte sich allerdings
in einigen Fillen auch bis auf die inneren Schichten, hat jedoch in
keinem einzigen Fall zn einer nennenswerthen Erkrankung der Betz-
schen Zellen gefiinrt. In unserem, davin besonders charakteristischen
Falle z. B. zeigten, wie schon erwihnt, die kleinen Pyramiden eine
weitgehende Degeneration, die Riesenzellen aber waren vollig intact und
zeigten nur vereinzelt leichte Chromatolyse.

Hinsichtlich dieser beiden bemerkenswerthen Thatsachenreihen, der
klinisehen und der anatomischen, konnen wir natirlich streng logisch
nichts weiter behaupten als die Coexistenz der beiden Reihen. Strittig
dagegen mag es bleiben, ob wir berechtigt sind, aus dieser fast aus-
nahmslos beobachteten Coesistenz auch einen causalen Nexus zu folgern,
mit andern Worten, ob wir berechtigt sind zu dem Schluss, dass die Erkran-
kung der kleinen und mittleren Pyramiden der motorischen Sphire die
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Ursache ist der unwillkiirlichen, coordinirten Bewegungen, und das Er-
bultensein willkiirlicher, zugleich regulirender Bewegungen ihren Grund
hat in der Intactheit der Betz’schen Riesenzellen. Das weittragende
Ergebniss eines solchen Schlusses miisste dann die Annahme sein, dass
ganz allgemein die kleinen und mittleren Pyramiden der Centralwin-
dungen gleichsam psychomotorische Erinnerungszellen sind, indem sie
das functionelle Centrum darstellen fir die erlernten coordinirten Be-
wegungen des alltiglichen Lebens; und dass die Riesenzellen einmal
functionell ibergeordnet sind den kleineren Ganglienzellen, indem sie
deren Function hemmen und reguliren kénnen, zweitens aber die Centren
darstellen fiir die héheren, feineren, exacten Bewegungen.

Natiirlich liegt es mir voilig fern, einem derartigen weittragenden
Schluss iiber die Function einzelner motorischer Rindenschichten irgend
eine apodictische Gewissheit zuschreiben zu wollen, da einmal das vor-
liegende Material fiir ein Fundament grundlegender Betrachtungen noch
allzu gering ist und zweitens die Moglichkeit eines andern Zusammen-
hanges der Thatsachen als des von uns angenommenen durch die bis-
herigen Beobachtungen durchaus nicht ausgeschlossen werden kann.

Iech personlich mochte also nur darauf hinweisen, dass die eben
gezogenen Schlussfolgerungen sich aus den oben erwihnten Thatsachen
zwanglos als eine Moglichkeit der Erklirung ergeben und méchte es
dem sachverstindigen Beurtheiler tberlassen, einen wie hohen Grad von
Wahrscheinlichkeit er dieser Moglichkeit zubilligen will. Erhoht wird
meines Krachtens die Wahrscheinlichkeit dadurch, dass die so ent-
stehende Hypothese mit den Erfahrungen und Muthmaassungen, die wir
bis jetzt tiber die Function der Zellarten haben, durchaus nicht im
Widerspruch stinde, sondern gut mit ihnen zusammenstimmen wiirde.

Das genauere Studium der Hirnrinde hat uns ja immer mehr
gelehrt, dass den verschiedenen Formen der Ganglienzellen auch
verschiedene Function entspricht, eine Erfahrung, die Lannois und
Kéraval vollig vernachldassigt haben. Wir wissen ferner durch anato-
mische und vergleichend anatomische Erfahrungen, dass die Riesen-
zellen in dieser Ausbildung nur beim Menschen und den hochsten
Saugethieren existiven, und dass gerade sie wihrend des Lebens des
einzelnen ein erhebliches Wachsthum erkennen lassen; wir haben uns
auch, eigentlich ohne geniigendes Beweismaterial, gewdhnt, gerade sie
als Triger der hdchsten motorischen Functionen zu betrachten. Rein
anatomisch hat ferner Ramon®) y Cajal in neuester Zeit nachgewiesen,

1) Studien iber die Hirnrinde des Menschen. 2. Heft: Die Bewegungs-
rinde, iibersetzt von Bresler. Leipzig 1900.
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 37. Heft 1. 6
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dass die Fortsitze der Riesenzellen direct iibergehen in die Pyramiden-
bahnen, wihrend die kleineren Zellen mehr Verbindungen durch Balken-
fasern nach der anderen Hemisphire zeigen.

Aus klinischen und pathologischen, vorwiegend bei der Epilepsie
gemachten Beobachtungen glaubte auch Bevan Lewis®) schon vor
mehr als einem Jahrzehnt schliessen zu konnen, dass der Kern der
Ganglienzellen eine hemmende Wirkung austibt auf ihre Fahigkeit, sich
functionell zu entladen, dass diese Entladungstibigkeit also gering sei
bei verhiiltnissmissig grossen Kernen, dagegen gross bei verhiltniss-
missig kleinem Kern und reichlichem erniihrenden Protoplasma. Den
kleineren Pyramidenzellen der motforischen Region, welche einen grossen
Kern und wenig Protoplasma haben, schrieb er demzufolge die Fiahig-
keit zu, lange in dem gleichen Zustand zu verharren, also irgend einen
Zustand festzuhalten, den Riesenzellen dagegen die Fahigkeit, Reize
leicht awfzunehmen und leicht abzugeben, eine Anschauung, die auf
anderem Wege fast genan zu dem gleichen Ergebniss gelangt, wie
unsere Anschauung. '

Zum Beweise, dass die Anschauung einer derartigen functionellen
Verschiedenheit der meotorischen Zellen nicht ein Novum ot inauditum
darstellen wiirde in der Localisationslehre, mdchte ich nicht verfehlen,
schliesslich noch daran zu erinnern, dass wir fiir die Sehrinde lingst
uns gewdhnt haben, eine Scheidung anzunebmen zwischen den Centren
fir optische Erinnerungsbilder und denen fiir die Aufnahme optischer
Reize, eine Scheidung, zu der uns die klinische Erfahrung und das
Thierexperiment zugleich gefithrt haben, und die in den klinischen
Ausdriicken der Seelenblindbeit und Rindenblindheit ihren sprachlichen
Ausdruck gefunden hat.

Aus der Gesammtheit all dieser Momente diirfte die Wahrscheinlich-
keit zunehmen, dass wir in der Ableitung einer functionellen Zwei-
theilung der motorischen Ganglienzellen aus dem Bilde der Hunting-
ton'sehen Chorea nicht ganz den Boden der bekannten Thatsachen ver-
loren haben und mit mehr zu thun haben, als einer blossen logisch
erschlossenen, im Bereich der Moglichkeit liegenden Deutung. In jedem
Fall geben wir uns der Hoffnung hin, dass weitere anatomische,
klinische oder womdglich auch experimentelle Untersuchungen in nicht
zu ferner Zeit unsere, jetzt noch zu geringen Kenntnisse ven der
feineren Localisation auch fir die motorische Gegend erweitern und
vervollstindigen werden und auch {iber die Function der einzelnen Zell-
schichten uns Klarheit bringen mogen.

1) A text-book of mental diseases, London 1839,
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Fiir unsere Auffassung iiber das Wesen und die Erscheinungen der
Huntington’schen Chorea dirfte sich auf Grund der Gesammtheit
unserer Betrachtungen das folgende Bild ergeben:

Die Huntington’sche Chorea beruht immer auf einer
ererbten anomalen Anlage der motorischen Rindencentren,
welche oftmals schon makroskopisch als Asymmetrie dieser
Rindentheile oder grosserer Hirnabschnitte sichtbar wird.
Die eigentliche Erkrankung beginnt im spiteren Leben
damit, dass die Neuroglia in den motorischen Centren an-
fingt zu wuchern. Diese Wucherung ervfolgt entweder herd-
weise oder diffus, und befallt im letzteren Falle vorwicgend
die zweite und dritte Rindenschicht, das sind die Schichten
der kleineren und mittleren Pyramidenzellen. Hand in
Hand mit dieser diffusen Wucherung geht fast stets eine Er-
krankung der Gefisse, welche ihrerseits meistzulymphoider
Auswanderung in die perivasculdren und pericelluliren
Riume, seltener zu richtigen Himorrhagien fithrt. Fast
immer erkranken gleichzeitig die kleineren und mittleren
Ganglienzellen bis zu ihrem vélligen Untergange, wihrend
die grossen Ganglienzellen in den innersten Schichten,
speciell die grossen Betz’schen Zellen so gut wie vollig
unversehrt bleiben. Klinisch entspricht diesem Verhiltniss
wahrscheinlich die Thatsache, dass die charakteristischen
unwillkiirlichen coordinirten Bewegungen meist bis zum
Schiussdurch den Willengehemmtund regulirt werden kénnen.
Bei langerem Bestand fihrt die diffuse Form der Erkrankung
anatomisch meist zu einer Affection der Hirnhdute und zum
Schwund der Tangentialfasern, zu nachweisbarer Nerven-
faserdegeneration im Gehirn und Rickenmark, sowie zu all-
gemeiner Atrophie des Gehirns; klinisech zum Untergang
aller héheren geistigen Functionen, zur Demenz.

Meinem hochverehrten fritheren Chef, Herrn Geheimrath Professor
Dr. Binswanger sage ich fir die gitige Ueberlassung des Materials,
sowie fiiv das Interesse, das er dieser Arbeit entgegengebracht hat,
meinen ergebensten Dank.

Erklarung der Abbildungen (Taf. IT).

Alte Figuren sind nach Nissl’schen Thioninpraparaten mit einem kleinen
Zeiss’schen mikrophotographischen Apparat aufgenommen. Die Vergrosse-
6 %
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rung ist in allen Fillen die gleiche.. Hs wurde mit Objectiv Zeiss 16 mm
ohne Ocular bei constanter Cameralinge in der gewohnlichen Weite (Gasgliih-
licht, Zettnow’sches Lichtfilter) photographirt.

In Figur 1—4 stellen der ersle Sireifen die Verhiltnisse bei unserem
Falle dar, der zweite die bei einem psychisch normalen Mann mitileren Alters,
der dritte die eines im Endstadium gestorbenen typischen Paralytikers. lm
Einzelnen ist wiedergegeben in

Figur 1 die Rinde des Broca’schen Sprachcentrums,

Figur 2 des rechten Beincentrums,

Figur 3 des Sehocentrams,

Figur 4 der 2. Stirnwindung links.

Pigur 5 stellt die in Figur 2 nur ganz eben und unklar zu erkennenden
Belz’schen Zellen dar, und zwar von einer der wenigen Stellen, an der eine
leichte kleinzellige Infiliration der pericelluldren Riume sichtbar war,
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