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Sei t  der amerikanisehe Arzt H u n t i n g t o n  im Jahre 1872 in einer 
grundlegenden Arbeit gezeigt hat s dass die friiher als eigene Krankheits- 
bilder besehriebenen Abarten der Chorea, die Chorea ehroniea~ die 
Chorea hereditaria und die Chorea adultorum in Wirkliehkeit nut ein 
einheitliehes Krankheitsbild darstellen~ dass also der ehronisehe fort- 
sehreitende Verlauf mit Ausgang in Demenz~ abgesehen yon seltenen 
Ausnahmen, immer zusammentrifft mit Entstehung im ht~heren Alter 
und exquisiter Erbliehkeit, seitdem ist die Zahl der in der Literatur 
bekannten FNIe dieser Krankheit reeht gross geworden und betragt 
heute sehon mehr als hundert. Das Studium all dieser FNIe hat uns 
gelehrt~ dass trotz C h a r e o t  es wohl einem Zweifel nieht mehr unter- 
liegen kam b dass wit in dieser ehronisehen progressiven heredit~ren 
Chorea eine selbstst~indige Krankheit vor uns haben, die wohl manehe 
~tusserliehe Aehnliehkeit mit der Sydenham ' sehen  Chorea minor auf- 
weist: im Grunde abet doeh mehr ist als eine blosse Yariation dieser 
letzteren Krankheit. 

Obwohl sehon 6 o l g i  im Jahre 1874 an der Hand eines Falles 
nachwies~ dass den klinisehen Symptomen der Krankheit siehtbare 
anatomisehe ger~nderungen zu Grunde lagen~ finden wir Mittheilungen 
tiber den mikroskopisehen Hirnbefund bei weiterea Ffdlen in den 
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achtziger Jahren des vorigen Jahrhunderts erst sehr spgrlieh, wirklich 
grfindliehe und ersehSpfende Untersuehungen dartiber sogar erst im 
letztverfiossenen Jahrzehnt seit den gr6sseren Arbeiten von G r e p p i n ,  
K r o n t h a t  und K a l i s e h e r  aus dem 3ahre 1892 und O p p e n h e i m  und 
H o p p e  aus dem Jahre 1893. 

Erst als durch die Entdeekung der neueren Untersuehungsmethoden~ 
vor allem der Nissl 'sehen Methode, unsere Kenntniss der feineren 
anatomisehen Vergnderungen der Hirnsubstanz erheblicb gef6rdert wurde 
und damit das Interesse ffir diese Ver~tnderungen zunahm~ vermehrte 
sich auch die Zahl der Untersuchungen fiber die chronische Chorea 
etwas~ sodass wir heute doeh wenigstens etwa 15 F~tlle zusammenfinden 
k0nnen, in denen bei zweifellosen klinisehen F~llen wirklieh eingehende 
und erseh0pfende Beobaehtungen fiber die pathologisehen Verhnderungen 
des Centralnervensystems vorliegen. Da nun diese Ergebnisse neben 
vielen gleiehm~issigen Befunden doeh aueh maneherlei Differenzen auf- 
weisen~ sind wir bis jetzt zu einer anerkannten einheitliehen Auffassung 
fiber das Wesen der Hun t i ng t on ' s e he n  Chorea noeh nieht gelangt; es 
dfirfte daher nieht fiberflfissig erseheinen~ zn den bisher bekannten noeh 
einen weiteren kliniseh und anatomiseh gut beobaehteten Fall hinzu- 
zuffigen und einige allgemeinere Bemerkungen daran anzuknfipfen. 

Der Lebenslauf nnd die Krankengesehiehte des in Prage kommen- 
den Falles sind kurz folgende: 

K. H.~ ein bei seiner Aufnahme in die K[inik 47jihriger Ziegeleiarbeiter 
aus der Rhhn~ stammte aus einer sehwer erblieh belasteten Familie. Sein 
Vater und Grossvater viiterlieherseits waren geisteskrank gewesen und hatten~ 
soweit unsere Beriehte reiehen, wahrseheinlieh an Han t ing ton ' s ehe r  Chorea 
gelitten; der seiner Zeit sohon verstorbene einzige Bruder unseres Patienten 
]itt bestimmt Jahre lang an der gleieben Nervenkrankheit~ ausserdem sollen 
mehrere Verwandte ~verriiekt ~ gewesen sein~ genliueres war dariiber nieht zu 
erfahren. Patient sell sieh normal entwiekelt und leidlieh gut in der Sehule 
gelernt habeI~; er arbeitete spiiter auf tier Ziegelei. Er war niemals ernstlieh 
krank~ sell besonders keine Lues gehabt haben und kein Trinker gewesen 
sein. Er heirathete erst mit 35 Jahren und hatte in der Ehe vier Kinder~ 
welehe his jetzt Krankheitserseheinnngen nicht gezeigt haben. 4--5 Jahre vet 
dem Eintritt in die Klinik zeigten sieh bei H. zuerst krankhafte Sthrungen des 
Nervensystems. Es fiel eine zunehmende Unruhe der Khrpermuskulatur auf, 
welohe Gesieht~ Arme nnd Beine betraf nnd ihm die Austibung seiner Berufs- 
thgtigkeit immer mehr ersehwerte. Hand in Hand damit ging gleich yon An- 
fang an eine deutliche psyehisehe St~irnng. Der his dahin ruhig% fleissige 
und niiehterne Mann wurde unruhig~ lief in Kneipen~ wurde zornig und reiz- 
bar~ kfimmerte sieh nicht mehr am seine Familie, arbeitete nieht mehr, iiber- 
schh~tzte seine Verhiltnisse nnd produeirte eine Menge Wahnideen. Als 
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sehliesslich die notorisehe Unruhe einen so hoheu Grad erreieht hatte: dass 
er z. B. Nachts die Bettw~ische zerriss und sein krankhaRer u 
ihn sogar zu thiRliehen Angriffen auf seine Frau und seine sonstige Ungebung 
fiihrten~ wurde er wegen Gemeingefiihrlichkeit dutch bezirksirztliehes Zeug- 
niss am 26. Mai 1899 in unsere Klinik eingewicsen. 

Der bier aufgenonmene Befund 1) ergab, class: abg'esehen yon den gleieh 
niher zu sehildernden nerviJsen StiSrungen: krankhafte Abweiehungen nielR 
bestanden 7 insbesondere waren ausser angewachsenen Ohrlgppehen keine 
~iusserlieh siehtbaren Degenerationszeiehen nachzuweisen: auch zeigten sich 
keine Spurer~ iiberstandener hues. Die Sehnenreflexe waren leieht gesteigert~ 
abet symmetrisch~ die Pupillen reagirten prompt auf Liehteinfall und Con- 
vergenz. 

Auf den Gebiet der Motilitiit zeigte sich eine sehr ausgeprggte i}Iuskei- 
unruh% welehe den gesamnten EiJrper betraf yon der Stirn- und Gesichts- 
muskulatur his zu den Muskeln der Arm% des Rumpfes nnd der Beine. Die 
Bewegungen waren keine eigentliehen Zuekungen einzelner l~luskeln odor 
~luskelgruppen: sondern i~hnelten viel nehr gewollten~ coordinirten Bewegun- 
gen. So wurde das Gesieht dureh Stirnrunzeln und wechselnde Innervation 
bolder Gesichtsh52ften in der Weise verzogen~ wie bei den versehiedenen 
Affeetiiusserungen dem Erstaunen~ dem Sohmerz: tier Freude, odor mehr noch. 
in der Weise, wie es die Kinder thun~ wenn sie zum Spass :~Gesichter 
schneiden, a 

Die Spraehe war dutch die unwillkiirlichen~ sehr starken Bewegungen 
tier Zunge arg gesti3rt~ es wurden eigentlieh nut schnalzende und grunzende 
Laute ausgestossen~ welehe nur sohwer zu verstiindliehen WSrtern vereinigt 
werden konnten. 

Die Arme wurden moist i n  Eltenbog'en in gebeugter Stellung erhalten 
und zusamnen mit der stets in Bewegung befindliehen Muslmlatur des 
Rumpfes und der Beine hin- und hergeworfen. Ruhiges Stehen war fast un- 
nSglieh. Alle eomplicirteren coordinirten Bewegungen des atlt~igliehen Lehens 
dagegen wurden n i t  einer auffallenden Sieherheit ausgeffihrt; so konnte er 
ziemlich gut gehen~ or konnte sieh an- und auskleiden: feste, ja auch fliissige 
Speisen geniessen: ohne sic zu versehfitten. Ueberhaupt wirkte tier W i l l e  
zur Ausfiihrung einer Bewegung h e n n e n d  auf seine sonstigen unwillldir- 
lichen Bewegungen ein~ wiihrend Affeote eine Steigernng herbeiffihrten. Im 
Schlafe h~irten die Bewegungen ginzlieh auf. 

P s y c h i s e h  zeigte er die Symptome einer ausgeprS~gten Demenz: nim- 
lich erhebliche St~irungen tier AuffassungsfS~higkeit sowohl wie des Gediicht- 
nisses~ und daneben weehselnde verworrene Wahnideen. 

Der g e r l a u f  der Krankheit war ein durchaus fortsehreitender. Die De- 
nenz sehritt zienlieh sehnell zu tiefen BliSdsinn vor: die Fg~higkeit~ sieh 

1) Als kliniseher Fall wurde dcr Xranke auch im Sommer 1899 yon 
tIerrn Dr. E r a u s e  in tier nedicinisr GesellschaR vorgestellt. Vergleiehe 
Deutsche nedicinisehe Wochensehr. 1899. 
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sprachlieh za ~ussern~ verschwand mohr and mehr, die motorischen Reiz- 
erseheinungen nahmen noch etwas za~ doch muss ausdr~icklieh bemerkt wer- 
den, dass bis 3 Wochen vor seinem Tode die Aasfiihrung selbst complieirter 
intendirter Bewegungen~ wie Gehen, Essen u. a. mhglfeh war~ ja, er versuehte, 
wie ieh zu beobaehten Gelegenhoit hart% noeh in den letzten Monarch oinmal~ 
fast mit Erfolg, einen Sehmetterling zu fangen. In den ersten Tagen des Oc- 
tober fiel er dann einmal bin and verletzte sich etwas; wiihrend der dureh die 
Verletznng bedingten Bettrahe traC dann ein Darmkatarrh hinzu, dem die 
geschwgehten grg~fte keinen geniigenden giderstand entgegenzusetzen ver- 
mochten. Der Exitus trat ein am 24. October 1901~ also fast genau 21/2 Jahre 
nach der Aufnahme in die Klinik. 

D i a g n o s t i s e h  unterseheidet sieh alas Krankheitsbild yon der ge- 
w6hnlichen S y d e n h a m ' s e h e n  Chorea vor Allem dureh die Entstehung 
auf erblieher Basis, den Ausbrueh der grankheit im sp~iteren Lebens- 
alter~ die Unterdrfiekbarkeit der Bewegungen dutch Willenshandhmgen 
sowie dutch die sehwere psyehisehe St0rlmg und dell fortsehreitenden 
thdtliehen Verlauf. Die sonst allein differentialdiagnostiseh in Frage 
kommenden grankheiten~ die Zitterform der progressiven Paralyse, die 
Paralysis agital~s~ der Paramyoelonus multiplex und die Maladie des 
ties waren gleiehfalls mit Sieherheit auszusehliessen 7 so (]ass in tier Rieh- 
tigkeit und Eindeutigkeit der Diagnose ein Zweifel nieht bestehen kann. 

Was nun den a n a t o m i s e h e n  B e f u n d  in unserem Falle angeht, 
so fand sieh makroskopiseh bei der Section, welehe 10 Stunden naeh 
dem Exims yon tterrn Geheimrath M/i l ler  vorgenommen wurde, nieht 
sehr viel: 

Die harte Hirnhan~ zeigte keinerlei Veriindernng~ die Araehnoidea ge- 
ringf/igige Trfibungen~ die Paeehiones waren m~issig zahlreich~ die Pin zart~ 
ihre Venen stark gef/illt~ in den Maschen /iber die Norm klare farblose 
Fl/issigkeit; die basalen Meningen und Arterien waren zart~ die rechte Arteria 
vertebralis doppelt so stark als die linke. 

Die Hirnstiele waren mh~ssig fest~ die Zeichnnng deutlieh~ der Aquaeduet 
ziemlich welt, die 4. gammer m~issig weit~ ihr Ependym eCwas verdickt~ aber 
glatt in Dach and Boden; das Kleinhirn eher etwas weich~ }lark weiss, RiMe 
rhthliehgra% gez~ihnter Kern scharf. Das Grosshirn mh~ssig fest~ Mark weiss~ 
l~inde blh.uliehroth~ die Seitenkammern sehr weit~ ihr Ependym leieht granu- 
lirt; im Innern klar% leicht rhthliche Pl/issigkeit; die Hinterhbrner erweitert~ 
in ganzer bgnge often. 

Gehirngewieht 1073 g. 

Das Riickenmark zeigte tar keine mit blossem Auge siehtbaren Ver- 
gnderungen. 

Veto sonstigen Befund der Section ist nur noch bemerkenswerth die 
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 37. Heft 1. 5 
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aasserordentlich kleine Sehilddris welohe nur 10 g wog, Mso etwa ein 
Drittel des fiir Erwaohsene durehschnittliehen Oewiehtes~ and die Lordose der 
Wirbelsgule. 

Das Gehirn und R~ickenmark warden dann in Formol geh~irtet and mit 
den iibliohen ~|ethoden in allen Theiten der Rind% des ~Iarkes~ der eentralen 
Ganglien, des verigngerten l~larkes and dos R[iokenmarkes mikroskopisch genau 
untersueht. 

Angewandtwurden die Methoden yon M a r c h i  und W e i g e r t - P a l  for 
die Nervenfasern, die Weiger t ' sohe  Methode (Chromogen-Methylviolett) 
f~r die Gila, ferner Fgrbungen mit H g m a t o x y l i n - E o s i n  and besonders mit 
T h i o n i n  and T o l u i d i n b l a n  naeh N i s s l  zum Stadium der Ganglienzellen., 

5Iit der Marohi~schen ~Iethode zeigten sieh im Gehirn keinerlei nach- 
weisbare Vergnderungen~ ein Result at~ das bei dem fiber viele aahre sioh er- 
streckenden Verlanf der grankheR kaum anders zu erwarten war. Im R[ieken- 
mark fanden sieh ohne Systematisirung in allen Strgngen einzelne runde 
sehwarze Stellen, welehe mit grosset Wahrscheinlichkeit als isolirte frisehe 
Degenerationen vereinzelter Nervenfasern angesehen werden kSnnen; die im 
Hals- und hendenmark in den hinteren Wurzeln gefundenen Verfgrbnngen 
k0nnen dagegen mit ziemlieher Sieherheit als frisehe Degenerationen ange- 
sproehen werden. 

-}1it We i g e r t -P  a l zeigte sich im g/iokenmark fast in ganzer Ausdehnung 
eine helle Verfgrbnng der Randzone in den Seitenstrgngen~ sowie im Halsmark 
helle Partien in den hinteren Wm-zeln~ welche beide als Degenerationen zu 
betrachten sind. Die Gefgsse des Riiokemnarkes zeigten leiehte Verdickang 
des Intima~ welehe jedoeh t~ei dem fast 50jiihrigen ~lanne kaum iiber das phy- 
siologisehe Naass hinausging. Die l~ledulla oblongata wies keinerlei Ver[inde- 
rungen aaf. Im Gehirn fund sieh ziemlieh erhebliehe Vermehrnng der Gefgsse 
in der ganzen Rinde and ein deutlicher Sehwund der Tangentialfasern in 
allen Bezirken. 

Die Hgmatoxylin-Eosinfgrbaug ergab keinerlei Resultate, welohe mehr 
erkennen liessen als die N i s s l ' s che  I~Iethod% wenn bei dieser letzteren~ wie 
es hei einem Theil der Priiparate geschah, mit Eosin gegengefgrbt wurde. 
Die Weiger t ' sehe  Gliamethode liess an dnigen bekiedigend gelungenen Prg- 
paraten sehr zahlreiohe Gliakerne and starke Vermehrung des Gef~sse in der 
Hirnrinde sehr seh{Sn erkennen~ yon einer weiteren und allgemeinen Anwen- 
dung auf alas gauze Gehirn wurde jedooh Abstaad genommen wegen der 
immerhin geringen dureh sie zu erwartenden Resultate und tier ziemlieh er- 
heblieh schwierigeren Teehnik tier ~lethode. 

Der Hauptnaehdruek wurde bei der Untersuehung auf die Herstellung 
yon Nisslprgparaten gelegt 7 welehe yon allen Theilen des Oehirns in grosset 
Zahl angefertigt wurden. 

Im R [ i e k e n m a r k  fanden sieh mit der NissUschen l~Iethode an der Pia 
und Araehnoidea keinerlei charakteristisdle Vergnderungen. Die H~iute waren 
iiberall zart und zeigten sieh ebenso wenig wie die Gef~isse krankhaft vergn- 
alert. Die grossen Vorderhornzellen waren nicht verringert an Zah% zeigten 
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~eist einen normalen Bau; einige jedoch zeigten wenig scharf abgegrenzte 
Tigroidschollen~ die gauze Zelle butte eine homogene F~rbung angenommen, 
~ie bei beginnender Sklerose der Zellen. Nennenswerthe Ver~nderungen des 
l(erns oder des KernkSrperchens~ welehe einen schwereren Degenerations- 
.process andeuteten, liessen sieh nirgends erkennen. 

Im Gehi rn  war in den Stammganglien, im Thalamus optieus sowohl 
wie im Nucleus lentiformis~ eine diehtere Lagerung der Ganglienzellen nnd 
der Gliazellen zu eonstatiren~ welohe anf Sehrumpfung and Atrophic dieser 
ganzen Organe sehliessen liessen. Diese diehtere Lagerung der kleinen Glia- 
zellen war noch vie] ausgepr~igter in der Marksubstanz. Das ganze Mark so- 
wohl in der NS~he der tlinde und der grossen Ganglien~ als anch welt davon 
in der Mitre des Centrum semiovale, zeigte einen grossen Reichthmn an kleinen 
runden Zellen~ we!the /iberall den Fasern in einem ziemlieh gleichen u 
niss folgte; eine Anhgufung zu grSsseren oder gar makroskopiseh sichtbaren 
~tterden lag nirgends vor, kleinere Differenzen in der Dichtigkeit der Lagerung 
zeigten sieh jedoeh vielfach~ besonders in der Nghe des Linsenkerns. Inner- 
halb des Linsenkerns und des Thalamus~ sowie an einzelnen Stellen dos. 
Marl~es und aueh in den peripheren Sehiehten der naehher zu bespreehenden 
Rinde fanden sich ausserdem kleine Haufen yon runden Zellen~ welehe etwas 
grSsser waren und ein anderes LiehtbreehungsvermSgen hatten als die ~Jlia- 
kerne. Sic wurden als eolloide Degenerationen angesproehen, wie sic schon 
mehrfa& beobaehtet stud, entbehren jedoch wohl einer eharakteristischen Be- 
deutang. 

Die Blutgef i isse  sowohl wie die LymiohgeNsse waren sehr bedeutend 
an Zahl vermehr% vor Allem in der ginde der motorischen Region~ wiesen 
abet sonst keine erhebliohe VerSnderung ihrer Wgnde auf~ abgesehen yon 
ether ganz ieiehten Yerdickung der Adventitia. Eine nennenswerthe klein- 
zellige Infiltration der perivaseulSzen g~iume lag nirgends vor. 

Die weitgehendsten und zweifellos fiir alas Wesen der t(rankheit wieh- 
tigsten Ver~inderungen wies die H i rn r inde  auf. Dieselbe zeigte in allen 
Theilen des Gehirns eine deutlieh% mehr oder minder starke Versehmglerung, 
welehe am meisten die ~tusserste~ zonale Sehicht betraf. Die Versehm~lerung 
war am ausgeprggtesten in den motorischen Centren~ den Centralwindungen 
und der Broea%ehen Windung~ weniger deutlieh in den sensorisehen Cen- 
tren~ z. B. der Sehrind% am geringsten in der genaner untersuehten zweiten 
Stirnwindung. UngeNhr entsprechend dieser Vertheiiung war aueh eine klein- 
zellige Wneherung fiberall vorhanden~ sic mmmt abet an Intensit~t ab, wenn 
wir tier Reihe nach die motorisehen Centren~ die sensorischen und sehliesslich 
die Stirnrinde durehmustern. In den einzelnen Schnitten zeigt sieh die 
\gueherung am stgrksten in den Sehichten tier kleinen nnd mittleren Pyra- 
miden, geringer in der vierten~ sowie in tier Schicht der polymorphen Zellen~ 
und in der zonalen~ sogenannten zellarmen Schicht. Diese kleinzellige Wuche- 
rung zeigte keinerlei Beziehungen zu den Blutgef/~ssen~ sie war nicht stSzker 
in den perivaseul~iren gS~umen oder in deren Umgebung~ und war eben ~berall 
4liffus vertheilt, nirgends herdweise angeordnet. Nur in einigen wenigen Prg~- 

5* 
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paraten aus den Centralwindungen waren die perioellul~ren Lymphr~ume 
einiger grosset Betz 'soher l~iesenzellen etwas starker mit kleinen Rundzellen 
erfiillt (s. Taf. I~ Fig. 5). Einen deutliGhen Ueberblick fiber die Anordnung 
der Glia und die nacher n~her zu sehildernden Formen und Anordnung der 
Ganglienzellen sollen die iibrigen Figuren der beigegebenen TafeI gewghren, 
auf der yon den versehiedenen Bezirken der l~inde Photographieaussehnitte 
yon Niss lbi ldern  neben einander gestellt sind~ welche am besten einen Ver- 
gleieh ermSgliehen zwisehen der glade unseres Falles, der eines psyehiseh 
normalen Measehen und dritteas eines Paralytikers, der im Endstadium seiner 
Krankheit verstorben ist (s. Tafel I, Fig. 1--4). 

ginsiehttieh der G a n g l i e n z e l l e n  sieht man sehon bei der sehwaohen 
YergrSsserung unserer Photographien~ dass ihre Zahl und GrSsse in a]len Be- 
zirkea erheblieh herabgemindert ist; ja in dem Centrum des Beins seheinen 
bei oberflgehlieher Betraehtung Gaaglienzellen iiberhaupt zu fehlen. Die ge- 
nanere Betraehtung lehrt aueh~ dass hier vor Allem die Zahl der kteineren 
trod mittleren Pyramidenzellen ganz bedeutend herabgesetzt ist; die noeh vor- 
handenen lassen in ihrer Lagerung jede Ordnung und tlichtnng vermissen; sie 
sind in ihrer Form ver~indert und kaum noeh a!s Ganglienzellen za erkennen~ 
sie sind sehmgler, mehr in die Lgnge gezogen nnd zeigen in ihrer Fgrbefiihig- 
keit nnd Farbvertheilnng erhebliehe Abweiehungen. An Stelle der dunke]blaa 
geNrbten, soharf abgesetzten Tigroidschollen~ die in hellem Untergrund liegen, 
haben wit meist eine gleichmgssige, entweder vermehrte oder verminderte he- 
mogene Pgrbung des gaazen Protoplasmas~ oft unseharf% ja, ~;511ig' uner- 
kennbare Grenzen des Zellleibes, als deutliehe Zeichen daftir: dass die Zelle 
im Begriff ist nnterzugehen und sieh aufzul/Ssen. In andrea Zellen finden wir 
eine Versehiebung der ehromatinhaltigen Substanz insofer% als entweder ein 
ts yon Protoplasma um den Kern herum frei bleibt von Farbstoff und dieser 
aussehliesslieh in die Peripherie versehoben ist, oder auch in seltneren Fgllen 
Bin umgekehrtes Verhalten. Ziemlieh constant ist ferner die ftir die abster- 
bende Zelle bekannte Erseheinung~ dass die Ner~'enzellenfortsS, tze in 
grtisserer Ausdehnung als nnter normalen Verhgltnissen als dunkelblaue Li- 
nien sichtbar sind~ welehe entweder gerade oder bei weiterem Fortsehreiten 
der Erkrankung in sehranbenzieherartigen Windungen weithin das Prg, parat 
dnrehziehen. Alle diese Zellvergndernngen~ welche in diesen Formen aus- 
schliesslieh bei chronisehen Erkrankungen vorkommen~ finden sich in buntem 
Wechsei in den verschiedensten Theilen der Hirnrinde, am zahlreichsten aber 
bei den ldeineren und mittleren Ganglienzellen dee motorisehen Region. 

Eine Ausnahme dieser YerhS~ltnisse machen eigentlieh nur die grossen 
Betz 'sohen Riesenzellen. Diese sind naehweislieh nicht in ihrer Zahl ver- 
mindert End zeigen fast sgmmtlieh eine normale GriSsse nnd Form mit seharf 
abgegrenztem Kern nnd gut gefgrbten nnd geordneten Nis sl 'sehen Granula. 
Nut e inder  Zahl naeh ganz Meiner Theii yon ihnen zeigt eine etwas nn- 
seharfe Abgrenzung des Chromatins, als erstes Zeiehen einer beginnenden 
Chromatolyse. Anzeiehen einer wirklichen Degeneration der Zellen finden sich 
nirgends. 
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Epikrise. 

Was d,ns Ergebniss unserer Untersuehungen im Ganzen angeht 
im Verh~iltniss zu den bisher gemaehten Befimden und die Bedeutung 
der einzelnen Symptome far das Krankheitsbild der Hun t ington 'sehen 
Chorea im Allgemeinen, so mtissen wit zun~iehst noeh einmal festlegen~ 
dass es sieh bei unserem Patienten um einen kliniseh eindeutigen und 
typisehen Fall yon ehroniseher hereditfirer Chorea handelt; nnd dass 
wit im ganzen Centralnervensystem naehweisbare anatolnisehe Ver~inde- 
rungen gefunden haben. Makroskopiseb war siehtbar eine starke Atro- 
phie des Gehirns, asymmetrisehe Entwicklung der Vertebralarterien, 
Verdiekung des Ventrikelependyms (sowie Verkleinerung der Sehilddrfise 
und Lordose der Wirbels•ule). Mikroskopiseh zeigte sieh eine erheb- 
liehe diffuse Vermehrmlg der kleinen runden Zellen besonders in der 
2. und 3. Sehieht der Hirnrinde, welehe tiberall deutlieh~ am st~irksten 
abet in der motorisehen Region war~ sowie eine Vermehrung bez. 
Engerlagerung der Gliazellen aueh in den fibrigen Sehieh~en der Rinde, 
der basalen Ganglien und des Markes; zu den Gef~issen zeigte diese 
Wueherung nirgends Beziehung, zu den Lymphspalten und perieellul~iren 
R~umen nut an vereinzelten Stellen. Die Tangentialfasern und das 
supraradi~re Fleehtwerk waren sehr versehmMert, theilweise sogar ganz 
gesehwanden. Von den Ganglienzellen der Ilinde waren die grossen 
giesenpyramiden fast gar nieht ver~indert, dagegen boten die kleinen 
und mittleren Pyramiden der 2. und 3. Sehieht sehr deutliehe Zeiehen 
einer ehronisehen Degeneration und eine Verringerung ihrer Anzahl. 

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

Vergleiehen wit den Befund mit den fibrigen bisher gemaehten 
Erfahrungen, so bietet er kein Symptom, das als neu und unerwartet 
in einem Gegensatz stSnde zu dem bisher Bekannten. Es stimmt der 
Befund in den wesentliehsten Punkten mit der grossen Mehrzahl darin 
fiberein, dass wit eine kleinzellige Wueherung in der ganzen t/inde ge- 
funden haben, dass diese Wueherung sieh vorwiegend eoneentrirt auf 
die motorisehe Region and dort auf die 2. und 3. Zellsehieht; ferner 
in dem Vorlmndensein yon degenerativen Ver~nderungen der Ganglien- 
zellen in diesen Sehiehten bei gut erhaltenen Riesenpyramiden. 

Nieht naehweisbar is~ dagegen bei uns eine yon einigen Forsehern 
gefundene herdweise Anordnung der kleinen rnnden ZelIen~ ferner die 
innige Beziehung derselben zu den Geffissen~ sowie die oft weitgehende 
Ver~tnderung der Hirnhaltte. 
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hn Ganzen stellt der Fall also eine Vermehrung des bis jetzt vor~ 
liegenden Materials dar, und hilft so an seinem Theil unsere Kenntnisse 
der pathologischen Ver~tnderungen bei der Hun t ing ton ' s chen  Chorea 
erweitern. 

Betraehten wit nun im Folgenden alle bis jetzt bei der ehronisehe~. 
Chorea gemachten Befunde im Einzelnen in der Art, dass wir dteselben. 
nieht in der gewahnliehen Weise nach der Person der Untersucher, son- 
deru lediglich sachlich zusammenstelleu, so finden wir zunachst eine 
vSllige Uebereinstimmung a l ler  Falle darin, dass alle Gehirne eine 
V e r m e h r u n g  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 iibrigen Absehnitte 
des Gehirns betrafen, lm Einzelnen weichen jedoch nicht nur die an 
diesen Befund gekntipften Erkl~trungen, sondern schon der objective 
Befund hinsiehtlich der Anordnung der Zellen erheblich yon einander 
ab. So fanden Oppenhe im  und Hoppe  in zwei sehr sorgf~tltig ge- 
meinsam untersuchten F~tllen (I und II) eine dm'ehaus herdweise An- 
ordnung der gewucherten Zellen. Diese Herde erstreckten sieh auf alle 
Theile des Gehirns, sie lagen am spSrlichsten im verl~tngerten Mark und i~ 
der weissen Substanz, am zahlreiehsteu in den subcortiealen Sehichten= 
8ie bestanden meist aus Haufen yon ein- und mehrkernigenRundzellen, 
zum Theil aueh grSsseren zelligen Gebilden yon rundlieher und ovaler 
Gestalt; im Centrum waren die nervSsen Elemente zu Gruude geriehtet, 
Gefgsse fehlten meist vGllig; das Stroma der tterde bestand aus fibril- 
l~trem Gewebe yon gesehwungenen, sieh durehfleehtenden Gliafasern. 
Ausser diesen Herden fand sieh eine theils diffuse, theils streifenfSrmige 
Wueherung yon Rundzellen in der Rinde und besonders der subeorti- 
ealen Marksubstanz. 

Eine Anordnung der Rundzellenwueherung iu Herden haben dann 
weiterhin beobaehtet g r o n t h a l  und Ka l i sehe r  (I), welehe eine tteek- 
weise Sklerose an einzelnen Stellen eonstatirten und in einem zweiteu 
Falle (II) herdartige Ansammlung yon Rund- und Spindelzellen neben 
einer diffusen Wueherung fanden. Das gleiehzeitige Vorhandenseil~ 
einer diffusen Wueherung und herdweisen u der Rundzellen 
konnten weiterhin beobaehten Greppin ,  der die Herde besonders in 
der weissen Substanz land, und Kgrava I  und Raviart~ die in einer 
gemeinsamen Arbeit die Zellen in Haufen und in Reihen angeordnet 
fanden. 

In allen tibrigen ausser den genannten Fgllen war die Anordnung 
der Rundzellen eine aussehliesslieh diffuse; sie liess wohl in einzelnea 
F~tllen eine etwas versehieden diehte Lagerung, niemals jedoeh eigent- 
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liche abgrenzbare Herde erkennen. Eine solehe interstitielle Wueherung 
und Kernvermehrmlg fiberhaupt wnrde sehon sehr frfihzeitig entdeekt 
und finden wir sehon bei Dickinson~ l \ leynert ,  R o k i t a n s k y ~  
E l i s c h e r  u. a. angegeben. In den neueren Arbeiten finden sieh dann 
aussar bai R i spa l  stets noeh weitere Angaben fiber die Localisation 
der kleinen Zellen. Ein Theil der Autoren saheidet zwischen eigent- 
lieher gliSser Wueherung und zwisehen lymphoidar Infiltration und 
constatirt dann eine Anh'~ufung kleiner, wahrscheinlich tymphoider 
Rundzellan in den perivascul~ren R~tumen. Dieser ziemlieh h~iafige 
Befund wird sehon erwahnt in der alten Arbeit van Golgi  aus dem 
.lahre 1874, ferner yon neueren bei O p p a n h e i m  (I)~ C l a r k e  (I), 
Lanno i s  und P a v i o t  (I und lI), abet aneh bei G r a p p i n :  K ~ r a v a l  
und W e i d e n h a m m e r :  welch letztere allerdings die rein lymphaide 
Natur der Rundzellen nieht anerkennen. Eina gleiehzeitige h~tmorrha- 
gisehe Infiltration des Gewebes erwShnten O p p e n h e i m  (I), C l a r k e  (I), 
F a e k l a m  und W e i d e n h a m m e r .  In unserm Falle kannte~ wie sehon 
bemerkt~ nirgends eine Infiltration der perivaseul/iren~ an ganz wenigen 
Stellen nut eine Infiltration der perieellul~iren R~ume eonstatirt werden~ 
ebanso fehlten vO]lig H~tmorrhagien. l)ieser Befnnd steht im Gegensatz 
zu denen van Dana:  Grepp i n ,  Lanno i s ,  K~rava l ,  R i s p a l ,  
W a i d e n h a m m e r ~  K a t t w i n k e l ,  walehe s~tmmtlieh eine reichliehe 
Vermehrung kleiner Zellen gerade an diesen Stallen beobaehten konnten 
und zum Theil sogar eine grosse Bedeutung diesem Befund zu- 
sahrieben. 

Der Gegend naeh wurde die Zellinflltratian niemals auf irgend ein 
Centrum oder eine Gegend besehr~nkt gefunden, fast stets waren die 
motorisehen Centren haupts~ichlieh affieirt~ ( K r o n t h a l  II.~ K d r a v a l ,  
C l a r k e ,  Lanno i s ,  unser Fall u. a.), iu dem I. Fall yon O p p a n h e i m  
war die Erseheinung am ausgepr~igtesten im Parietallappen, kaum 
geringer jedaeh in der motorisehen Sph~tre. In allen F~llen war die 
weisse Substanz mitbetheiligt, meist sogar in erhebliehem Maasse. Der 
Vertheilung innerhalb der Rinde naeh war die Wuellerung me, st am 
starksten in den ~tussersten 2 ader 3 Sehiehten (Kron tha l  I und II~ 
C.larke I~ unser Fall u. a.), dagegen erstreekte sieh bei We iden -  
h a m m e r  nnd L a n n o i s  die Infiltration gleiehm~issig bezw. steigend 
aneh auf die tieferen Sehiehten. 

Was nun die der Nenrogliawuehernng an Wiehtigkeit ziemlieh 
gleiehstehendan Verhgltnissa dar eigentliehen Nervenzellan angeht, 
so vermissen wit gleiehfalls krankhafte Vergnderungen an ihnan v61lig 
in keinem einzigen Falle. Die geringsten VerS~ndernngen weisen die 
FS~lle yon L a n n o i s  und K r a n t h a l  auf, doeh erwghnen aueh diese 
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beiden, dass das Chromatin der Ganglienzellen zum Theil verwasehen 
war und das ganze Protoplasma dadureh ein opakes Aussehen bekam. 
"Con den meisten neueren Untersuehern wird aueh bei der genaueren 
Untersuehuug eine Unterseheidung: gemaeht zwisehen den Ganglien- 
zellen versehiedener Gr6sse, bezw. denen der einzelnen Sehiehten. Be- 
merkungen fiber einen solehen Untersehied vermisste ieh dagegen bei 
K a t t w i n k e l  und bei Weidenhammer~  deren Arbeiten mir allerdings 
leider aueh nut im Referat zug~nglieh waren; ferner bei K r o n t h a t  in 
seinen beiden F~llen. Letzterer maeht zwar keinerlei Mittheilungen 
fiber Gleiehheit oder Differenz der Erkrankung in den einzelnen Zell- 
sehiehten~ doeh l~isst die Bemerkung, dass die Gliawueherung am 
st'~%rksten gewesen sei in der ersten und dritten Sehieht, wohl den 
Wahrseheinliehkeitssehluss als bereehtigt erseheinen~ dass aueh gerade 
in diesen Gegenden die wn ihm beobaehteten ZellverSnderungen am 
ausgepragtesten waren. Sehliesslieh fehlen Angaben darfiber aueh bei 
I(~raval~ doeh wird hier die Unterlassang theilweise dadureh wieder 
ausgegliehen, class die beigegebenen A b b i l d u n g e n  eine geringe Dege- 
neration der grossen Riesenzellen und eine viel erhebliehere bei den 
kleinen und mittleren Pyramiden erkennen lassen~ ein Befund, tier mit 
den andern, naehher zu erOrternden F~llen durehaus fibereinstimmt. 

Eine Sonderstellung zu den fibrigen nimmt aueh in dieser Frage 
O p p e n h e i m  ein. Derselbe bemerkt zwar ausdrtiektieh~ dass die 
untersuehten Ganglienzellen durehaus normal und gesund waren, doeh 
dfirfen wir nieht vergessen~ dass im !nnern der vielen yon ibm ge- 
fundenen Zellansammhmgen fiberalt aaeh die Ganglienzellen zu Grunde 
gegangen waren und dass er ill seinen beiden Fiillen einen Sehwund 
tier kleinen runden Zellen der ":iussersten Sehiehten fand~ die er selbst 
als Gang]ienzellen bezeiehnet. 

In s~immtliehen f ibr igen F'Mlen f inden wit  den Gegen-  
~atz zwisehen  de~l k l e i n e n  und mi t t l e r en ,  s t f t r k e r e r k r a n k t e n  
P y r a m i d e n z e l l e n  e ine r se i t s  und den fast  i n t a e t e n  Betz'sehen 
R i e s e n z e l l e n  und der  Seh i eh t  der  p o l y m o r p h e n  Zellen 
a n d r e r s e i t s  in e i n h e i t l i e h e r  und gleiehmg~ssiger Weise als 
s eh r  d e u t l i e h  s i eh tba r  angegeben .  

So giebt Dana eine Verminderung der Zellen in der 2. un([ 
3. Schieht~ eine nut leiehte Ver~nderuag der 4. Sehieht an; Grepp in  
sagt w6rtlieh: ,,speeiell waren es die kleinen Pyramiden, welehe dies 
patholegisehe Bild zeigten, w~hrend die Betz'sehen Gang]ienkOrper 
meist unversehrt blieben ~. C l a rke  giebt besonders ffir seinen ersten 
Fall an, dass die kleinen Pyramidenzellen am meisten ver~tndert waren, 
die gr~)ssen mlr zum geringen Theil~ w~ihrend die Riesenzellen und die 
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Zellen der 5. Schicht durchaus gesund erschienen; O p p e n h e i m  be- 
zeichnet noch besenders die Riesenzellen als ,,treff!ich entwiekelt". 
l~ i spa l  fand eine Veriil~derung der Zahl und Erkrankungen tier Pyra- 
midenzellen besonders in tier 2. und 3. Schieht der motorisehen Region. 
Unse r  Fall zeigte eine z. Th. weitgehende Degeneration der kleinen 
und mittleren Pyramiden, dagegen sehr geringe ode,' gar keine Ver- 
:anderungen der Riesenzellen. 

Wenn wit in den ~[teren Arbeiten, z. B. bei Golg i :  nut die alt- 
gemeine Feststelhmg tier Zellver~tnderungen finden, und selbst dieses 
Ergebniss in anderen Arbeiten fehlt, so ist dies wohl nut zurtickzuftihren 
auf die Mangelhaftigkeit tier damaligen Methoden, da ein Studium der 
feineren Ver~tnderungen im Innern der Zelle erst durch die neueren, be- 
sonders die Nissl ' sche Methode, m{Sglich geworden ist; unsere Auf- 
fassung tiber das thatsrtchliche u solcher Ver~tnderungen in 
den betreffenden Fallen kann dadurch wohl kaum beeint]usst werden. 

Die Art der Zellerkrankung entsprach in allen F~llen durehaus den 
vielfaeh besehriebenen ( O b e r s t e i n e r  u. a.) e h r o n i s e h e n  Formen; 
yon einzelnen Autoren: wie K 6 r a v a l ,  sind die verschiedenen Stadien 
dieser Degenerationen ausffihrlich, yon den fibrigen nur kurz besehrie- 
ben worden. 

Yon weiteren zur Beobachtung gelangten Abweichungen vom nor- 
malen Typus m6chte ieh nieht unterlassen, auf die meines Eraehtens 
noeh zu wenig beriieksichtigten g r o b e n  a n a t o m i s c h e n  A n o m a l i e n  
hinzuweisen, welehe wir bei den an H u n t i n g t o n ' s c h e r  Chorea u 
storbenen unverh,,tltnissm/issig h~ufig bemerkt finden und welche meist 
die Centralwindungen betreffen. 

So erwahnen H u b e r und auch G r e p p i n einfaeh eine asymmetrische 
Entwicklung des ScDtdeldaches, Dana  fand am Gehirn ,,einige AnDrea- 
lien"'. K r o n t h a l  fand in Fall lI Unregelmassigkeiten in der linken 
Centralwindung, in Fall I eine sehr anffallende Differenz der beiden 
Seiten, indem ,,reehts die hintere Centralwindung im untersten Drittel 
dureh eine tiefe Furehe unterbroehen war~ so dass sie gleiehsam mit 
zwei F/issen auf der Sylvi ' schen Furehe stand`". In dem gleiehen Fall 
lag aueh eine asymmetrisehe E ntwieklung der grossen Ganglien und 
des R~ekenmarks vor. Aehnliehe Abweiehungen in der motorisehen 
Rinde fand Lan]~ois,  denn in dem von ihm besehriebenen Fall 
war die reehte hintere Centralwindung in drei Ti~eile getheilt dureh 
quere Furehen; bet La. d a m e  war die reehte Centralfurehe in 
zwei Theile getheilt dureh eine Querfurehe. Ausserdem zeigten 
an der Grenze des Parietal- nnd Hinterhauptlappens die Furehen 
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der rechten 8eite den als Degenerationszeichen bekannten Allen- 
typus; auch das Gewicht der beiden Hirnhlilften war nachweisbar ver- 
schieden. Ob der Befund yon K6rava l ,  dass die frontalen Furchen 
rechts ,,plus accentudes :' waren~ und der yon Oppenheim~ class die Ver- 
schmalerung der Rinde ill der motorischen Region rechts st~h'ker war 
a!s links: einfach als verschiedene Grade des Krankheitsprocesses oder 
als prim~re Differenzen angesehen werden mfissen, bleibe dahingesteilt. 
In unserm Falle bestand eine sehr deutiiche Differenz in der Weite 
der Art. vertebralis zu Gunsten der rechten Seite. Leider wurde ieh zu 
spat auf diese Frage aufmerksam, um noeh siehere Angaben fiber Diffe- 
renzen im Gewicht und im Windungstypus machen zu kiinnen. Soweit 
eine spatere Betrachtung nach Zerschneidung des Gehirns ein Urtheil 
erm~iglicht~ schien eine st~rkere Entwicklung des rechten Gehirns vor- 
zaliegen: doch entbehrt dieser Befund positiver Gewissheit. Nieht un- 
erwahnt mSge noch bleiben~ dass sowohl in unseren F~llen~ als bei 
C la rke  eine L o r d o s e  der Lendenwirbels'~ule sich land. Ob und in 
wieweit Anomalien der Entwicklung auch in den fibrigen~ oben nieht er- 
w'~hnten F~llen vor[agen~ entzieht sich natiirlich der Beurtheilung: da 
kaum einmal diesbezfigliche Mittheihmgen gemacht worden sind. u 
Interesse d~trfte es jedenfalls sein~ in kfinftigen Fallen dieser Frage eine 
besondere Aufmerksamkeit zu widmen. 

Von anderu, gleiehfalls grob wahrnehmbaren Zeiehen einer allge- 
meinen Erkrankung des Gehirhs sei noeh die fast stets notirte At ro-  
phie  des ganzen Gehirns erw-ahnt, l)ieselbe zeigte sieh fast stets in 
Sehmalheit der Windungen: gertiefung der Furehen, innerem und ~usse- 
rein Hydrocephalus, vet Allem abet in der ausserordentliehen Verringe- 
rung des Hirngewiehtes. Dies Gewieht betrug bei E t t e r  in einem seiner 
Falle nut 860 g~ bei Lannois  in beiden Fallen 950 bezw. 980 g. in 
unserm Fall 1073, bei F a e k l a m  1097 bezw. 1187 g. In vielen an- 
dern~ offenbar in einem frfiheren Stadium verstorbenen F~ilen war das 
Gewieht wenig oder gar nieht verringert~ wie bei C la rke ,  Greppin~ 
Ladame;  wieder andere besehr:anken sieh auf die allgemeine Angabe 
der Verringerung des ltirngewiehtes~ oder sagen niehts aus fiber diese 
Frage. 

Bemerkenswerth ist noeb yon makroskopisehen Befunden, dass in 
einer grossen Zahl der F~ille mehr minder starke Affection der Hirn-  

r ( y  ix.ante vorlag. So fand sieh eine theilweise oder vOllige ~,erwaehsun~ 
der Dura mater mit der 8ehgdelkapset bei K r o n t h a l  (l), G r e p p i n ,  
Lanno i s  (lI)~ L a d a m e  u. A.~ eine einfaehe Yerdiekung der Dura and 
eine Erkrankung der Pia unter andern bei Clarke~ g r o n t h a l ,  Wei- 
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d e n h a m m e r ,  L ' tnno i s  (1), G r e p p i n ;  keinerlei Ver~inderung der Hirn- 
hSute fand sieh eigentlieh nut in u n s e r e m  l~'all und bei Lanno i s  (I). 

Unter den mikroskopisehen Befunden bliebe als wesentlieh nur noeh 
nachzutragen die Vergnderung der T a n g e n t i a l f a s e r n  und die der 
Gef~sse.  Die ersteren wurden yon O p p e n h e i m  und yon Kron-  
t h a i  (I) durehaus intact and gut erhalten gefunden; die Mehrzahl: be- 
sonders der neueren Untersueher: welehe fast s'~mmtlieh _~littheilungen 
dartiber maehen, fanden jedoch einen mehr oder minder starken Sehwund 
der Tangentialfasern und des supraradi~tren Fleehtwerkes, weleher bald 
fiber den Stirnwindungen~ bald in den motorisehen Centren am stlirksten 
war. Derartige Befunde wurden gemaeht in unserem Fall% ferner yon 
Ka t tw inke l~  K ~ r a v a l ,  W e i d e n h a m m e r ,  K r o n t h a l  (II) und 
]?aeklam. 

Die Gef/isse konnten in unserem Falle, sowie yon Lanno i s  fiir 
seine beiden F~ille und C l a r k e  (I) als durehaus gesund angesprochen 
werden; die Mehrzahl der Autoren jedoeh, besonders C l a r k e  (II), 
K r o n t h a l  und W e i d e n h a m m e r  fanden Verdiekungen und weiter- 
gehende Erkrankung der Gef~issw~nde, letzterer sogar hyaline Entartung. 
Die weitgehendste Erkrankung der Gefgssw~Lnde giebt F a e k l a m  an, 
doeh m/Schte ieh bei der Gelegenheit betonen, dass grade der eine yon 
seinen F~illen, der zur Section gekommen ist, im Allgemeinen ein 
grSsseres interesse ffir unsere Gesammtauffassung der Krankheit nicht 
beanspruehen kann, da es sieh nieht nut im az~atomisehen Bild~ sondern 
fast mehr noch im klinisehen - -  ])'ehlen der Unterdrfiekbarkeit der un- 
willktirliehen Bewegung~ blitzartige Zuekungen~ welehe oft keinen mo- 
torisehen Effect h a t t e n -  zum mindesten um einen ganz atypisehen 
l#all yon Hiunt ington 'seher  Chorea gehandelt hat. 

Die fibrigen in der Hirnrinde, dem Mark oder den infraeorticalen 
Centren gemaehten Befunde glaube ieh fibergehen zu k6nnen, da es 
sieh immer nur um kleinere oder ganz isolirt gefundene St6rungen 
handelt. 

Kurz gestreift seien abet noeh die im Riiekenmark gefundenen 
Ver'Xnderungen~ da sis wenigstens zum Theil sigh wiederholen and da- 
dutch ein gewisses Interesse ben6thigen. Hier fand sieh in mehreren 
F~llen eine Degeneration tier vorderen Seitenstr~nge oder der C l a rke -  
sehen Saulen ( C l a r k e  II, Krontha l~  K ~ r a v a l ,  O p p e n h e i m ,  
W e i d e n h a m m e r ) ,  abet aueh Degeneration der hinteren Wurzeln~ wis 
in unserem Falle, und isolirte Degeneration yon Nervenfasern ohne 
Systematisirung. 

Gehen wit nun des Weiteren zu der Frage tiber~ welehe yon den 
vielen in den einzelnen F'Xllen vorliegenden Ver~inderungen wir als das 
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Primfire, oder seh~rfer ausgedrfick% welche wir als das wesentliche fiir 
unsere Kraukheit eharakteristische Symptom anzusprechen haben, so 
mfissen wir zunachst das eine festhalten, dass Bin solches gesuehtes 
Symptom zwei Bedingungen erfiillen muss: einmal muss es in a l l en  
beobaehteten Fallen angetroffen werden~ oder wenigstens in ether solchen 
Ueberzahl der F~tlle~ dass die noch restirenden als atypische oder Aus- 
nahmef~lle betrachtet werden kSnnen; und dann muss es eine gewisse 
Speeifit~tt besitzen, also nicht einfaeh eine aneh sonst vorkommende 
Begleiterseheinang sein. Die zuletzt yon uns betraehteten Yergnderungen 
am Rtiekenmark~ an den Hirnh!tuten und an den Gef~ssen, ja aueh der 
Sehwund der Tangentialfasern und die allgemeine Atrophie des Gehirns 
mtissen aus diesen beiden Grfinden als nebensS~ehliehe Erseheinungen 
aafgefasst werden~ da sie einmal nieht constant gefnnden sind und 
zudem so httufig aueh bei anderen Krankheiten auftreten, dass ihnen 
sehon deshalb ein speeifiseher (!harakter nieht beiwohnen kann. Der 
Yersueh~ eine dieser Erseheinul~gen als das Primare darzustellen, ist 
aueh mlr far die Erkrankung der Gefasse gemaeht worden~ und zwar 
yon K a t t w i n k e l ~  doeh ohne class diese Ansehauung eine weitere Ver- 
breitung gefunden hat. 

Eine viel grOssere Wahrseheinliehkeit bietet dagegen sehon die 
zweite yon den mOglietlen Annahmen~ dass namlieh die D e g e n e r a t i o n  
der  k l e i n e n  P y r a m i d e n z e l l e n  das Wesentliehste des Krankheits- 
processes ist. Eine Untersttitzung far diese Ansehauung ist zunaehst 
sehou dadureh gegeben, dass eigentlieh ohne Ausnahme in allen unsern 
Fiil]en eine gewisse Veranderung der Pyramidenzellen sieh gefunden 
hat, wenn dieselbe aueh in wenigen Fai[en nur hShere Grade erreieht 
hat. Auf Grund einer solehen Ansehauung miissten wir d~nn annehmen~ 
class auf dem Boden tier erbliehen Belastung die Ganglienzellen der 
Erkraukenden ab ovo eine geringere Widerstandskraft mitbekommeu 
batten, dass die Zellen sehgdliehen, einfaeh untritiven oder toxisehen 
Eiuflfissen sehneller erliegen als bet normalen rtistigen Gehirnen~ nnd 
dass diese Rtiekbildung meist naeh vollendeter Reife eben frCiher als 
die physiologisehe Involution einsetzt, eine Ansehauung~ welehe dureh- 
aus mit anderen pathologisehen Erfahrungen aus der Psyehiatrie und 
Nervenheilkunde in Einklang stand% z. B. unseren knsehauungen t'tber 
die Dementia praeeox und gewisse Formeu der Neurasthenie. Die 
interstitielle Wuehemng mfisste daml als Bin reparatoriseher Yorgang 
des Stiitzgewebes angesehen werden; wie wit ihn fast stets bet paren- 
ehymat~sen E ntzt~ndungen finden. Ein Theil der sogenannten klein- 
zelligeu \u kSnnte dabe% und gewiss mit Reeh% als eine lmr 
seheinbare Vermehrung der Glia imponiren~ die in Wirkliehkeit bedingt 
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isf durch eine Engerlagerung der Gliakerne als Folge der Atrophie des 
Gehirns, welche ihrerseits der Ausdruck ist des Schwundes der Nerven- 
fasern und protoplasmatischen ZellfortsStze, ja aueh der Ganglienzellen 
selbst. In unserem Falle wtirde auch de," Befund in der weissen 
Substanz und den centralen Ganglien, sowie der Befund in der Stirn- 
rime, we eine deutliche Degeneration der GanglienzelIen fast ohne  
Wucherung der Glia vorlieg< durchaus mit der gesammten Anschauung 
harmonircn. Zu der seinigen gemacht hat jcdoch yon allen Autoren 
nur C l a r k e  diese Annahme; nut er halt die Degeneration der Pyra- 
midenzel]en ffir das PrimSre und die Erkrankung der Glia ffir das 
Secund/ire. 

Al le  tibrigen Forscher halten umgekehrt die kleinzellige Infiltration 
f/ir den prim/iren und wichtigeren Theft des Krankheitsvorganges. Und 
in der That mtissen besonders die F.alle yon 0 p p e n h e i m ,  in welehen 
viele kleine Herde yon Rnndzellen sich finden, welche nicht nut in der 
Rind% sondern aueh in den infl'aeortiealen Centren und in der Mark- 
substanz liegen, diese Ansehauung erheblieh stfitzen, da die Herde 
keinerlei Beziehnngen zu Ganglienzellen batten, und viele selbst nut 
im hmern der Herde und in den periphersten Sehichten der Rinde 
affieirt waren. Aueh sonst steht die Wueherung der Rundzellen in 
keinem sieher naehweisbaren Verh~iltniss zur L~tsion der GanglienkSrper; 
in manehen F/~llen allerdings finden wit in den gleiehen Sehiehten, 
n~imtieh der 2. nnd 3. Rindensehieht, die st~rksten Grade dec Er- 
kranknng der Ganglien und der Wueherung der Glia, .in anderen Fitllen 
jedoeh geht die Wueherung noeh tiefer hinein in die inneren Sehiehten, 
ohne class dort die Ganglienzellen siehtbar erkrank~ w~iren. Jm Wider- 
sprueh zu der Annahme einer prim~iren Erkrankung der Ganglienzellen 
steht aueh die mehrfaeh beobaehtete Thatsaeh% dass eine kleinzellige 
[nfiltration gerade in die perieellnl'aren Lymphrliume der grossen Riesen- 
zellen stattgefunden hatte, wghrend diese selbst durehaus normal und 
gesund ersehienen. 

Entspreehend dieser eben skizzirten Auffassung ist aneh die be- 
saturate Krankheit anatomiseh sehon yon Golg i  bezeiehne~ worden als 
eine ehronisehe interstitielle Encephalitis, ebenso bezeiehnen sie 
O p p e n h e i m  und W e i d e n h a m m e r ;  G r e p p i n  nennt sie eine niehteitrige 
Encephalitis. Je naeh den einzelnen Befunden ist sie dann im si)eeiellen 
eine Encephalitis hfimorrhagiea, disseminata oder diffusa genannt worden. 
Die letztere Bezeiebnung wiirde aueh unseren Befund am besten wieder- 
geben. 

Wiehtig f6r unsere Auffassung veto Wesen der Hunt ington ' sehmt  
Chorea dfirften fernerhin sein die oben gesehilderten, verbiiltnissm~tssig 
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h~ufig gefundenen St6rungen und Anolnalieen in der Entwieklung des 
Gehirns, speeiell der Centralwindungen, welehe an bIgufigkeit welt fiber 
die Grenze des Zufitlligen hinausgehen. 

Wenn auf Grund dessen L a d a m e  das Wesen der Krankheit be- 
grtindet findet in einer ,:oft erbliehen Anomalie in der Anlage der 
Centratfurehen '~ und L a n n o i s  yon einer angeborenen abnormen Ver- 
anlagung ( m a l f o r m a t i o n  t 6 r a t o l o g i q u e )  der Neuroglia sprieht, so 
k/Snnen wit einer solehen Ansehauung eine gewisse Bereehtigung sieher 
nieht versagen~ vor allem da sie mehr als die iibrigen dem Yer- 
st~indniss der exquisiten und so oft gleiehartigen Yererbung der Krank- 
heir ng, her fiihrt. Nieht erklgrt wurden freilieh dadureh einmal die 
Grtinde, welebe im spSteren Leben erst eine Wueherung der Gtia, bezw. 
eine interstitielle Entziindung veranlassten mid ausserdem die Eigenart 
der f'unctionellen St6rnngen, welehe das Krankheitsbild kiinisch ftir uns 
abgrenzen. 

Versnehen wit nun im Folgenden, diese eben dargelegten ana to -  
m i s e h e n  Betraehtungen in Beziehung zu setzen zu dem k l i n i s e h e n  
Krankheitsbild der Hun t i n  gton'sehen Chorea, so dtirfte die Forterbung 
einer Entwieklungsanomalie des Gehirns yon selbst als der grund er- 
seheinen fiir die oft gleiehartige Forterbung der Krankheit auf Kind 
und Kindeskind~ ghnlieh wie andere Degenerationszeiehen (Hasenseharte: 
Klumpfuss, Aniridie) yon einem daran leidenden Etter sieh forterben 
attf einen Theil der Naehkommen. 

Die sieh meist im Yerlaufe der Krankheit entwiekelnde Demenz  
muss weiterhin erseheinen als der Ausdruck der anatomiseh gefundenen 
Atrophie des Gehirns~ speeiell des Sehwundes der Tangentialfasern; und 
(lie ktinisehe Thatsaehe, dasses  neben vielen Krankbeitsf~tllen mit De- 
menz aueh solehe giebt ohne  Demenz (Oppenhe im)  stimrat mit der 
anatomisehen Erfahrung der bald intaeten, bald mehr oder minder ge- 
sehwundenen Tangentialfasern und gesammten Hirnsubstanz durehaus 
tiberein, lJass dieses in den meisten~ aber nieht in allen F~tllen vor- 
handene Symptom nieht eharakteristiseh ist, ftir die grankheit, beweist 
die einfaehe Thatsaehe ihres hg, ufigen Fehlens bei sonst typisehen 
Ffillen. l)er neuerdings yon dem Eng/Rnder Frank H a l l e c k  gemaehte 
Vorsehlag die ganze Krankheit naeh diesem einen Symptom D e m e n t i a  
e h o r e i e a  zu benennen, ermangeit daher einer gentigenden Unterlage 
und Bereehtigung. 

Es ist bier nieht tier Ort, des lttngeren einzugehen auf die Einzel- 
hei~en tier klinisehen Krankheitssymptome~ doeh seheint mir aus den 
bisherigen zahlreiehen Arbeiten darfiber sehon rein statistiseh betraeh- 
tet, soviel mit Sieherheit hervorzugehen, dass neben dem gtiologisehen 
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Moment der Vererbung~ dem prognostischen des chronisch progressiven 
\rer]anfs~ wir symptomatologisch als ausschliesslich charakteristisch ansehen 
mfissen die eigenartigen motorischen Reizerscheinungen und die ausserdem 
erhaltene Fahigkeit~ diese unwillkfirlichen Bewegnngen durch den Willen 
vorfibergehend zn unterdrfieken und gewollte Bewegungen exact aus- 
zuftihren. 

Vergleichen wit" nun~ oder~ besser gesagt, suchen wir die Beziehun, 
gen auf~ die diese letzteren symptomatologiseh charakteristischen Er- 
seheinungen mit denjenigen Befunden verbinden, welehe fiir das anato- 
mische Bild als typiseh sieh uns erwiesen haben~ so liegt dariiber be- 
felts eine vor einigen Jahren yon Lanno i s  und P a v i o t  aufgestellte 
Ansieht vor, welehe sogar in den neuesten Arbeiten yon K 6 r a v a l  und 
Rav ia r t~  sowie yon K a t t w i n k e l  aeeeptirt worden ist. Die genannten 
Autoren halten n~mlich die yon ihnen gefundene kleinzellige Infiltration 
der perieellulRren R~ume besonders der ttiesenzellen ftir die Ursache 
der kliniseh bekannten motorisehen Reizerscheinmlgen. Die in die peri- 
eellulgren Lymphraume eingewanderten kleinen Rundzel]en sotlen ihrer 
Ansieht nach einen I)ruek und damit eine Reizung ausfiben auf die 
Ganglienzellen und diese zn iibermfissiger funetioneller Th~ttigkeit an- 
treiben; die P~thigkeit, willkfirliche Bewegungen auszufiihren, bliebe aber 
erhalten~ weil die Ganglienzellen selbst nieht anatomisch zu Grunde 
gingen. 

Einzuwenden ist gegen diese Ansehauung vor Allem~ dass nur in 
einem besehrlinkten Theil der Faffle eine solehe Infiltration iiberhaupt 
gefnnden worden ist~ in unserem Falle z. B. nnr an ganz wenigen 
Stellen der motorisehen Rinde~ und da in sehr geringem Umfang, und 
dass sie sehon deshalb h u m  dns Wesentliehe des anatomisehen Pro- 
cesses sein kann. Zudem tragt (lie ganze Erscheinm~g zu sehr den 
Charakter eines relativ aenten Vorganges; es ware aueh vOllig nnbe- 
greiflieh und st'Xnde im Widersprueh mit m~seren allgemeinen biologi- 
sehen Begriffen, wenn trotz einer viele Jahre, ja mehrere Jahrzehnte 
andauernden Compression und Reizung und dadureh entstandener dauern- 
der Hyperfnnetion der Zellen diese selbst gesund und his zum Ende 
roll funetionsf~hig bleiben sollten. 

Weir eher dfirfte zu einer L6sung dieser Frage die folgende Be- 
traehtnng ftihren : 

Die Analyse der motorisehen StOrungen bei der Hunt ing ton ' sehen  
Chorea eharakterisirt dieselben als unwillktirliehe eoordinirteBewegungen, 
welche in einem gewissen Rythmus auftreten, und dnreh ihre Aehnlich- 
keit mit intendirten als Bruehst[ieke erternter Bewegungen anzusehen 
sind. Ihr fimetionelles Centrmn mfissen naeh unsern allgemeinen hirn- 
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anatomisehen Ansehauungen derartige Bewegungen in den Ganglienzellen 
der ttirnrinde, und zwar der Centralwindungen~ vielleieht sogar aus- 
sehliesslieh der vorderen Centralwindung hubert. Und dass aueh tier 
eigentliehe Sitz der Krankheit bei der ehronisehen Chorea in der Him- 
rinde sieh befindet: ist in den letzten zwanzig .lahren yon keinem For- 
seher mehr angezweifelt worden. Wenn nun die in Frage kommendea 
Bewegungen bei den [(ranken unwi l l k f i r i i eh  erfolgen, dann mtissen 
wir annehmen~ dass in den CentrMwindungen Gauglienzellen gelegen 
sind, welche, sei es dutch Compression~ sei es dureh selbststandige Er- 
krankung, in einem krankhaf te .n  R e i z z u s t a n d  sich befinden und so 
die Ursaehe der Bewegungen darstellen. 

Da nun ausserdem bei allen Fallen kliniseh die Ftihigkeit erhalten 
ist, w i 11 k ii r 1 i e h exaete eoordinirte Bewegun gen auszuNhren und wtthrend 
dieser Zeit die unwillkiirliehen zu hemmen bez. zu regutiren~ so mfissen 
wit zweitens annehmen, dass in der motorisehen Hirnrinde - -  denn dort 
mfissen wir das Centrmn dieser  Bewegungen aueh suehen - -  ausser- 
dem eine Reihe yon Zellen existirt~ welehe n ieh t  erkrankt sind~ welehe 
also einmal ftir Willktirimpulse funetionsfahig sind, dann aber auch den 
erstgenannten Ganglienzellen his zum gewissen Grade superponirt sind, 
d. h. einen hemmenden und regulirenden Einfluss auf dieselben auszu- 
ftben im Stande sind. 

Diesem rein aus dem klinisehen Bild der Krankheit gefolgerten 
Postulat steht nun die anatomische grfahrung gegeniiber, dass wit in 
fast alien Piillen yon g u n t i n g t o n ' s e h e r  Chorea eine s t a r k e r e  Affec- 
tion der k le inen  und inittleren Pyramiden der moterischen Centren 
gefunden haben, aber keine  oder nut eine ausserst geringe Degenera- 
tion der Betz'sehen Riesenzelleu. Aueh die kleinzellige Wueherung 
betraf meist die ~tusserste Sehieht der Rinde, erstreekte sieh allerdings 
in einigen Fallen aueh bis auf die inneren Sehiehten, hat jedoeh in 
keinem einzigen Fall zu einer nennenswerthen Erkrankung der Betz- 
schen Zeilen gefiihrt. In unserem~ darin besouders charakteristisehen 
Falle z. B. zeigten: wie sehon erwahnt, die kleiuen Pyramideu eine 
weitgehende Degeneration~ die Riesenzellen aber waren vSllig intact und 
zeigten nur vereinzelt leichte Chromatolyse. 

Hinsiehtlieh dieser beiden bemerkenswerthen Thatsaehenreihen, der 
klinisehen und tier anatomisehen~ k6nnen wir nattirlieh streng logisch 
niehts welter behaupten als die Coexistenz der beiden l~eihen. Strittig 
dagegen mug es bleiben~ ob wit bereehtigt sind~ aus dieser fast aus- 
nahmslos beobachteten Coexistenz aueh einen eausa!en Nexus zu folgern~ 
mit andern Worten~ ob wir bereehtigt sind zu dem Schluss, dass die Erkran- 
kung der kleinen und mittieren Pyramiden der motorischen Sphiire die 
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Ursaehe ist tier unwillkfirliehen~ eoordinirten Bewegungen~ Itlld das Er- 
hMtensein willkfirlieher~ zugleieh regulirender gewegungen ihren Grund 
hat in dot Intaetheit der Betz 'sehen Riesenzellen. Das weittragende 
Ergebniss eines soiehen Sehlusses miisste dann die Annahme sein, dass 
ganz allgemein die kleinen und mittleren Pyramiden tier Centralwin- 
dungen gleiehsam psyehomotorisehe Erinnerungszellen sind, indem sie 
das funetionelle Centrum darstellen ffir die erlernten eoordinirten Be- 
wegungen des alltSgliehen Lebens; und dass die Riesenzellen einmal 
funetionell fibergeordnet sind den kleineren Ganglienzellen, indem sic 
deren Function hemmen nnd reguliren k0nnen, zweitens abet die Centren 
darstellen ftir die h6heren, feineren, exacten Bewegungen. 

Natfirlich liegt es mir vSllig fern~ einem derartigen weittragenden 
Sehluss fiber die Function einzelner motoriseher gindensehiehten irgend 
eine apodietisehe Gewissheit znsehreiben zu wollen, da einmal das vor- 
liegende Material ffir ein Pundament grundlegender Betraehtungen noeh 
allzu gering ist und zweitens die M6gliehkeit eines andern Zusammen- 
hanges der Thatsaehen als des yon uns angenommenen dureh die bis- 
herigen Beobaehtungen durehaus nieht ausgesehlossen werden kann. 

Ieh persSnlieh m0ehte also nur darauf hinweisen, dass die eben 
gezogenen Sehlussfolgernngen sigh ans den oben erw5hnten Thatsaehen 
zwanglos als eine M 6 g l i e h k e i t  der Erkl~trung ergeben und mSchte es 
dem saehverstgndigen Beurtheiler fiberlassen, einen wie hohen Grad yon 
Wahrseheinliehkeit er dieser M6gliehkeit zubilligen will. ErhSht wird 
meines Eraehtens die Wahrseheinliehkeit dadureh~ dass die so ent- 
stehende ttypothese mit den grfahrmlgen und Muthmaassungen, die wir 
bis jetzt fiber die Function der Zellarten haben, durehaus nieht im 
Widersprueh st~tnd% sondern gut mit ihnen zusammenstimmen wfirde. 

Das genauere Studinm der Hirnrinde hat nns ja immer mehr 
gelehr L dass den versehiedenen F o rm en  der Ganglienzellen aueh 
versehiedene Function entspricht~ eine Erfahrung~ die Lanno i s  und 
K~rava l  vSllig vernaehl~ssigt haben. Wir wissen ferner dureh anato- 
misehe und vergleiehend anatomisehe Erfahrungen: dass die Riesen- 
zellen in dieser Ansbildung nut beim Menschen und den hSehsten 
Saugethieren existiren, ~md class gerade sie w~ihrend des Lebens des 
einzelnen ein erhebliehes Wachsthum erkennen lassen; wir haben uns 
aueh, eigentlieh ohne gentigendes Beweismaterial, gewShnt, gerade sie 
als Tr'Xger der h6ehsten motorisehen Funetionen zu betraehten. Rein 
anatomiseh hat ferner Ram5 n ~) y Caj al in neuester Zeit naehgewiesen~ 

1) Studien fiber die Hirnrinde des Mensehen. 
rind% fibersetzt yon Bresler.  Leipzig 1900. 

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 37. Heft 1. 

2. Heft: Die Bewegungs- 

6 
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dass die FortsELtze der Riosenzellen direct tibergehen in die Pyramhlen- 
bahnen, wlihrend die kleineren Zellen mehr Verbindungen dureh Balken- 
fasern naeh der anderen Hemisphgre zeigen. 

Aus ktinisehen und pathologisehen, vorwiegend bet der Epilepsie 
gemachten Beobaehtungen glaubte aueh Bevan Lewis  1) sehon vor 
mehr als einem Jahrzehnt schliessen zu k0nnen~ dass der Kern  der 
Ganglienzellen eine hemmende Wirknng ausfibt auf ihre F~ihigkeit~ sich 
funetionell zu entladen~ dass diese Entladungstithigkeit also gering set 
bet verh~iltnissmtissig grossen Kernen, dagegen gross bei verhSltniss- 
mi~ssig kleinem Kern und reiehliehem ernShrenden Protoplasma. Den 
kleiueren Pyramidenzellen der motorisehen Region: welehe einen grossen 
Kern und wenig Protoplasma haben~ schrieb er demzufolge die F~hig- 
keit zu, lange in dem gleichen Zustand zu verharrem also irgend einen 
Zustand festznhalten~ den Riesenzellen dagegen die Fahigkeit~ Reize 
leicht aufzmmhmen und leieht abzugeben, eine Anschauung~ die auf 
anderem Wege fast genau zu dem gleiehen Ergebniss gelangt~ wie 
unsere Ansehauung. 

Zum Beweise~ dass die Ansehauung einer derartigen functionellen 
Verschiedenheit der motorisehen Zellen nieht ein Novum et inauditum 
darstellen wiirde in der Loealisationslehre, mSehte ieh nieht verfehlen~ 
sehliesslieh noch daran zn erinnern~ dass wir ftir die S e h r i n d e  l~ingst 
uns gewShnt haben, eine 8eheidung anzunehmen zwisehen den Centren 
ftir optisehe Erinnerungsbilder und denen ftir die Aufnahme optiseher 
Reize~ eine Seheidung~ zu der uns die klinisehe Erfahmng und das 
Thierexperiment zugleieh gefiihrt haben~ und die in den klinisehen 
Ausdrtieken der Seelenblindheit und Rindenblindheit ihren spr-mhliehen 
Ausdruek gefunden hat. 

Aus der Gesammtheit all dieser Momente dtirfte die Wahrseheinlieh- 
keig zunehmen, dass wir in der Ableitung einer fimetionellen Zwei- 
theilung der motorisehen Ganglienzellen aus dem Bilde der H u n t i n g -  
ton'sehen Chorea nieht ganz den Boden der bekannten Thatsaehen ver- 
loren haben und mit mehr zu thun haben, als ether blossen logiseh 
ersehlossenen, im Bereieh der MSgliehkeit liegenden Deutung. In jedem 
Fall geben wir nns der ttoffnung hin~ dass weitere anatomisehe~ 
klinisehe oder womOglieh aueh experimentelle Untersuehungen in nieht 
zu ferner Zeit unsere, jetzt noeh zu geringen Kenntnisse yon der 
feineren Loealisation aueh ffir die motorisehe Gegend erweitern und 
vervollst~indigen werden und aueh tiber (lie Function der einzelnen Zell- 
sehiehten uns Klarheit bringen mOgen. 

1) A text-book of mental diseases. London 1889. 
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Ftir unsere Auffassung fiber das Wesen und (tie Erseheinungen der 
Hunt ington 'schen Chorea dfirfte sieh auf Grund der Gesammtheit 
unserer Betraehtungen das folgende Bild ergeben: 

Die H u n t i n g t o n ' s e h e  Chorea  b e r u h t  immer  auf einer 
e r e r b t e n  a noma len  Anlage der m o t o r i s e h e n  Ri~ldeneentren,  
welehe  o f tma l s  sehon m a k r o s k o p i s e h  als A s y m m e t r i e  d iese r  
R i n d e n t h e i l e  oder  g r6s se re r  H i r n a b s e h n i t t e  s i e h t b a r  wird. 
Die e i g e n t l i e h e  E r k r a n k u n g  beg inn t  im spl i te ren  Leben 
dami t ,  dass die Neu rog l i a  in den m o t o r i s e h e n  Cent ren  an- 
fi tngt zu wuehern .  Diese Wuebe rung  e r f o l g t  e n t w e d e r  he rd -  
weise oder  d i f fus ,  und be f a l l t  im l e t z t e r e n g a l l e  v o r w i e g e n d  
(lie zwei te  und d r i t t e  Rindensehieh t~  alas sind die Seh i eh t en  
der  k l e i n e r e n  und m i t t l e r e n  P y r a m i d e n z e l l e n .  Hand  in 
Hand  mi t  d iese r  d i f fusen  Wueherung  geh t  fast  s te ts  eine Er- 
k r a n k u n g  derGef'~sse~ w e l e h e i h r e r s e i t s  m e i s t z u l y m p h o i d e r  
A u s w a n d e r u n g  in die per ivaseul~t ren  und per iee l lu l~ i ren  
RS~ume~ se l t ene r  zu r i e h t i g e n  H S m o r r h a g i e n  ffihrt.  Fas t  
immer  e r k r a n k e n  g l e i e h z e i t i g  die k l e ine r en  und m i t t l e r e n  
G a n g l i e n z e l l e n  bis zu ih rem v611igen U n t e r g a n g e :  w~ihrend 
die g rossen  G a n g l i e n z e l l e n  in den inne r s t en  Sehiehten~ 
spee i e l l  die g rossen  B e t z ' s e h e n  Ze l l en  so gut  wie v(il l ig 
u n v e r s e h r t  bleiben.  Kl iniseh e n t s p r i e h t  d iesem Verh~tl tniss 
w a h r s e h e i n l i e h  die T h a t s a e h e ,  dass die c h a r a k t e r i s t i s c h e n  
u n w i l l k f i r l i e h e n  e o o r d i n i r t e n  Bewegungen  meis t  his zum 
Seh luss  dureh  den Willen gehemmt  und r e g u l i r t  werden kOnnen. 
Bei l~ingerem Bes tand  ff ihrt  die d i f fuse  Form d e r E r k r a n k u n g  
a n a t o m i s e h  meis t  zu e iner  Af fec t ion  tier Hi rnh l iu te  und zum 
Sehwund der Tangen t i a l f a se rn~  zu n a e h w e i s b a r e r  Nerven-  
f a s e r d e g e n e r a t i o n  im Gehi rn  und Rf iekenmark ,  sowie zu al l -  
g e m e i n e r  A t r o p h i e  des Gehi rns ;  k l i n i s e h  znm U n t e r g a n g  
a l l e r  h t iheren  ge i s t i gen  Fune~ionen,  zur  Demenz. 

Meinem hoehverehrten frfiheren Chef, Herrn Geheimrath Professor 
Dr. B inswange r  sage ich fiir die giitige Ueberlassung des Materials, 
sowie flit das lnteresse, das er dieser Arbeit entgegengebraeht hat~ 
meinen ergebensten Dank. 

Erklarung der Abbildungen (Tar. lI). 
Alle Figuren sind nach Ni s s l'sohen Thioninpr/ipa'aten mit einem ldeinen 

Zeiss'schen mikrophotographisehen Apparat aufgenommen. Die Vergri~sse- 
6* 
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rung ist in allen P~illen die gloiche. Es wurde mit Objeetiv Ze i s s  16 mm 
ohne Ocular bei constanter Cameralgnge in der gewShnlichen Weite (Gasgliih- 
licht, Z e t tn  o w'  sches Liehtfilter) photographirt. 

In Pigur 1--4 stellen der erste Streifen die Verhgltnisse bei unserem 
Falle dar~ der zweite die bei einem psyohisch normalen Mann mittleren Alters~ 
der dritte die eines im Endstadinm gestorbenen typischen Paraly~ikers. lm 
Einzelnen ist wiedergegeben in 

Figur 1 die R.inde des Broea ' sehen  Spracheentrums~ 
Figur 2 des re&ten Beineentrums~ 
Figur 3 des Seheentrams, 
Figur 4 der 2. Stirnwindung links. 
Figur 5 stellt die in Figur 2 nur ganz eben und anldar zu ert{ennenden 

Betz~sohen Zellen da b and zwar yon einer der wenigen Stelien~ an der eine 
leiehte kMnzdlige Infiltration der perieelhlgren ggume sichtbar war. 
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