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Mit Reclit sagt Kraepelin~), dass durch das Wirrsal der idiotischen 
Krankheillszustande als Ftihrer uns nur die pathologisGhe Anatomie 
dienen kann. Hierbei bezieht er sich auf deny in dieser Beziehung 
sieherliehl erfahrensten Bournevi l le ,  der auf pathologisch-anatomischer 
Grundlag!e den Idiotismus in fo]gende Formen zergliedert2): 1. Idio- 
tismus d~lrch Hydrocephali% 2. Idiotismus dutch Mikrocephali% 3. Idio- 
tismus d~ireh Entwiekelungshemmung der Hirnwindungen~ 4. Idiotismus 
dureh einen Bildungsfehler des Gehirns~ a) angeborener (Porencephali% 
Fehlen d(~s Balkens)~ b) pathologischer (Pseudocysten~ gelbe Erweiehungs- 
herde, P~eudoporencephalie); 5. Idiotismus durch hypertroph{sche Him- 
skleros% 6. Idiotismus durch :ttrophisehe Sklerose (einer oder zwei 
Hemisph~ren~ eines Lappens~ einzelner Hirnwindungen); 7. Idiotismus 
bei Meningitis odor Meningoencephalitis~ 8. Idiotismus mit Paehydermie, 
9. Idiotismus bei Hirntumore% 10. Traumatischer Idiotismus. 
: Trotz der grossen "Wichtigkeit der pathologischen Anatomie in der 
Aufstellmlg yon einzelnen Formen, drangten gewisse klinisch seh~rfer 
markirte' Formen ohne Riieksieht auf die pathologisehe Anatomie resp. 

1) iklinische Psychiatrie. 190t. S. 871. 
2) Bieho Kaes' geferat: Neuero Arbeiten zur patholog. Anatomie der 

Idiotio. ~lonatsschr. f. Psych, u. Neur. 1897. S. 496. 
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Histopathologie zur Bestimmung gewisser Idiotiearten. Namentlich war 
die yon W a r r e n - T a y  und Sachs genau geschilderte amaurotiseh- 
paralytische famili~tre Idiotie eine solche scharf umschriebene Form and 
in neuester Zeit machte H e i n r i c h  Vogt in einer sehr klar ge- 
schriebenen Arbeit 1) den Yersuch~ innerhalb des Sammelbegriffes der 
Idiotie die Sachs'sche Form sammt  v e r w a n d t e n  K r a n k h e i t s -  
b i l de r n  als einen gemeinsamen and wohlumschriebenen Typus abzu- 
grcnzen. Die grundlegenden Erscheinungen dieses VogCschen gemein- 
samen Typus sind nach Angabe dieses Autor's 2) fo]gende: 1. Schw~che 
der Extremitaten his zur v6Uigen Li~hmung moist diplegischer Art~ 
selten paraplegisch; L~hmung bald spastisch: bald schlaff. 2. Abnahme 
der Sehkraft bis zur vSliigen B l indhe i t ;  ophthalmoskopisch lasst sich 
Sehnervenatrophie feststellen~ zu welcher in dell Sachs'schen Fallen 
noch der bekannte, iiusserst charakteristische Maculabefund kommt. 
3. Psychischer Defect~ mit der Zeit zur v6lligen Verbl ( idung ffihrend. 
4. Rfickschritt der kSrperlichen Entwicke]ung~ Stillstand des Wachs- 
thums~ VerdauungsstSrungen, Marasmus,  Tod durch ErschSpfung. 
5. F o r t s c h r e i t e n d e r  C h a r a k t e r  der Erkrankung, zu welcher sich 
als secundi~re Erscheinungen Anosmi% Taubheit, bulbare Symptom% 
Coordinationsst(irungen gesellen. 6. F a m i l i a r i t a t  des Leidens. 

Der also charakterisirte Typus lasst nach H. u  zwei Gruppen 
untcrscheiden. In die I. Gruppe geh6rt die Sachs'sche Form~ ffir 
welche ausser dem bereits erwlthnten Maculabefund noch der Umstand 
bezeichnend ist~ dass die Affection frfihzeitig, im Sfiuglingsalter odor 
im ersten odor zweiten Lebensjahre beginnt, somit handelt es sich hier 
nach Vogt um den Verlust der Bildungsf~higkeit, um Stillstand und 
Rfickgang in der geistigen Entwieke]ung. In die ]I. Gruppe rechnet 
Vogt  F~ille~ in welchen die Erkrankung individuen yore 4. bis zum 
16. Jahre befiillt; auch hier~ wie in den Sachs'schen F~tllen, zeigt sich 
eine f a m i l i a r  auftretende VerbliJdung~ we]cher die Blindheit zumeist 
voraneilt. Letztere Erscheinung~ ophtha]moskopisch Optieusatrophie~ 
l~sst den S a c h s 'schen Maculabefund constant vermissen; beginnt langsam 
and schreitet aIlmlilig fort und wird zunehmend eine vollstandige. 
Vogt  erbliekt im Maeulabefund der Sachs'schen F~tlle kein differen- 
zirendes Moment, da nach seiner Bemerkung dieses Symptom nach 
neueren Beobachtungen nieht bei allen Sachs'sehen Fallen vorhanden 
ist. Es gabe also nach Vogt auch eine Sachs'sche familigr-amauro- 

1) Ueber familigro amaurotische Idiotio und verwandte Krankheitsbilder. 
Monatsschr. f. Ps3;ch. u. Neurol. XVIII, H. 2. 

2) 1. c. S. 336~ 337. 
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tische Idiotie ohne Maculabefund; als eigentliches Unterscheidungs- 
moment zwischen den zwei Vogt'sehen Gruppen kSnne nut das Alter 
dienen, obschon aueh hier Uebergange beobachtet wurden (Fall yon 
Ko l l e r ,  welcher einen Saehs'schen Kranken betraf, der zur Zeit der 
Beobachtung, ft~nf Jahre alt~ noeh lebte). Dieser fliessenden Ueberg~inge 
ungeaehtet, lassen sich nach Vogt die familiar-amaurotischen Idiotien 
in zwei Gruppen trennen, deren erste yon , , in fan t i lem C h a r a k t e r  '' 
die typisehen Sachs'schen Fttlle enthalt, deren zweite yon ,,j uven i l em 
C h a r a k t e r"  auf die familiar amaurotischen Idiotien des Jgnglingsalters 
sieh bezieht. Das typische Krankheitsbild dieser Gruppe juvenilen 
Charakters sehildert Vogt wie folgt: Mehrere his dahin gesm~de Kinder 
einer Familie (seheinbar ohne Rassendisposition. entgegen den Sachs-  
schen Fallen, we]che sich iiberwiegend auf jfidisehe Kinder beziehen) 
erkranken wahrend des schulpfliehtigen Alters und zwar mit Abnahme 
der Sehkraft, welehe naeh Monaten zu vSlliger Erbiindung ftihrt. 3~un 
folgt Abnahme der geistigen Regsamkeit; die bereits erlernten F~ihig- 
keiten (Lesen, Schreiben, Spraehe) verlieren sich. Die Kranken werden 
unrein, apathisch, kennen schliesslieh ihre eigene Mutter nieht. Zuletz~ 
tritt die motorische Sehw~iche auf, weIche bald schlaff~ bald spastisch 
ist. Das terrain:ale Stadium ist ein Zustand yon vSlliger Reactions- 
losigkeit; die Kranken sind monate-~ selbst jahrelang moribund~ ehe der 
Ted eintritt. 

It. Vogt gruppirt in seiner Arbeit die tibereinstimmenden und die 
abweichenden Ztige der infantilen und juvenilen Gruppe der famili/ir- 
amaurotisehen IdJ'Lotien. Als i ibe re ins t immend  erweist sieh die Fa- 
miliarit/it, ferner die Symptomatologie (Blindheit~ Lahmung~ VerblSduug~ 
schliesslich der exquisit progrediente Verlauf). Die d i v e r g i r e n d e n  
Z/ige sind: 1. Die Bevorzugung der jfidischen Rasse dutch die Sachs-  
sehe Idiotie; 2. der Macularbefund~ weleher bei der juvenilen Form 
nie vorkommt~ hingegen die Sachs'sehen Falle durchwegs eharakte- 
risirt; 3. das Einsetzen des Leidens in versehiedenem Lebensalter~ die 
infantile Form im ersten Lebensalter und endet im dritten Jahre, 
w~thrend die juvenile Form im vierten Jahre erst beginnt. Vogt weist 
jedoch darauf hin~ dass die trennenden Momente ~nur die Modification 
eines einheitlichen Typus '' w/iren~ somit seien die Sachs'sehe Form 
und die F~lle der juvenilen amaurotisehen Idiotic ,Reprasentanten einer 
gemeinsamen einheitliehen Krankheitsgrnppe% Desshalb betont aueh 
u o gt~ dass zwischen beiden Gruppen naeh Alter und Yerlaufsart Ueber- 
ggnge existiren. ,~Wesentlich ist~ dass die Kinder erst normal sind~ das 
Leiden beginnt nie yon Geburt an. Die Sachs'sche Gruppe.stellt sieh 
als die intensivere Form dar, einmal insofern sie in friiherem Alter ein= 

Archly f. Psychlatrie. Bd. 42. l teft  1. 9 
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setzt (das Gehirn versagt vorher), zweitens insofern der Verlauf mehr 
foudroyant ist." Speciell den Macuiabefund, Welcher yon allen Autoren 
klinisch for die S achs 'sehe Form charakteristiseh bezeichnet wird, er- 
aehtet u  nicht als eine conditio sine qua non, wobei er sich auf 
die Falle yon Mt i lbe rger ,  H e v e r o c h  und Ko l l e r  bezieht, in welchen 
zwar atrophisehe Papillen zugegen waren~ jedoeh keine Maculaver~nde- 
rung sich vorfand. 

Interessant ist es~ dass H. u  sieh bezfig]ich der Pathogenese 
der famili~r-amaurotisehen Idiotien auf denselben Standpunkt versetzt, 
welchen E d i n g e r  und ich einnahmen; d. h. er reiht diese Erkrankungen 
in die yon E d i n g e r  statuirten ,Aufbrauchkrankheiten" indem er die- 
selben dutch ,allgemeines u des Cerebrums" charakterisirt. 

Soweit H. u  tiber die fami]i~ir-amaurotischen ldiotien. Es sei 
mir nun gestattet, dass ich auf Grund meiner klinisch-histologischen 
Erfahrungen zur Saehe Einiges beisteuere. 

H. u g t 's  klinisehe Er6rterungen (seine anatomischen Untersuchungen 
werden sp~ter erseheinen) gipfeln in dem Satz, dass die (Saehs 'sehe) 
infantile und die juvenile Form der famili~r-amaurotisehen Idiotie eigent- 
lich einen gemeinsamen Typus darstellen. So sehr diese Behauptung 
unserem Bedfirfniss der Verallgemeinerung entsprieht~ so ist dieselbe 
selbstverst~tndlich nur auf Grund einer histopathologisehen Prfifung zu 
aeceptiren oder abzulehnen. Ob die zwei Formen H. Vogt ' s  nu t  Mo- 
dificationen innerha]b eines Typus darstellen~ ist mangels anatomischer 
Charakterisirung schliesslich doch nut eine subjective Auffassung. Be- 
z(iglich der Bedeutung der Maeulaveranderung als differenzirendes kli- 
nisohes Charakteristikum vermag ieh reich fiber dasselbe nieht ohne 
weiteres hinwegsetzen, besonders angesiehts der Thatsache, dass yon 
86 F~llen nur in ftinf dieser Befund vermisst wurde (s. oben). Doch 
se]bst diese kleine Zahl ist zu reduciren~ da yon den negativen F~llen 
in einem H e v e r o e h ' s ,  w e l e h e r  zur  S e c t i o n  kam,  makroskopiseh 
eine auff~llige Derbheit des Gehirns zu eonstatiren war, namentlieh abet 
waren die hinteren Theile der Itemisph~ren entsehieden kleiner als die 
vorderen. Da ieh in s i eben  F~llen yon Sachs 'scher  Form 7 we l che  
a ] le  zur  Sec t i on  ge lang ten~  in keinem einzigen eine derartige, ja 
tiberhaupt keine makroskopisch wahrnehmbare Yer~nderung sah~ so denke 
ioh in begrtindeter Weise zu vermuthen~ dass dieser Fall t l e v e r o c h ' s  
eigentlieh eine lobar% vielleicht eine Hemisparensklerose darstel]t~ und 
als solcher mit dem histopathologischen Wesen der S achs~sehen Form 
absolut nicht fibereinstimmt. Nachdem nun der zweite, zur Zeit der 
Publication noch nicht zur Section gelangte Fall H e v e r o c h ' s  die 
Schwester des soeben besprochenen Falles war, so glaube ich - -  ange- 
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siehts des hier ebenfalls mangelnden Maculabefundes-  nicht ohne 
Grund anzunehmen~ dass derselbe g]eichfalls keine Sachs'sche Form 
war, wodann im Ganzen nut drei  F~|le von angeblieh Sachs'scher 
Idiotie mit negativem Maculabefund bleiben. Ob diese drei F~lle (gegen78) 
gentigen, um eine Form yon Sachs'scher Idiotie ohne Maculabefund 
aufzustellen~ mag dahingestellt sein. 

Es ist und bleibt eine kliniseh bemerkenswerthe Thatsacho~ auf 
welche H. Vogt  zuerst mit 3Tachdruck hinwies, dass aus dem grossen 
Gebiete der Idiotie eine gewisse Anzahl yon Patienten, welche durch 
die Fami]iarit~t, Blindheit~ L~hmung (nebst der selbstverst~ndlichen 
Idiotie) sich auszeichnen, abzusondern sind, welche a]sdann eine nieht 
geringe k 1 in i s c h e Gruppe~ die famili~tre amaurotiseh-paralytische Idiotie, 
bildet. Dieser klinische Begriff pr~judicirt aber natfirlich absolut nieht 
tier Pathohistologie dieser k]inisehen Gruppe und es sei mir in diesen 
Zeilen gestattet~ auf die Thatsaehe scharf hinzuweisen, wie u n g e m e i n  
die verschiedenen F~lle der amaurotisch-paralytisehen Idiotie yon ein- 
ander anatomiseh~ daher ihrem Wesen nach differiren. In zwei Ar- 
beiten ~) fiber die Histopathologie der Tay-  S a c h s'sehen amaurotischen 
Idiotie wies ich naeh, dass dieser Idiotieform eine ungemein scharf 
charakterisirte Erkrankungsform der Nervenzellen, namentlieh jener der 
Hirnrinde entspricht~ welehe meines Wissens bisher bei anderen Erkran- 
kungen des Centralnervensystems nieht erhoben wurde. Wennschon die 
pragnantesten Zellver~nderungen in der Grosshirnrinde gefunden wurden, 
so waren diese in etwas schw:,teherem Grade auch an den fibrigen 
Nervenzellen der gesammten graueh Substanz des Centralnervensystems 
atlfzufinden; diese gaben sieh in einer Ztmahme der Interfibrill~rsubstanz, 
somit in einer Sehwellung des ZellkSrpers resp. der Dentriten kund, 
wodurch des yon mir als , c y s t i s c h e  D e g e n e r a t i o n "  bezeichnete 
Bild entstand. Beztiglich der Einzelheiten dieser Zellentartung verweise 
ich auf meine erwahDten Arbeiten. Hier m5ge nur noch die funda- 
mentale Thatsache hervorgehoben sein~ dass grob-makroskopische Ver- 
anderungen~ wie etwa in einem Fall Heveroch ' s ,  in keinem meiner 
sieben F~lle vorkamen. Ieh definirte anatomisch die Sachs:sche amau- 
rotische Idiotie als ein, in seinen nervenzelligea Elementen minderwer- 
thiges Centra]nervensystem, welches dutch ungemein rasche Abniitzung 
des nieht lebensf~higen ~ervenzellprotoplasmas eine totale~ auf die ge- 

1) a) Zur Pathogenese der Tay-Sachs 'schen amauro~ischen Idiotie. 
Neurol. Centralbl. 1905. ~o. 9 und 1 0 . -  b) Weitere Beitr~ge zur patholo- 
gischen Histologie der famili~ren ~maurotischen Idiotie. Journ. fl Psych. und 
Neurol. Bd. VI. Heft 17 2. 

9* 
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sammte graue Substanz sich ausdehnende Entartung erleidet. Congeni- 
tale~ makroskopische Anomalien, Bildungsfeh]er spielen in der Patho- 
genese der Such s'schea amaurotisehen Idiotie keine Rolle~ diese Idiotie- 
form ist eine m i k r o s k o p i s c h  seharf charakterisirte Art. Es ist nur 
natfirlieh~ dass wir ffir a l l e ,  als S a e h s ' s e h e  Idiotien erkl~rten F~ille 
dasselb% soeben angedeutete histologisehe Substrat erfordern. 

Im Gegensatz hierzu~ d. h. abweiehend yon diesem Bride will ich 
nun fiber die Pr~parate eines Falles yon amaurotiseh-paralytiseher 
Idiotie, jedoch vermuthlich o h n e  Familiarit~t berichten~ welcher als 
juvenile Form fiber ein ganz aaderes anatomisch-pathologisches Sub- 
trat ~-erffigt als die Saehs ' sche  Form. 

Katharina T. reeip, im Jul[ 1892 in das Elisabeth-Siechenhaus~ war im 
Jahre 1895~ als ich ihren Status aufnahm, 19 Jahre alt. Mangels n~chster An- 
verwandter (Eltern l~ngst verstorben), ist anamnestisch niohts festzustellen. 

S ta tus  praesens .  Stirn schmal; Antlitzknochen entwickelt, besonders 
stark der Unterldefer. Z~hne defect. Morel-Ohren. Seh~delmaasse: Sagittal- 
durohmesser 163 mm~ Biparietaldurchmesser 120 ram, Bitemporaldurchmesser 
100 ram, HShendurchmesser 126 ram, Circumferenz 485 mm.--Pupillen miLtel- 
weir, gleieh gross, reagiren auf Licht gehSrig, hugenbewegungen frei, Stra- 
bismus. Linker Mundfacialis scheint energischer zu funotioniren. Zungen- 
bewegung unbehindert; Sohluoken frei. Die Haut zeigt an den distalen Extre- 
mit~tsabsohnitten eine rSthlioh-cyanotische Verfgrbung. Skelet mittelm~ssig 
entwieke]t; Riickgrat kyphoskoliotisch nach reohts. Thyroidea nioht palpabe]. 
Die g~usseren Genitalien stark entwickelt; Mammae gross mit starker Warze. 
Stuhl und Urin l~sst Patientiu unter sieh. - -  Die Kranke liegt best~ndig im 
Bett mit froschartig hinaufgezogenen Ftissen. Wird sie aufgesetzt~ so sinkt der 
Rumpf sammt Kopf nach vorn IFig. 1). Der Oberarm wird stark adducirt, der 
Unteram rechtwinkelig eingebogen gehalten; Obersehenkel dem Bauohe ge- 
nghert~ ]egt sich dem hSehstgradig im gnie eingebogenen Unterschenkel eng 
an. Die Muskulatur ist in ihrer Entwiokelung gehemmt. Die Sternocleido- 
mastoidei erscheinen als dtinne Strange; Cucullaris und Nackenmuskeln byper- 
toniseh. An der Oberextremitgt ist der Biceps nur federkielstark, der Triceps 
~usserst diinn und fiach. Der Unterarm besitzt eine in tote hoehgradig zurtiek- 
gebliebene Muskulatur, w~hrend die kleinen Handmuskeln relativ besser ent- 
wickelt sind. Glutaei schwach~ ebenso die ganze untero Extremifi~t. Ober- 
extremitg~t weist starke Flexionscontraetur auf; der Spasmus der Unterextremitgt 
ist womSglich noch bedeutender. Unterschenkel ist nur zu 90 o bei Aufwand 
yon grosser Kraft zu streeken. Die Zehen befinden sieh in Plantarflexion, der 
Fuss ist in HaokensteBung. Cireumferenz der Extremitiiten: Oberarm 15 cm~ 
Unterarm 12 cm; L~nge des Oberarms 29 cm, des Unterarms 21 cm, Sohenkel- 
umfang im mittleren Drittel 28 em~ Untersehenkel 16 era. Lgnge des Ober- 
schenkels (Spina oss. il. ant. sup. --  Capit. fibulae) 37 cm~ des Unterschen- 
kels (Capit. fib. - -  Mall. ext.) 25 ore. 
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Tricepsrefiex und Knieph~inomen auslSsbar; sie sind lebhaft~ jedoch dcr 
Contractur halber yon ldeinem Ausschlag. Muskelkraft kann nicht geprfift 
werden. H a u t o m p f i n d l i c h k e i t  scheint auf dem ganzen KSrper fehlerlos zu 

Figur 1. 

sein; doch ist es auffiillig, dass bei Anwendung schmerzhafter l%eize (Stiche) 
Patientin zwar reagirt~ ihre Mimik scheint aber hierbei keinen Sohmerz auszu- 
driicken, auch macht sie keine Abwehrbewegungen. 

Sehk ra f t  e r s c h e i n t  h S c h s t g r a d i g  geschw~icht  (ophthalmoskopissh 
leider nicht untersucht) erkennt Personen nut durch deren Stimme. 

GehSr g u t . -  Kranke leide~ an h~iufigen epileptischen Anfi~llen mit 
Zungenbiss und Urinincontinenz. 

S t a tus  men ta l i s ,  huf Fragen reagirt sie nicht. Zumeist starrt sie mit 
leblosen Augen vor sich bin, Iacht hin und wieder unmotivirt~ und ist hEufig 
mit dem Abtasten der Brfiste besch~ftigt. Sp rache  beschr~inkt sich nur auf 
einige Worte oder Wortrudimente~ welche zumeist fehlerhaft ausgesproehen 
werden; z. B. 7~Pa Tante!~ ,,Tjuppe" (statt Suppe)7 ,Vode" (start Wasser~q-  
Ihre Bettnachbarin~ eine Tabikerin~ hat ihr einige Worte eingelernt~ deren 
Sinn sie verstand. Von selbst ~usserte sie nie einen Wunsch; fl'ug man sie: 
Bist du hungrig? so antwortete sie entweder ,hm" (gleichbedeutend mit ja) 
oder ,nein". Am liebsten spielte sic mit einem Kranz yon leeren Zwirnspulen~ 
welchen sie ,,Kuli" nannte; fand sie diesen nicht sogleich~ so schrie sie ,mein 
I ( u l i " . -  Wollte sie Jemandem drohen~ "so sagte-sie ,Wart ~ Tant 1VIarie~; 
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Dieser Satz bezog sieh auf eine Nachbarin~ welchen sie oft hSrend, meehanisch 
wiedergab. Des Morgens sagte sie zur W~rterin ,Mama f(inf Uj" (Uhr); dies 
ist n~imlieh im Sommer die Zeit des Aufstehens. - -  Menstruirt hat sie nir 

Patientin starb im Juli 1900 im Alter yon 24 Jahren in Folge einer Pneu- 
monie. Das Gehirn zeigte makroskopiseh nur eine anscheinend derbere Con- 
sistenz in tote; sonst war aber nichts Auffaltendes zu finden. Ioh zerlegte das 
Centralnervensystem in Serienschnitte, und" zwar die eine H~lfte in Frontal-, 
die andere in Horizontalschnitte, deren Beschreibung ich im folgenden gebe. 
F~rbung nach Weigert-Wolters.  

I. F r o n t a l s c h n i t t e  (Tafel IV). 

Fig. 1 entspricht dem vordersten Ende des Schwanzkernes (NC). 
Auf den ersten Bliek f~llt der ungemein grosse Seitenventrikel (V1) auf, 
als Ursache hierffir ist sofort der Mangel einer centralen weissen Mark- 
masse zu erkennen. Si~mmtliche Windungen (L ~ g. fornicatus, Fl, u, 3 

Stirnwindungen; Fb ~ basale Stirnwindungen, sr -~- snle. rectus, T 2 
g. temporalis sec.) weisen zwar ein ausgepragtes Windungsmark auf; 

auch sicht man z. B. zwischen F~ und F~ in distinctester Weise die 
Windungsassociation (U-Fasern), .doch fehlt die compacte centrale Mark- 
substanz. Alle W~ndungen sitzen auf einem zumeist recht dtinnen Mark- 
stiel; auch ist es bemerkenswerth~ dass im Centrum der meisten Win- 
dungen ein gliSser und gefasstragender Spalt sich befindet, wodureh 
alas Windungsmark in eine rechte nnd in eine ]inke H~lfte getheilt 
wird; jede H~lfte zieht dann mit ihrer Ma~'kmenge zur benachbarten 
Windung. Dieser Spalt ist besonders in F3 und F~ klar ausgepragt. 
Die Windungen werden gegen den ausgehShlten Vcntrikel zu mit einer 
markhaltigen Membran abgegrenzt. Zwischen den Schwauzkern-und 
den basalen Frontalwindungen ist eine centrale Markmasse: welche den 
Stabkranz des Stirnlappens enth~lt, sichtbar. Besondere Beachtung ver- 
dient der Balken (Ce). Dieser erscheint bier in zwei Formationen; Cc 
reprftsentirt das vorderste Ende des BalkenkSrpers in der Form eines 
sehr diinnen Streifens, dessen Fasern hauptsaehlich in F1 tibergehen. 
Cc~ entspricht dem Balkenknie nnd erscheint als Forceps anterior be- 
senders im Verhi~ltniss ztl Cc nicht schwach entwiekelt. 

Fig. 2 entsprieht einer frontalen Ebene durch das vorderste Ende 
des Sehhfigels. Aueh hier: wie tiberhanpt an allen folgenden Schnitten 
f~tllt die Ventrikelektasie auf den ersten Blick auf. Balken (Cc) ist 
bier ebenfalls ein dfinner Streifen yon markhaltigen Fase~'n. Die erste 
Frontalwindung: einen eentralen Spalt enthaltend, sitzt ebenfalls einem 
auffallend schm~chtigen Stiel auf~ entbehrt somit hier noeh eine cen- 
trale Markmasse. Doch bemerkt man schon bier ein dtinnes Stri~ngchen 
yon Markfasern, welcheden u als ein concav geformtes Btindelchen 
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umkreisend, der F1 zustreben (CR = corona radiata); Ursprung dieser 
Fasern liegt in der inneren Kapsel (zwischen NC und Nta = Putamen)~ 
gehSren daher zu den Projeetionsfasern tier gemisphare. Unterhalb der 
CR liegt ein d~mlcr Saum~ dessen fein% schwach gef~irbte Markfasern 
in den oberfl~chlichen Saum des NC fibergeht; es ist dies das~ Mark- 
masse ffihrende Ventrikelependym. Es soll nieht unerw~ihnt bleiben~ 
dass die Markmasse der F 2 mit jener der vorderen Centralwindung (Ca) 
breit confluirt; letztere geht in eine wohl markirte iiussere Kapsel, dem 
Nl3 anliegend~ fiber. Die Insel (J) sowie die Sehl/ifenwindungen zeigen 
eine relativ gute Entwickelung. Fli entspricht dem in den Hirnanato- 
mien a]s Faseiculus ]ongitudinalis inferior bezeichneten Faserzug, fiber 
dessen strittige 1Natur - -  ob Assoeiationsbfindel~ ob P, 'ojectionsbfindel- 
sp~iter noch einiges erwlihnt werden sol]. Mit besondcrem Nachdruck 
mSchte ich auf diesem Schnitt auf den Sehnerv (II) aufmerksam maehen, 
welcher hier zum Chiasma nah% als tadellos markhaltiges Btindel er- 
scheint. Th ~ Sehhfigel; CF ~-- Fornixs~iule; A1 = ansa lenticularis; 
U = Uncus; Am ~ amygdala; ot = sule. occipitotemporalis. 

An Fig. 3 erscheint die Ebene durch das vordere Drittel des Seh- 
hfigels wiedergegeben. Ausser der VentrikelaushShlung (V]) fi~llt bier 
noch als neues Moment die Projeetionfaserung (CR) als compacter~ 
st~irkerer Strang auf~ dessert Entwickelung aus tier inneren Kapsel (C J) 
hier zweifellos ist; bemerkenswerth ist auch das Eindringen der CR in 
die F1 und F2. Der Balken (Cc) ist hier gleichfalls abnorm dfinn und 
geht haupts~ichlich in Fj fiber. Hervorzuheben ist, dass an diesem 
Schnitte so die vordere (Ca) wie hintere Centralwindung (Cp) nur ein 
Windungsmark besitzen; dieser Umstand ist besonders klar an Cp zu 
sehen. Unsere Aufmerksamkeit verdient noch vor Allem der ganz nor- 
male Sehtract (II); ferner der normal gebaute Sehhiigel (Th)~ in welchem 
bier das u  d ' A z y r ' s c h e  Bfindel (u enthalten ist. Die CJ geht 
bier in einen norma]e Faserung aufweisenden Peduneulus (P) fiber. Fli 
= unteres Lfingsbfinde]; Vls ~ das Unterhorn des Seitenventrikels. 
Tth = taenia thalami. F = fornix. 

Fig. 4 fi~llt etwa dureh die Mitte des Sehhfigels. In diesem Pri~- 
parate zeigt die Ca ihre maximale Enwickelung; sic enthglt ausser dem 
eigenen Windungsmark noch Projectionsfaserung (CR)~ welche aber in 
dieser Frontalebene bereits ziemlich reducirt erscheint. Bemerkenswerth 
erscheint der Umstand, dass die Cp eine Einstrahlung yon Projections- 
fasern entbehrt. Neben der gut entwickelten Insel ist noch die erste 
Schlafewindung aus dem Grunde bemerkenswerth~ weil ein Theil des 
Windungsmarkes dem Nls resp. sublenticul/~ren Segment der inneren 
Kapsel zustrebt~ wie dies besonders instrucr an den spliter anzuffihren- 
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den Horizontalschnitten sichtbar sein wird. Aus der sublenticularen 
Faserung verdient besonders die compacte Fasermasse W unsere Auf- 
merksamkeit; yon derselben ]~sst sich einestheils unschwer nachweisen~ 
class sie rtickw~rts in das dreieckige Wernicke ' sche  Feld tibergeht (siehe 
Fig. 5 W)~ w~thrend sie nach vorne successive unterhalb des sogenannten 
Pedunculus des Putamen gelangt (s. Fig. 3 Fli) and somit zur Bildung 
jener frontalw~trts convexen Schlinge beitri~gt, welche D e j e r i n e  als 
Ar n o 1 d'  sches tern poro-thalamisches Bfindel (,,faisceau temporo-thala- 
mique) nennt. CNC ~--~ cauda nuclei caudati; u CA == 
cornu Ammonis; II ~ n. opticus; P -=~ pedunculus; Th ~ Sehhiigel; 
Tth = taenia thalami; F ---- fornix; Cc ~ Balken; L ~ g. fornicatus. 
Fad ~ g. fusiformis. 

Fig. 5 steilt einen Frontalschnitt durch das Pulvinar dar. Die ein- 
zelnen Formationeu des Zwischenhirns sind der rothe Kern (Nr), dad 
Ganglion habenulae (GH)~ das Meyner t ' sehe  Btindel (M), dad Centre 
m4dian (NL),die S o e m m e r i n g ' s c h e  Substanz (SS)~ der Peduneu]us (P), 
das Corpus geniculatum laterale (cgl)~ an dessert oberen and 5usseren 
Seite ein compacted Markfeld (W) das Wern icke ' sehe  Feld zu sehen 
ist. Dieses Feld rfickt in den mehr proximalen Ebenen successive mehr 
seit- und abwarts in die sublenticu]iire Region (s. Fig. 4 W). 1NC -~-- 
nucleus caudatus; IH = n. oculomotorius. Der Markgehatt der soeben 
erw~hnten Formationen zeigt normale Verh~ltnisse. Allein auffallend 
ist ein Feld zwisehen W and Pu (putamen) dutch seine Faserarmuth; 
es ist dies bekanntlieh jene Stelle~ welehe die zur optischen (Gra t io -  
let 'sehen) Strahlung strebenden Fasern enth~lt and welche speciell an 
den sparer folgenden Horizontalschnitten noch evidenter zum Vorschein 
gelangen wird. - -  Der Seitenventrikel (V1) fangt an hier noch grSsser 
zu werden. Die CR ist nur mehr in der Form eines schm~chtigen 
Zuges sichtbar~ der Balken erseheint hier wieder als ein diinnes B~nd- 
chen, we]ehes allein zur Ca Beziehungen unterhalt. Bemerkenswerth 
ist der Umstand~ dass Cp keine Projectionsfaserung enthalt~ ferner die 
Thatsache, duds das untere L~ngsbfindel (Fli) ill dieser Schnittebene 
ganz auf den Grand des Unterhorns sich zuriickgezogen hat und mit 
der sublenticularen Faserung bereits in keiner Beziehung steht. 

Fig. 6 ist das Bild eines Schnittes~ welcher dutch die hintere Com- 
missar (Cop) geht. Pu ~-- pulvinar~ Cgm ~ corp. geniculat, mediale. 
Auf diesem Pr~parat ist die Confiuenz des Seitenventrikels mit dem 
Unterhorn in der Form einer abnorm grossen Hiihle (CV1) siehtbar~ 
ebenso ist der Uebergang der Fimbria in den Fornixschenkel (F) und 
dessert Vereinigung mit dem Balken bemerkbar. Si~mmtliche Windungen 
dieses Schnittes: C% Cp~ unteres Scheitell~ppchen (Pi)~ T1, 2~ a~ Fus, 
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entbehren eine centrale Markmasso. Im Pedunculus (P) is t  dessen nor- 
male Markfaserung auffallend. 

Fig. 7 fiihrt uns dieselben Verh~iltnisse vor unsere Augen wie die 
bevorstehende; eine speciellere Beachtung verdient hier nur das Fli, 
welches ganz auf den Grund des Seitenventrikels (CVl) hinabgedr~ngt 
erscheint und aufw~rts entlang der itusseren Wand des CV1 keine Fort- 
setzung besitzt. Diese Stelle, n~mlich die ~ussere Ventrikelwand ist 
h6ehst bemerkenswerth, denn wir  v e r m i s s e n  h ie r  vor  A H e m  die 
o p t i s e h e  S t r a h l u n g ;  auch das Tapetum (Tp) ist nur durch einen 
hSchst diinnen, rudimentiiren Zug vertreten. Ferner fehlt hier in den 
hSheren Etagen des Ventrikels, in der HOhe des Balkens der sonst so 
krliftig entwickelte obere Theil dos Tapetum beim Uebergang in das 
S*plenium. An dem der ~Iemisphlire anliegenden Vierhfigel ist beson- 
ders die ganz normale Pyramidenfaserung bemerkbar. 

Endlich wiedergiebt Fig. 8 einen Frontalschnitt durch den Hinter- 
haupts]appen. Was bier ebenfa]ls auf den ersten Blick auff~illt, das ist 
der totale Mangel der centralen Markfaserung des Occipitallappens; man 
finder hier keinen Forceps corporis eallosi, keinen Fasciculus verticalis 
(Wernicke)~ keinen Fasc. transversus eunei und vet Allem keine Seh- 
strahlung; einzig allein das untere Liingsbfindel (Fli) ist hier am Grunde 
des Cuneus a]s ein dreieekiges Fascikel siehtbar, dessert Uebergang in 
die analogen Stellen der bereits beschriebenen Schnittebenen leicht zu 
verfolgen ist. Eine specielle Erw~ihnung verdient hier die Calcarina- 
rinde, deren Markreichthum an nicht allzustark differenzirten Schnitten 
den analogen Verh~ltnissen eines erwaehsenen Menschen zwar nieht ganz 
gleichkommt, jedoch sei hervorgehoben, dass siimmtliche Faserschichten~ 
besonders der bekannte G e n n a r i 'sche (alias V i q d'A z y r'sche) Streifen~ 
sowie der dichte Zonalplexus eine gute Entwickelung zeigen. Noch 
w~tre zu bemerken~ dass eben in Folge des Mangels einer centralen 
Markmasse s~imtliche Windungen dieses Sehnittes nur ein Windungsmark 
besitzen und allein mittelst desselben mit den benaehbarten Windungen 
in Verbindung stehen: 

Fassen wir nun die Idauptztige obiger Schilderung zusammen~ so 
lassen sich an den Frontalschnitten eines Falles yon amaurotisch-para- 
lytischer Idiotie folgende morphologische Einzelheiten feststellen: 

1. Bei normaler ~usserer Configuration der Hemisphiiren ist der ge- 
nerelle Mangel an Associationssystemen des Vorderhirns auffallend~ we- 
-dutch die centraie Markmasse des Grosshirns in auffallender Weise re- 
ducirt erscheint. So fehlt z. B. das Bogenb/ischel (Fasc. areuatus), das 
fronto-occipitale Biindel, um nur die auffallendsten fehlenden Verbin- 
dungszfige zwischen den einzelnen Rindenbezirken zu nennen. Von den 
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Commissurenfasern des Grosshirns [st der Balken in entschieden ge- 
schwachter Form vorhanden~ worfiber besonders nach Schilderung der 
Horizontalschnitte noch die Rede sein wird; an Frontalsehnitten hat der 
Ba]ken nur 1/s Dicke des n~rma]en. Die Fornixcommissur soll an der 
Hand yon Horizontalsehnitten noeh Erw~thnung finden. Einzig der Stab- 
kranz zeigt annahernd normale Yerhaltnisse~ doch giebt es auch in 
dieser Beziehung nicht unerhebliche Mangel. Relativ am st~trksten pr~- 
sentiren sich die Projectionsziige aus der inneren Kapsel resp. Sehhfigel 
zu den Centralwindungen und umgekehrt; diese Verhaltnisse geben sich 
einestheils in der normalen Markfaserung des Sehhtige]s (ventrolateraler 
Kern~ s. Fig. 4)~ andertheils in der normalen Pyramidenfaserung kund; 
auch [st zu bemerken~ dass die Rinde der Centralwindungen einen sol- 
chen Reichthum yon Markfasern aufweist~ welcher kaum jenem ein~s 
normalen Individuums nachsteht. 

Die aus dem Stirnhirn~ aus dem Hinterhauptslappen und aus dem 
Schlafenlappen hervorgehenden Projektionsfasern sollen auf Grund yon 
Horizontalsehnitten eingehender geschildert werden; hier sei 'nur so viel 
bemerkt~ dass sie nicht alle fehlen. Am meisten ins Auge springend 
[st die f e h l e n d e  S e h s t r a h l u n g .  Das GewSlbe erscheint zwar in 
sehmi~chtiger Form~ doch zeigt es keine wesentliche Anomalie. Ueber 
das sog. untere Langsbfindel soll an der Hand yon Horizontalschnitten 
noch eingehender gesprochen werden. 

2. Durch die soebeu geschilderte Reduction der centralen Mark- 
massen entstehen Windungen~ welche stilartig dem weissen Hemisph~ren- 
centrum aufsitzen~ und welche nut ein Windungsmark sensu strict[or[ 
besitzen~ wodurch die u mit benachbarten Windungen (Mey- 
n e r t  ,s U-Fasern) bewerkstelligt wird. 

3. Aus der mangelhaften Entwickelung der centralen Markmassen 
[st die colossale Ventrikelectasie ]eicht verstandlich. 

II. H o r i z o n t a l s c h n i t t e .  (Tafel V.) 

Fig. 1 entspricht einem Schnitte~ welcher knapp oberhalb des Bal- 
kens gelegt ist. F 1~ 2~ 3 sind die drei Stirnwindungen; C% Cp die 
Centralwindungen, welche dutch die Rolando~sche Furche (R) getrennt 
sind; Pi [st das untere Scheitellappchen; Om~ s~ entsprechen der mitt- 
leren und oberen Oeeipitalwindung; Prc [st der Praeeuneus~ endlieh 
L z Gyr. fornicatus. Wiihrend all diese Rindenstellen normale Mark- 
faserstructur zeigen~ welche besonders sch0n an der vorderen Central- 
windung sowie an der benaehbarten dritten Frontalwindung erseheint~ 
[st im Gegensatz hierzu ein sofort ins Auge failender Mange[ yon een- 
Sra]er Markmasse zu bemerken. Allein im ~Niveau der Centralwindungen 
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findet man yon letzterer etwas, bezeichnet in der Abbildung mit CI~ 
corona radiata; frontalw~trts yon dieser Stelle befindet sieh ein faser- 
leeres Gebiet zwischen der dritten Frontalwindung und dem Gyr. for- 
nicatus~ welches sich mit einem schmalen, marklosen Streifen zur Spitze 
des Stirnhirns zieht. Occipitalw~trts yon der Strahlenkrone zieht der- 
selbe Spalt in der Markmasse des tlinterhauptlappens, do ch giebt er 
bemerkenswerther Weise spomartige FortsfLtze fiir das Windungsmark 
des unteren Scheitell~ppchens und ffir den Praecuneus ab. 

Der vollkommene Mangel an centraler Markmasse ist besonders 
deutlich und tiberzeugend an Fig. 2 sichtbar, weleher Schnitt die Bogen- 
kuppe des Schwanzkerns trifft, zugleich aber den BalkenkSrper passirt. 
Unsere Aufmerksamkeit fesselt auf den ersten Bliek der enorm ausge- 
h6hlte Seitenventrikel (V1) und es ist unschwer zu erkennen, dass diese 
Ektasie eben durch den Mangel der centralen Hemispharenmarkmasse 
entstand. S~mmtliche Windungen dieses Niveaus besitzen ausschliess- 
lich eine Eigenfaserung, wodurch guirlandartige Markverbindungen zwi- 
schen den bcnachbarten Windungen zu Stande kommen. Der somit auf 
Kosten der centralen Markmassen dilatirte Seitenventrikel wird an seiner 
]ateralen Wand mit einer Ependymmembran einges~umt, welche sich 
occipitalwarts als ein Ependymspalt (ep) in den ttinterhauptlappen fort- 
setzt, frontalwarts aber die Basis der Frontalwindungen besetzt~ wobei 
dicse Membran vom Kopfe des Schwanzkerns ausgehend~ schwach ge- 
farbte, dfinne Markfasern ffihrt (fnc, fasc., nuclei caudati)~ dann den 
Grund der Stirnwindungen umkreisend~ unter den frontalen Theil des 
Gyr. fornicatus (L') sich dem Balken so innig anschmiegt~ class sic hier 
schon nicht mehr differenzirt werden kann. Der Ba]ken (Cc) erscheint 
als ein dfinnes Band, welohes sich so frontal- wie occipitalw~irts 
sehr rasch versehm~chtigt. - -  CR ist die Corona radiata~ welche an 
diesem Schnitte ausschliesslich unterhalb der Centralwindungen sich 
vorfindet; bemerkenswerth ist in dem Windungsmark der Ca und Cp 
ein gabelig getheilter Spalt, welcher aus einer faserleeren Gewebsspalte 
des Hemisph~irencentrums (s. Fig. 1) entspringt. I ~ insula~ in deren 
Nachbarschaft eine mit zwei Sternen bezeichnete Windung durch ihre 
abnorme Faserarchitektonik auffallt. S - -  fossa Sylvii; Pi = lob. pariet. 
infer.; Os, m ~ obere und mittlere Oeeipitalwindung; os ~ sulc. occip. 
super.; po ~---fiss. parieto-occipitalis; cl]m z sulc. calloso-marginalis. 

Fig. 3 entspricht einem Schnitt, welcher die oberste Kuppe des 
Sehhfigels (Th) getroffen hat. Durch letzteren wird die ungewShnlich 
weite centrale HShle (Vl) in zwei Unterabtheiluugcn gctrennt; glf  ent- 
spricht dem Vorderhorn~ V1 ist die mittlere Partie des Seitenventrikels; 
CV1 ist jener gemeinsame Theft .des Seitenventrikels (Carrefour)~ aus 
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welcher theils das Hinterhorn, thefts das Unterhorn entspringt. Durch 
das Auftauehen der obersten Zacken des Putamen ist die Sonderung in 
eine innere und /~ussere Kapsel (Ci, Ce) ermSglicht: der Schwanzkern 
ist bier schon in zwei getrennten Theilen (Kopf I~C, Schwanz NC') 
sichtbar; veto Kopftheil geht ein b]asses Bfinde]chen fne (fase. nuclei 
caudati?) ab. Der Balken erscheint hier bereits in seinem hinteren 
Theil als Splenium (Ce') und vorderea Theil als Knie (Ce), zwi- 
schen welchen das Septum pellucidum (sp)sammt dem Ventriculus 
sept/ pellucidi ausgespannt ist. Aus dem Splenium zieht der Forceps 
major (fro) riiekw/~rts und setzt sich als Tapetum (tp) an der medialen 
Ventrikelwand fort. F bedeutet alas GewSlbe, welches nur insofern auf- 
f/~llt, dass es veto Balken resp. veto Splenium sieh welt abhebt. Be- 
merkenswerth ist an diesem Sehnitt die Zwinge (Cg), welche besonders 
in ihrem vorderen Theil deutlich erkennbar ist. Cu entsprieht dem 
Cuneus; po ist die Fiss. parieto-occipitalis; ep der Ependymstreifen 
des Hinterhauptlapper~s; die Windungen stimmen mit jm~en der Fig. 2 
fiberein; neu hinzugekommen sind die obere und tiefe Schl/tfenwin- 
dung (Ts, Tp). 

Fig. 4 ist die Reproduction eines Schnittes, welcher dureh die 
grSsste horizontale Ausdehnung des Sehhiigels und durch das klassische 
Kapselknie ffihrt. An dem SehhfigeI ist hier der mediale und laterale 
Kern (nm, nl) das Centrum medianum Luysii (NL) sowie die Habenula 
(H) erkennbar; am P u l v i n a r  des Sehhi ige l s  f~l l t  ein~ d u reh  
seine Ma rk l e e r e  a u s g e z e i c h n e t e s ,  he l l e s  Fe ld  auf  (Pu), yon 
w e l e he m ] e i e h t  f e s t z u s t e l l e n  is t ,  dass es der S e h s t r a h l u n g  
zug e h6 r t .  Nc' ist der Schwanz, sc entspricht der Stria cornea. Cip 
und Cia sind der hintere und vordere Kapselschenkel; beide erscheinen 
vollkommen normal beziiglich ihres Faserbaues. Nl a und Nll + 2 sind 
die drei Glieder des Linsenkerns; am Aussenrand des Putamen (N]a) 
sieht man eine deutliehe ~ussere Kapsel, welehe yon tier Insel (I) durch 
einen d/~innen Saum grauer Substanz~ das Claustrum: getrennt ist. Ccg 
= genu corporis catlosi; clc = fissura calcarina; bezfiglich der Win- 
dungen ist nur die zweite Temporalwindung (Te) neu hinzugekommen, 
ebenso das Ammonshorn (CA), welchem der Forceps minor (fi) sich 
ansetzt. Hinter letzterem sieht man ein schmaehtiges Bfinde]~ fii, im 
Marke des Hinterhauptlappens; es ist das untere L~tngsbiindel. Vlo ist 
das Hinterhorn: welches hier yon der bekannten Ums~umung mittelst 
Tapetum, unteres Langsbiinde] und Sehstrahlung nichts erkennen 
l~tsst. Bezfiglich der Hirnwindungen ist an diesem Schnitte ebenso wie 
am vorhergehenden hervorzuheben: dass sie eine centralen Hemispharen- 
markmasse entbehren~ besitzen daher nur eine Eigenfaserung: wie dies 
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besonders auffallend am Stirnlappen erkenntlich ist; allein aus der er- 
sten Temporalwindung geht ein st~trkerer Zug yon Markmasse gegen 
den retrolenticularen Abschnitt der inneren Kapsel (TK). Bei aufmerk- 
samer Betrachtung der ersten Temporalwindung (Ti) fi~llt im Windungs- 
mark-ein feiner, lichter Streifen auf~ we]chef die Markmasse dieser 
Windung in zwei Theile trmmt; der kieinere Theil geht als schmi~ch- 
tiges Markbiindel zur zweiten Temporalwindung (T2)~ reprasentirt als 
solches die Fibrae propriae der Rinde, w~thrend der grSssere Theil, 
gest~rkt dutch einen mgchtigen Zuzug aus der tiefen Temporalwindung 
(Tp) eine compacte Fasermasse bildet (TK)~ welche gegen das retre- 
lenticulare Segment der inneren Kapsel als das bekannte Ttirck'sche 
Biindel zieht~ somit die temporale Kapselstrah!ung repr~tsentirt. --  Die 
Insel treffen wir hier in ihrer ganzeu Ausdehnung; die Centralwindungen 
(Cp~ Ca) erscheinen bereits reducirt. 

Fig. 5 fiihrt durch die Regio hypothalamiea sowie durch den vor- 
deren Vierhfigel (Qa); Cop ist die hintere Commissur, NL ~ centrum 
medianum~ FL entspricht dem Fle c h si g' schen sehalenf6rmigen KSrper 
hth ist das Haubenbfindel des Sehhiigels, hl entsprieht dem Hauben- 
bfindel des Linsenkerns. Unsere Aufmerksamkeit verdient hier wiederum 
das Pulv inar (Pu) ,  welches fase r lee r  erscheint .  Ebensoerheischt 
eine speeieI]e Wiirdigung die Umgebung des Unterhorns (Vls); die late- 
rale Ventrikelwand besitzt gar keine normale Auskleidung mit dem be- 
kannten Stratum sagittale occipitale und die dase]bst befindlichen Win- 
dungen (TI~ Te) verbinden sich einzig mit Eigenfasern; in das Mark- 
lager des Hinterhauptlappens dringt ein Ependymspalt (ep) hinein~ gegen 
welchen zu aus dem Gyrus ]ingualis (lg) das untere LiLngsbfindel (fli) 
zieht; fi entspricht dem Forceps minor. Beachtenswerth ist das Tiirck- 
sche Biindel (TK)~ desseu Ursprung aus der ersten sowie tiefen Tempo- 
ralwindung deut]ieh zu sehen ist. A1]e iibrigen Bezeichnungen sind 
schon bekannt. Ich miichte schliesslich noch darauf hinweisen, dass 
die Frontalwindungen in dieser ttShe noch keine centrale Markmasse 
besitzen. 

Fig. 6 entspricht einem Schnitt, welcher durch eine tiefere Etage 
der Regio subtha]amie% namentlich dutch das Corpus subthalamicum 
(Lst) ffihrt. Ieh mtichte bier besonders betonen~ dass die gesammte 
Faserung dieser Gegend eine normale ist; sammtliehe Gebilde wie der 
roth6 Kern (Nr)~ das Corp. subthalmieum~ die beiden Corpora geniculata 
(g% ge), der hier beginnende Hirnsehenke]~ der Linsen- und Schwanz- 
kern zeigen gar keine Abweichung yon der Norm. 1Nur die vordere 
Commissur (Coa) erscheint verh~ltnissm~ssig schwach. Worauf aber mit 
besonderem Nachdruck hingewiesen sei: das ist der ~ussere Knieh6cker 
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(ge): welcher in seinem Markfaserbau ganz normale Verh~ltnisse auf- 
weist~ daher sich anders verh~lt wie das Pulvinar: yon welchem wir 
auf Grund der Fig. 4 und 5 bereits erfuhren, dass dieses Gebild ganz 
markleer ist. Bemerkenswerth ware ferner jenes kleine markreiche 
Feld~ welches unmittelbar lateral dem ausseren KniehScker aufsitzt; 
dieses enhi~lt die aus letzterem entspringende centrale Strahlung zum 
Hinterhauptlappen~ ist daher als ein partielles Wern icke ' sches  Feld 
anzusehen~ welchem n~mlich der aus dem Pulvinar entspringende Zug 
abgeht. Es erfibrigt mir nun die Aufmerksamkeit auf den Stirnlappen 
zu lenken, welcher in dieser HOhe bereits Mn tiefes Mark besitzt; man 
sieht ganz deutlich, wie der Rest der vorderen Kapsel aus dem Corpus 
striatum (N13 ~-NC) herausbrechend, als frontale Strahlung (CRf) zum 
Pol des Stirnlappens zieht: um sich alsdann haupts~chlieh in der ersten 
Stirnwindung zu verlieren. Im tiefen Mark des Stirnlappens f~llt noch 
ein mit Cc bezeichnetes Feld auf: welches dem Balken entpricht. - -  
Uuter der bier maximal entwiekelten Insel (J) zieht das distinct ent- 
wickelte Claustrum (CL); am Grund letzteren die ~ussere Kapsel (ce). 
Kehren wit zur hinteren H~lfte des Schnittes zurfick; da sehen wit das 
Unterhorn an der medialen Wand yon einem schmi~chtigen unteren 
Li~ngsbiindel (fii) eingesi~umt, welches am hinteren Winkel des Unter- 
horns in ein ~usserst schwachliches Bfindelchen umbiegt, dessert Yerlauf 
auf den Serienschnitton in der tateralen Ventrikelwand gegen das sub- 
lenticulfire Segme~t der inneren Kapsel zu verfolgen ist. Auf diesem 
Schnitte zeigt zuerst das Unterhorn eine ann~thernd normale Aus- 
dehnung. 

Fig. 7 wiedergiebt einen Schnitt~ welcher durch die vordere durch- 
lScherte Platte (spa)fiihrt. Wir bemerken hier den normalen Hirnschen- 
kelfuss, welchem der tiefschwarz gef~rbt% daher ganz intacte Sehnerv (l[) 
als breites Band anliegt. Es sei heron% dass der Sehnerv so seines 
Markgehaltes, wie auch seiuer Sti~rke nach you der Norm nieht im 
mindesten abweieht. Das Corpus mamillare (cm) erscheint bei mikro- 
skopischer Betrachtung auch normal gebaut; es weist einen inneren, 
grSsseren nnd einen kteineren, ~usseren~ faserreichen Kern auf. Das 
Stirnhirn besitzt eine gut entwickelte Strahlung (CRf); zwischen letz- 
terem und Hirnschenkelfuss erstreckt sich die vordere durchliicherte 
Platte (spa)und der basalste Theil des Putamen (N13). Sulcus cruciatus 
ist mit cr bezeichnet. Ausserhalb des starken Claustrum sieht man am 
Grund der Insel schwach gefi~rbte Zfige des Faseiculus uueinatus (fu). 
Aus der ersten Temporalwindung zieht ein gut ausgepragtes Tt irck 'sches 
Biindel (TK)medial- und basalw~rts. Einw~rts davon erblickt man den 
Durchschnitt des sublenticul~iren Segmentes (Cisl) der inneren Kapsel. 
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Das Unterhorn (Vls) wird durch das untere Liingsbfindel (fli) in einer 
Weise eingesi~umt 7 welche dem Verhalten auf Figur 6 vollkommen 
entspricht. - -  

Schliesslich ware Fig. 8 zu beschreiben; dieses Pr~iparat ist der 
basalste Horizontalschnitt. Hier ist nur die Einsaumung des Unterhorns 
bemerkenswerth 7 welche durch zwei coneentrisch parallel verlaufende 
Faserzfige gebildet wird. Das innere Bfindel kleidet die laterale Ventrikel- 
wand aus; es dfirfte dem Tapetum (tp) entsprechen. Das ~ussere Bfin- 
de] als unteres L~ngsbfindel (fii) zieht nach vorn und biegt lateral yon 
Mandelkern (Am) aus der Sagittalrichtung in aufsteigende Richtung 
fiber (Cisl). Eine Verbindung zwischen Hinterhaupt- und Schl~felappen 
scheint das untere L~tngsbiindel an diesem Praparat, wie denn fiber- 
haupt an allen fibrigen Schnitten, nicht zu bewerkstelligen. Am Stirn- 
hirn ist mit rol die Riechwurzel bezeichnet; bemerkenswert erscheint 
hier noeh der ganz normale Sehnerv (II). - -  

Die Durchforschung der Horizontalschnitte vorliegenden Falles ergab 
folgende Momente yon allgemeiner Bedeutung. 

Der Mangel an centralen Markmassen der Hemisphltren ist auch 
an Horizontalschnitten auffallend, welcher Umstand klaffend% welt aus- 
gehShlte Innenr~iume, namentlich ein ungemein weites Vorderhorn be- 
dingt. Die Abwesenheit des tiefen Markes macht sich besonders in 
dem Stirnlappen bemerkbar 7 besonders in dessert mittlerer und oberer 
Ebene 7 wahrend die mehr basalen 7 yore unteren Theil des Sehwanzkern- 
kopfes beginnenden Ebenen bereits eine Projectionsstrahlungen besitzen 
(s. Fig. 67 Taf. V 7 CRf) als fronto-thalamisehe Verbindung. Eine zweite 
Projectionsstrahlung ist dutch die thalamo-corticale sensible~ sowie dutch 
die motorische Projection repr~sentirt (s. Fig. 1~ 27 CR). Eine dritte 
Projection ist durch das Tfirck 'sche Biinde] als temporo-pedunculare 
Bahn gegeben (Fig. 4~ 57 6, 7~ TK). Schliesslich ist eine vierte Pro- 
jection durch das sogenannte untere Lfingsbfindel (fli in Fig. 4 7 5 7 6 7 
7 7 8) vertreten; hieriiber ist Angesichts der sehr strittigen Auffassungen 
bezfiglich der Bedeutung dieses Faserzuges eine kurze ErSrterung 
nothwendig. 

Nach der ~ttesten Ansicht ware das untere L~ngsbiindel ein mi~ch- 
tiges Associationssystem zwischen Hinterhaupt- und SchliKelappem Diese 
Ansicht wurde in neuester Zeit von F l e c h s i g  und seinem Schiller 
v. N i e s s l - M a y e n d o r f  1) angegriffen, indem speciell letzterer auf Grund 
von Markentwickelungspri~paraten sich folgend aussert. Es ist nach 

1) v. l~iessl-Mayendorf~ Vom Fasciculus longit, inferior. Archiv f(ir 
Psych. 1904. 
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F l e e h s i g  vor Allem eine p r i m a t e  S e h s t r a h h n g  zu unterseheiden, 
welche yon den Autoren bisher irrthtimlicherweise als Fasciculus longi- 
tudinalis inferior beschrieben wurde. Dieses Bfindel stellt nach F l e c h s i g  
und v. Niess l  eine Projeetionsfaserung des ttinterhauptlappens da% 
welehe im ~tusseren KniehScker und SehMigel entspringt und ausschliess- 
]ieh in der Fissura ealcarina endigt~ daher sei ihre Leitung eine cen-  
t r i p e t a l e .  Ferner ist nach F l e c h s i g  noch eine s e e u n d ~ r e  Seh- 
s t r a h l u n g  zu unterseheiden~ welche yon der primftren medialw~rts 
]iegt; sic erhNt ihre Markhtil]e sp~iter. Ihre Leitung soll grSsstentheils 
eine c e n t r i f u g a l e  sein und entsprieht der Sehstrahlung der Autoren. 
Sic entspringt aus der Fissura calearin% der dritten 0ceipitalwindung, 
dem hintersten Absehnitt des Gyr. fusiformis und aus dem Hinterhaupt; 
ihre Endigung finder im Sehhiigel und im vorderen VierMigel statt. -- 

Im Wesentlichen bestatigen diese Angaben die Untersuehungen yon 
M. P r o b s t l ) ;  namentlieh konnte dieser Autor die wiehtige Thatsaehe 
nachweisen~ dass in einem Falle yon Erweichung des linken tlinterhaupt- 
lappens, wo die Erkrankung allein die drei Hinterhauptwindungen be- 
fiel, hingegen die mediale Flache des Oeeipitallappens frei liess, mittels 
Mareh i  der ventrale Antheil des Stratum sagittale oecipitale entartet 
war~ und die degenerirten Ztige liessen sieh in den ~tusseren KniehSeker, 
zum Theile auch in das Pulvinar und in den lateralen Sehhfigelkern 
hinein verfolgen. - -  Endlieh Deje r inee) ,  iibrigens ein Verfechter der 
partiellen Assoeiationsnatur des unteren L~ingsbtindels, besehreibt ill 
diesem verlaufend ein ansehnliehes Projeetionsbfindel, welches er ,fais- 
eeau temporo-thalamique d'Arnold" nenn% und welches mit dem T ~ r e k -  
sehen Biindel zusammen das sublentieul~tre Segment der inneren Kapsel 
ausmacht. Beztiglich des Arnold ' sehen Btindels giebt D e j e r i n e  fol- 
gende Sehilderung. Es entspringt aus den Temporalwindungen~ erhalt 
ein wiehtiges Fasereontingent aus dem Hinterhauptlappen und entartet 
partiell auf L~tsionen dos Gyr. lingualis und fusiformis. An schriig- 
horizontalen~ mit dem Sehtract parallel verlaufenden Sehnitten erscheint 
naeh D e j e r i n e  das Arno ld ' s ehe  B~ndel als ein parabolischer Faser- 
zug, dessen Kuppe dem ~iusseren Theil des Mandelkerns entsprich% yon 
hier aus zurfiek- und aufw~trts sehlitgt~ um im Pulvinar und ~tusse- 
ren KniehSeker zu endigen. Dieser A r n o l d ' s c h e  Tract entartet eor- 
tieofugal. 

Diese Angaben musste ich anffihren~ um die an meinen Pr~tparaten 

1) M. Probst~ Zur Kenntniss des SagittMmarkes und der Balkenfasern 
des Hinterhauptlappens. Jahrbiicher f. Psychiatric. 1901. 

2) Dejerine~ Centres norveux. II. p. 37. 
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geschilderten VerhNtnisse fassbar zu machen. Der am meisten in's 
Auge springende Umstand ist so an den frontalen, besonders aber hori- 
zontalen Scbnitten der Mangel e iner  S e h s t r a h l u n g  der Autoren 
(nach F l e c h s i g ' s  TerminoIogie, der seeund~iren Sehstrahlung); die Com- 
ponenten dieser Thatsache sind 1. das einestheils markfaserleere Pul- 
vinar (S. Tar. IV, Fig. 5 und Taf. V, Fig. ~1, 5R), 2. der Mangel eines 
yon hier aus entspringenden und die ~iussere Wand des Unterhorns ein- 
s~umenden Bfindels (Sagittalmark des ttinterhauptlappens). Ich mSchte 
besonders darauf aufmerksam machen, dass diese ~ussere Ventrikelwand 
des Unterhorns weder ein ~iusseres, noch ein inneres Sagittalmark, also 
weder die F lechs ig ' sche  primare, noeh secund~re Sehstrahlung auf- 
weist; ebenso fehlt hier das Tapetum. Durch den Mangel eines Sagit- 
talmarkes des Temporo-Oceipitallappens erseheint das Tfirck 'sche Bfin- 
del in besonders klarer Darstellung. Der soeben erw~hnte Abgang der 
Temporo-Occipitalprojection maeht sieh jedoeh nur bis zu den basalen 
Schnitten (in horizontaler Richtung) bemerkbar; an letzteren (S. Fig. 7, 
besonders 8, Taf. V) ist bereits ein hakenf6rmig gekrfimmtes~ das Un- 
terhorn parallel umkreisendes Bfindel als der Fasc. longit, infer, der 
Autoren sichtbar (S. Tar. IV, Fig. 8). Dieses Bfindel verl~uft in ver- 
schiedenen Niveaus; w~hrend der rfiekw~irtige occipitale Theil desselben 
bereits in tier H6he des Sehhfigels als schmachtiges Bfindel erscheint 
(S. Taf. V, Fig. &, fli) und als so]ches bis zu den basalen Horizontal- 
sehnitten an derselben Stelle, n~imlich am hinteren Eck des Unterhorns 
verharrt, ohne an der ~iusseren Ventrikelwand nach vorn zu ziehen, 
taucht der an der ausseren Ventrikelwand verlaufende Theil des hin- 
teren L~ingsbfindels erst an den basalsten Horizonta]schnitten als com- 
pacter Zug auf (S. Tar. IV~ Fig. 8), zieht nach vorn in das sublenti- 
cul~ire Segment der inneren Kapsel, biegt hier, bis an den iiusseren 
Theil des Mandelkerns angelangt, aufw~irts and r/ickwarts (S. Tar. IV. 
Fig. 7, Cisl) und geht in ein Markfe]d fiber, welches dem iiusseren Knie- 
hScker an dessen latralen Seite eng anliegt, resp. in diesen hinein- 
str~mt. (S. Tar. V, Fig. 6, lateral yon ge; Taf. IV, Fig. LI, W und 
Fig. 5, W.) Dieser Verlauf dfirfte das soeben geschilderte Bfindel mit 
dem Dej er in  e'sehen ,faisceau temporo-thalamique d'Arnold" identifi- 
ciren. Ob dieser Strang mit dem Sehact etwas zu thun hat, vermag 
ich positiv nicht entseheiden; sein Ursprung nach D e j e r i n e ,  sowie 
seine corticofugale Natur widersprechen einer solchen Annahme ent- 
schieden. M6glich, dass diese Bahn im Sinne yon v. N ies s l -Mayen-  
dor f ' s  das ,motorische Glied tier corticalen Reflexbahn" darstellt~ 
somit ffir einen eorticofugalen Tract anzusehen w~re. Hier wiire be- 
senders noch auf P r o b s t ' s  experimentelle Arbeiten hinzuweisen, aus 

Xrchiv L Psychiatrie. Bd. 42. H e f t d .  10  
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welchen herverging, dass das temporo-eeeipitale Sagittalmark~ das Stra- 
tum sagittale occipitale P r o b s t ' s  aus zweierlei Neuronen~ aus thalame- 
cortiealen und eortiee-thalamischen Neuronen sich zusammensetzt. Ffir 
den ~ o r l i e g e n d e n  F a l l  is t  fiir s i che r  anzunehmen~ dass  in 
d e m s e l b e n  die t h a l a m o c o r t i e M e n  Neuronen~ d. h. e ine  eo r t i -  
copeta]e~ s ens ib l e  S e h s t r a h ] u n g  g r S s s t e n t h e i l s  fehlt~ h h l g e g e n  
e e r t i e o - t h a ] a m i s c h e N e u r o n e n a n z u t r e f f e n s i n d .  AusdieserThat- 
saehe ist die Blindheit unseres Falles ehne weiteres zu verstehen~ wenn 
sehon dor extrace:'ebrale Abschnitt der Sehbahn~ besonders der Sehnerv, 
die Kreuzung, der Sehtract, sow% der ~iussere KniehScker nerlnale Struc- 
turverh~ltniss% namentlieh normalen Narkfasergehalt darbieten. 

Beziiglieh der Cemmissurensysteme wiire kurz nur soviel zu er- 
wghnen~ dass dieselben alle vorhanden sind. So vor allure d e r B a l k e n ,  
an dem als abnorm seine Dfinne auffiillt~ wie dies besonders an Frontal- 
schnitten ersiehtlich ist. Daselbst l~isst sich leieht feststellen~ dass die 
Fasern des Balkenk6rpers nut zu den der Fissura pallii anliegonden 
Windungen gelangen, namentlich die erste Frontal-und verdure Central- 
windang bolder flemisphfiren verbinden; wghrend Balkenfasern zu den, 
die laterale Hemisphlirenfifiehe bildenden Windungen fehlen. Hierdureh 
ist auch ein gewisser Ausfall in den eentralen Markmassen gegeben. 

An Froi~talschnitten f~ilt ferner die Thatsache auf~ dass der Balken 
aus zwei Sehiehten besteht; aus einer oberon, welche stgrkere Fasern 
besitzt, mit welchen eben die Verbindungen der 7 der Fissura pallii an- 
liegemen Windungen bewerkste]ligt wird; ferner aus einer unteren 
Sehicht~ welche dtinne Markfasern fiihrend: charakteristiseherweise den 
Yentrikel eins~tumt und immer in das Strat. zonale des Schweifkerns 
fibergeht (Fase. nuclei eaudati; Subst. grise seus6pendymaire-Deje- 
rine).  (S. besonders Taf. I. Fig. 1:2, Taf. II. 2, 3. Fne.) Die verdure 
und hintere Ansstrahlung dos Balkens~ wie dies an Horizontalschnitten 
nachzuweisen ist~ lassen sieh besonders in den mehr basa]en Ebonen 
leicht auffinden; namentlieh zeigt das Balkenknie eine gute Entwicke- 
lung (s. Taf. IV. Fig. 1 Cc' und Taf. V. Fig. 6. Cog). Der Balken- 
wulst hingegen scheint nut in seinen basalen Ausstrahlungen den nor- 
malen Verh~iltnissen sich zu nRhern~ w~hrend in den hSheren Ebenen 
sieh eine nicht unerhebliche Reduction zeigt. - -  Die v e r d u r e  Com- 
m i s s u r  bietet normales~ wenn schen etwas geschw~ehtes Aussehen dar. 

Schliesslieh sei hervorgehoben, dass die Fasorverhfiltnisse des Zwi- 
schen-und ~Iittelhirns normale shad. Besonders wgre darauf hinzu- 
weisen, dass der Sehhiigel, namentlieh in seinem medialen Kern keinen 
Faserausfalt zeigt~ mit Ausnahme des Pulvinars~ wor6ber oben sehon 
Erw~hnung gethan wurde. Aaeh ist der Pedunkulus normal mark- 
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haltig und da w~ire speciell auf die normal markreiche Pyramidenbahn 
hinzuweisen. 

Naehdem wit nun die deskriptiven Eiuzelheiten des vorliegenden 
Falles yon amaurotiseher Idiotie kurz anffihrten~ dr~ingt sieh nun die 
Frage auf: weleher Natur sind die geschilderten Abnormit~iten? Um 
dieselbe zu beantworten: ist es rathsam die anatomisehen Hauptztige zu 
fixiren. Das Gehirn bet ausserlieh keine bemerkenswerthen An0malien 
in der Furchung und Windungsbildung dar; allein in der inneren 
Struetur fielen hauptsachlieh zweierlei Abnormitltten auf. Ers tens  fehlt 
das temporo-oeeipitale Sagittalmark in seiner Hauptmass% so dass weder 
P ieehs ig ' s  prim~ire, noeh secund~ire Sehstrahlung siehtbar ist. Zwei- 
tens  maeht sieh ein nieht unbedeutender gangel an den eentralen Mark- 
reassert bemerkbar, und zwar hauptsliehlieh im frontalen und temporo- 
parietalen Lappen; auf diese Weise entstehen guirlandenartige Windungen~ 
welehe allein dutch fibrae propriae sieh verbinden (s. besonders Taf. II. 
Fig. 2 yon F1 zu F3i yon S zu 0m; ferner daselbst Fig. 3 yon F 1 zu 
F3, yon Tp zu Om). Ieh denke n ieh t  fehl  zu gehen ,  wenn ieh 
d iesen  zwei t tauptm~ingeln  die zwei k l i n i s e h e n  Ausfa l ls -  
e r s e h e i n u n g e n  zuseh re ibe ;  die Amaurose  ist  dureh  die feh-  
l e n d e  S e h s t r a h l u n g ,  die I d io t i e  du tch  den m a n g e l h a f t e n  
A s s o e i a t i o n s a p p a r a t  bedingt .  Bezfiglieh der Markfaserung der 
Hirnrinde kann ieh soviel bemerken~ dass dieselbe mit Normalpr~ipa- 
raten eines Erwaehsenen (30 Jahre alt) vergliehen~ bezfiglieh der Struetur 
sowie des Reiehthums der Markfasern hinter letzterem nieht zurtiek- 
bleiben. So ist z. B. in der exquisit-motorischen vorderen Centralwin- 
dung die supraradi~ire Schieht dutch die Gegenwart der zahllosen fein- 
sten F~iserchen sehon makroskopiseh liehtblau; die Zonalsehieht ist 
dureh zahlreiehe mittelstarke und stlirkere Fasern gut vertreten; end- 
lieh die Radiiirschieht wird dureh stlimmige Radii und dureh einen 
stark entwiekelten Interradi~irfilz gebildet. Die Cuneusrinde weist eine 
diehte Zonalsehieht, einen gut entwiekelten Bai l la rger ' sehen Streifen~ 
eine zarte, doeh dinstinete Supraradi'~rsehieht und tannenartig dieht 
nebeneinandergereihte Markstrahlen auf. Die tiefe Temporalwindung 
zeigt eine krltftige~ makroskopiseh sehr ins Auge fallende Zonalsehicht, 
in tier .aus tangentiell verlaufenden mittelfeinen Fasern gebildeten Supra- 
radi~rschieht noeh einelt gut ausgepr~gten Kaes'sehen Streifen; an der 
oberon Grenze der Raditirsehieht maeht sieh noeh ein B a i l l a r g e r -  
seher Streifen bemerkbar. Colossal stark% fSrmlieh gigantisehe Zonal- 
sehieht ist am Temporalpol~ namentlieh an dessert der Insel zugekehrten~ 
also Innenflaehe zu sehen. Die Insel hat eine breite~ loekere Zonal- 
sehieht, sehw~iehere Markstrahlen~ eine mehr faserarme Supraradiar= 

10" 
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schicht, an deren unteren Grenze 1--2 gut angedeutete B a i l l a r g e r -  
sehe Streifen auffallen. Die basalen Frontalwindungen weisen eine 
kr~ftige Zonalschicht und an der Grenze zwisehen Radi~tr- und Supra- 
radiarsehicht einen kr~ftigen B a i l l a r  g e r auf. - -  Dureh diese Beispiele 
denke ich geniigend nachgewiesen zu haben, dass Bildungsfehler in der 
Markstructur keine Rolle spielen; an einer einzigen Stelle, namentlich 
an Fig. 2, Taf. II gekennzeiehnet dureh zwei Sterne, erscheint die 
tiefe Rinde der hinteren Centralwindung in ihrer Faserstruetur wie zer- 
zaust, ein Verhalten, welches an der Grosshirnrinde bei Idiotic geradezu 
normal zu nennen ist. 

Aus obigen Angaben  is t  e r s i ch t l i ch~  dass im Geh i rn  des 
v o r l i e g e n d e n  Fa l l e s  yon a m a u r o t i s c h - s p a s t i s c h e r  I d i o t i c  
Entwickelungshemmungen die a u s s c h l a g g e b e n d e  g o l l e  sp ie len ,  
denn nur so sind die oben angeffihrten Mangel: symmetr i sch-defec te  
centrale Marksubstanz und fehlende Sehstrahlung ~'erst~mdlich. 

Ffir die Entwickelungshemmung sprieht vor Allem die seharf her- 
vorzuhebende Thatsache~ dass das Centralnervensystem im U eb r ig en  
normal gebildet ist. H e i n r i c h  Vogt,  der die Ziele und Wege der 
teratologischen Hirnforsehungsmethode vorzfiglieh entwickelt% 1) weist 
auf den zuerst yon ihm formulirten Umstand hin: dass das Wesen der 
hSher differenzirten Missbi]dung in der F ixa t ion  eines The i l s  der An- 
lage gegentiber den tibrigen liegt; der fixirte Theil wird in seiner Weiter- 
entwicklung gehemmt~ w~thrend die fibrigen Theile den gewohnten Gang 
der Entwickelung bis zur u durchmaehen. Dieser Autor 
zerlegt den Process der Entwickelung erstens in eine f o r m a t i v e  Phase ,  
in welcher die Anlage eines Organs vor sich geht, wie die HShlen- 
bildung, Abschniirung~ Knickung; hier ,,herrschen die u der Ge- 
staltung der ausse ren  Form"  (l. c.), _Nach dem dritten Embryonal- 
monat wird diese formative Phase durch die yon H. u  Organo-  
genes is  genannte Phase abgelSst. ,,In dieser treten innerhalb der durch 
die formative Phase abgegrenzten Zellmasse Umlagerungen auf. Das 
Bild ist, da die Entwiekelung eines Organs in allen Theilen ein synchroner 
Process ist, ein sehr gleiehartiges; greifbare Abgrenzungen and Unter- 
seheidungsmerkmale fehlen~ weder Betrachtung noch histologische Ge- 
sichtspunkt% noch Reconstruction kann hier Einblick gewahren . . . . . .  
Das Problem besteht darin, ans der Gleichartigkeit der Zellmassen ein- 
zelne Theile zu isoliren. Diese Forderung erfiillen die Missbildungen 
(fiir die organogenetisehe Phase die hi)her differenzirten Missbildungen)" 

1) g. Vogt, Uebor Zielo und Wego der toratologischen Hirnforschungs- 
methode. Monatsschr. f. Psych. u. I%urol. Bd. XVII. H. 4. 
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(1. c. S. 422, 423). - -  Wir kSnnen daher im Sinne der H. Vogt'sehen 
Ausf i ih rungen  den v o r l i e g e n d e n  I d i o t i e f a l l  ffir eine hoch 
d i f f e r e n z i r t e  Missb i ldung  b e t r a c h t e n ;  dieselbe kam dadurch zu 
Stande, dass die zentralen Markmassen des Frontal- sowie des Parieto- 
temporallappens, ferner ein gewisser Theil des Projectionssystems, nament- 
lich die Sehstrahlungen, in ihrer Entwickelung ganz gehemmt wurden, 
oder praciser ausgedrfickt, aus dem Entwickelungsgang (aus u  
organogenetischer Phase) einfach ausblieben, welcher Umstand die syn- 
chrone Entwickelung benachbarter Theile gar nicht oder unwesentlich 
beeinfiussend, ein Gehirn entstand, welches im Uebr igen  in seiner 
Architektonik normal erscheint. Es handelt sich daher ffir den vorlie- 
genden Fall um eine reine Bildungshemmung; welcher Umstand die 
Hemmung veranlasste, oder mit It. Vogt 's  Worten~ worin das , p r i m a r e  
p a t h o l o g i s c h e  Moment"  besteht, entzieht sich meiner Erkenntniss. 
Nach H. Vogt ' s  zutreffender Bemerkung ist das missbildete Organ ein 
krankes Organ, welches zu secundaren Erkrankungen~ Blutungen aus 
den dtinnwandigen und oft selbst schon krankhaft ver~inderten Geflissen 
neigt. Somit ist ffir Missbildungen die M6glichkeit yon Erkrankungen 
zweiter 0rdnung gegeben; diese Erscheinung nennt H. u  das , secun-  
d~re p a t h o l o g i s c h e  Moment."  Ffir meinen Fall bedarf es keines 
bes0nderen Nachweises, dass in demselben das secund~ire patho]ogische 

Moment keine Rolle spielt; zwar wurden bei der tterstellung der Schnitte 
die Zellflirbungen ]eider unterlassen, doch ist so viel festzustellen, dass 
gr6bere histopathologische ger'anderungen ganz fehlen. Eiu Beispie] ftir 
das secundare pathologische Moment diirfte der Fall M. F r i edmann ' s  
gebenl); hier bestanden yon friiher Jugend auf spastische Paraplegie und 
Idiotie mit geringen Sprachrudimenten; in den 20er Jahren traten Con- 
vulsionen epileptischen Charakters auf; endlich im 30. Jahre wurde 
durch Lungenentzfindung bei hochgradigem Marasmus der Tod herbei- 
geftihrt. Mikro- und makroskopisch fanden sich fo!gende Veri~nderungen 
vor: Leichtere frische und alte Pachymeningitis~ namentlich aber immense 
Atrophie des Hemisph~renmarks; fiberall iiusserst stark verbreitete hyaline 
Entartung der kleinen Blutgefasse, eine Unzahl kleiner, fibrilliirer, yon 
Nervensubstanz freier Degenerationsherd% woraus auf- und absteigende 
Entartungen (u. A. jene der Pyramide) resultirten. Auf diese Weise 
erlitt das ganze Hemisph~renmark eine Reduction auf ein Ffinftel der 
Norm; dieselbe geschah haupts~tchlich auf Kosten der Projectionsfasern, 

1) M. Fr iedmann,  Ueber einen Fall yon mit Idiotie verbundener 
spastischer Paraplegie im gindesalter mit Sectionsbefund. Dtsch. Zeitschr. f. 
Nervenheilkande. Bd. IIL 1892. 
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w~hrend die Fibrae propriae versehont blieben, so dass die Windungen 
meist nur mit sehmaler~ stielartiger Basis dem }tarke aufsitzen und yon 
den Basalganglien dutch eine sehr sehmale Stabkranzregion getrennt 
sind. Auf diese Weise kamen Windungsbilder zu Stand% welehe den 
meinigen auf' den ersten Btiek ungemein fihnlieh sind; doeh trennt beide 
Bilder ein fundamentalerUmstand: F r i e d m a n n ' s  st[elartig dem Marke 
aufsitzende Windungen entstanden in Folge der aus der disseminirten hya- 
linen Gef~sserkrankung resultirenden Markatrophie (seeund~res patholo- 
gisehes i\Ioment)~ w~ihrend die ebenfalls stielartig dem glarke angeftigten 
Windungen meines Falles ihre Genese der Markentwiekelungshemmung 
(primates pathologisehes l~Ioment) verdanken. Im Sinne dieser Hemmung 
sind aueh jene zumeist gef~issffihrende Spaltbildungen zu deuten, welehe 
in den einzelnen Lappen erseheinen (s~ Tar. Iu Spaltungen der C% 1'1; 
Taft u Fig. 1, zwisehen Pre und Os; Fig. 2, 3, ep im Hinterhauptslappen 
usw.); sieherlieh sind das Ueberbleibsel der embryonalen H6hlen, welehe 
selbst in dieser rudiment~ren Form dureh das normal entwiekelte tiefe 
Mark ~-erwiseht werden, hier aber eben mangels eentraler 51arkmassen 
als Spaltbildungen persistiren. 

Naehdem die Blindheit und Idiotie meines Falles dureh die naeh- 
gewiesenen Entwiekelungshemmungen vollkommen erkI~rt werden, er- 
fordern noeh die spastiseh-paralytisehen sowie die convulsiven Ersehei- 
nungen ein histopathologisehes Substrat. Und da sei vorweg bemerkt, 
dass eine fassbare Unterlago f t i r  letztere Symptome nieht gegebea 
werden kann. Ieh m6ehte hierbei ~,or Allem die spastisehe Lf~hmung~ 
besser gesagt die hoehgradige Contraetur der unteren sowie oberen Ex- 
tremit~tten einer ErSrterung nnterziehen. Oben sahen wir, dass die 
Pyramidenbahn anatomiseh vollkommen intact ist und doeh sehen wit 
den h6ehsten Grad yon ttypertonie in unserem Falle; es ist dies ein 
Vorkommen, welches beweist, dass zur Entwiekelung spastiseher Zustande 
die Affection der Willensbahn nieht immer nothwendig ist. Denn wie 
Bloeq in seiner die Contraeturen behandelnden Arbeit sehr riehtig her- 
vorhebt~ giebt es einmal Rigidit~iten ohne Erkrankung der Pyramide, 
zweitens muss die Pyramidenaffeetion nieht unbedingt dureh Contraetur 
gefolgt sein. Mein Fall ist ein Beispiel flit spastisehe Zustfinde ohne 
Pyramidenerkrankung; znr Erkl~rung dieses u denke ieh am 
riehtigsten die Adamkiewiez -An ton ' s ehe  Auffassung beziiglieh des 
Wesens der Contraetur heranzuziehen. Im Sinne dieser Lehre bedeutet 
der spastisehe Zustand eine fehlende eerebrale Innervation bei iiber- 
wiegender spinaler Innervation, indem unter normalen Verh~tltnissen der 
Muskeltonus dureh die Pyramide und dureh die sensiblen Rf, ekenmarks- 
bahnen antagonistiseh beeinflusst wird. Eine ] ed w e leh e  eerebrale 
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L~sion kann zur Contractur ohne Pyramidenlasion ffihren~ denn die 
eerebrale D~tmpfung, das Resultat der ge sammten  IIemisph~renth~tig- 
keit~ wird in diesem Palle vermindert. Die Willensbahn (deren einer? 
und zwar vornehmster Theft die Pyramide ist) ist nur das Instrument~ 
welches diese D~mpfung zur Museulatur loiter. Auf diese W e i s e -  
ohne reich in das Wesen der Contraetur zu vertiefen - -  stelle ich mir 
in meinem Falle die Contractur entstanden ~-or; dieselbe ist also ein 
patho-physiologisches Product dor mangelnden cerebralen Innervation~ 
bedingt durch das defecte Grosshirn. 

Wfihrend trots fehlender Pyramidenaffection die Contraetur ver- 
stfindlich ist~ mange]t uns fiir die epileptiformen Erscheinungen unseres 
Falles eine naheliegende Erklgrung. Anatomische Veranderungen seitens 
tier Centralwindungen~ des Ammonshorns fehlen; es bliebe nur eine dy- 
namische Interpretation fibrig, welche uns aber allzusehr in das Gebiet 
der [-Iypothese fiihren dfirfte. Empiriseh ist aber die Thatsaehe yon 
convuIsiven Erseheinungen bei Idiotic nicht im mindesten tiberraschend. 

Die mangelnde eerebrale Thatigkeit des vor]iegenden Falles giebt 
sich endlich in den hochgradigen t r o p h i s c h e n  S t i i rungen  des 
Muskel- und Knochengewebes kund~ besonders die Muskeln blieben in 
ihrer Entwickelung hoehgradig zurfiek (s. Krankengeschiehte). Wie sehr 
diese Abnormittiten des Muskelvolums einfache Entwiekelungshemmungen 
and keine degenerativen Erscheinungen sind, beweist das elektrisehe 
Verhalten der Extremitatenmuskulatur, welches als normal zu bezeichnen 
ist; keine Spur von einer Entartungsreaetion. 

Um das Wesentliche des geschilderten Falles herauszugreifen,: 
wiederhole ich nur so viol, dass es sieh um eine amaurotisch-spastische 
Idiotic handelt% welehe bei fortsehreitendem Marasmus durch eino 
Pneumonie beendet wurde. Der Fall besitzt jene Charakterztig% welehe 
H. Vogt (1. c.) ftir seinen einheitlichen Typus yon familigrer amau- 
rotischer Idiotic als kennzeichnend eraehtet. Es war die spastische 
Paraparese dot vier Extremitgten~ die Diplegie der Autoren~ ferner die 
hochgradige Abnahme der Sehkraft~ dann der psyehisehe Defect und 
endlieh tier fortschreitende Marasmus vorhanden. Ein einziger Zug 
konnte mangels anamnestischer Daten nicht festgestellt werden~ die 
l?amiliaritat des Leidens. Ieh mSchte aber an dieser Stelle bemerken, 
dass trotz fehlender Anamnese dieser letzte Zug mit sehr grosser Wahr- 
seheinliehkeit~ wenn nieht mit Sieherheit ftir den vorliegenden Fall 
auszusehliessen war. Diese Vermuthung sehOpfe ieh aus der patholo- 
gischen Art des Falles; Entwiekelungshemmungen dieser Form tragen 
einen beztiglich der Entstehung derartig individuellen Stempel an sieh, 
dass sic immer nur ein ,~Fall a bleiben; es fehlt ihnen etwas Generelles~ 
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wodurch die Wiederholung in einem engen Kreise~ in einer Familie, 
wenn sehon nicht absolut ausgesehlossen~ jedoeh hSehst unwahrschein- 
lieh ist. Also nieht s% wie bei der Sachs 'sehen oder S p i e l m a y e r -  
schen Form der Idi0tie , w o e s  sieh um eine generelle abnorm sehwaehe 
Veranlagung der Nervenzellen des g e s a m m t e n  C e n t r a l n e r v e n -  
s y s t e m s  handelt; hiertiber sofort noeh mehr. 

Der vorliegende Fall ist somit als eine spastiseh-amaurotische 
Idiotic ohne  Familiarit~t zu eharakterisiren, differirt daher vom 
H. Vogt 'sehen Typus eben dutch den Mangel an Familiarit~it. Diese 
klinisehe Abweiehung giebt sieh aber auch in anatomiseher Beziehung 
kund: wie dies sieh bei einem Vergleieh der beiden Formen sofort 
herausstellt. Den Saehs 'schen F~llen geht jede grob-makroskopisehe 
Verfinderung~ in erster Linie aber Hemmungsbildungen yon Bedeutung 
vollkommen ab~ vielmehr sind dieselben n u t  e y t o p a t h o l o g i s e h  
eharakterisirt~ indem ein ganz normal entwickeltes Centralorgan im 
Verlauf des 1. oder 2. Lebensjahres in Folge abnerm frfihzeitig~r Ab- 
nfitzung des nieht lebensf~higen Zellprotoplasmas~ eine auf das ge- 
sammte Centralgrau sieh erstreekende Degeneration erf~ihrt. Allein die 
Nervenzellen sind jene Elemente, welche im Centralorgan der Saehs -  
schen Kranken abnorm sehwaeh und ffir die weitere Entwiekelung un- 
f~thig veranlagt sind: weleher Thatsaehe B. Sachs  1) mit folgender De- 
finition gereeht wird: ,We may simply argue that children who are 
afflicted with Amaurotie Family Idiocy have a very limited eapaeity 
for normal development; that their central nervous system is not equal 
to the functions that they are expected to perform for more than the 
first three or four months of lif% and from that time on a rapid de- 
terioration of all functions is established. ' ~ -  [m Gegensatz hierzn 
stellt meiu vorliegender Fall yon amaurotiseher Idiotic des Jugendalters 
etwas ganz Versehiedenes dar; hier handelt es sieh nieht um eellular- 
pathologiseh% sondern um grob-anatomisehe ger~nderungen, welch' 
letztere nieht als eine progressive Entartung des gesammten Central- 
organs erseheinen: sondern in der Form einer aus der organogeneti- 
schen Phase stammenden hoehdiffereneirten Nissbildung des Vorderhirns 
auftreten. Die Art dieser Missbildung, die Loealisation der ,Fixation", 
bedingte ein Z u s t a n d s b i l d ,  welches als amaurotisehe Idiotic ,nit 
spastischer Paraparese und eonvulsiven Erseheinungen charakterisirt 
werden kann; denn dadurch~ dass die Hemmung im Entwickelungs- 
gange des Vorderhirns gerade die Sehstrahlung resp. die eentralen~ 

1) B. Sachs~ A treatise on the nervous diseases of children. Second 
edition. New-York. 1905. p. 468. 
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Assoeiationssysteme betraf, entstand die Amaurose resp. die Idiotie. 
Somit ist die klinisehe Aehntiehkeit dieses Falles mit den Saehs'sehen 
Fi~llen nut eine 5usserliehe und hat mit dem inneren Wesen der letz- 
teren gar niehts Gemeinsames. Anatomiseh ifisst sieh die Differenz der- 
artig formuliren, dass, wlihrend die Saehs'sehe Form der amauroti- 
sehen Idiotie eine e y t o p a t h o l o g i s e h  eharakterisirte Form ist, er- 
seheint die im vorliegenden Fall besehriebene ldiotie als eine te ra -  
t o l e g i s e h  begrfindete Form. 

Bevor ieh sehliesse, sei es mir gestattet, noehmals auf H. Yogt's 
gemeinsamen Typas zurfiekzugreifen, in welehem, win bereits erwahnt, 
zwei Formen zu unterseheiden w~iren, namlieh die'infantile oder Sachs-  
sehe, und die juvenile Form~ wohin []. Vogt die in neuester Zeit yon 
W. S p i e l m a y e r  besnhriebene Form aueh reehnet. Ieh mSehte diese 
zwei Formen einer kliniseh-anatomisehen Parallele unterziehen, und da 
H. gog t ' s  anatemische Untersuehungen bezfiglieh der juvenilen Form 
noeh ausstehen~ so denke ieh am riehtigsten die vorliegenden kliniseh- 
histolegisehen Daten Sp ie lmaye r ' s  heranzuziehen. Ieh kann dies um so 
bereehtigter thun, da Herr College S pie lm ay er die besondere Freund- 
Iiehkeit hatte, mir einige getungene Pr~parate aus zwei F~llen seiner 
Form gtitigst einzusenden and ich somit in der Lage war, auf Grund 
von eigener Vergleichung dem histopathologisehen Substrat der infan- 
tilen oder Saehs'sehen Form jenes der juvenilen~ auch S p i e l m a y e r -  
sehel~ Form gegenfiberzustellen. 

Bezfiglich des klinischen Verhaltens mSchte ich nebst der unleug- 
baren allgemeinen Uebereinstimmung, welche in der spastisch-familiaren 
Amaurose gegeben ist, noeh auf einen in nosographischer Beziehung 
nicht unwesentlichen und abweichenden Umstand aufmerksam machen, 
worunter ieh den A u g e n s p i e g e l b e f u n d  verstehe. In den yon Spiel -  
mayer  beobachteten Fallen handelte es sich um vier Kinder einer Familie~ 
die bis znm Ausbrueh der Krankheit kSrperlieh und geistig normal 
erschienen. Mit dem sechsten Jahre begann die psychische Ver~nderm?g, 
die Idiotie und ziemlieh gleichzeitig verlief ein e progrediente Atrophie  
der Netzhaut yore Typus der Retinitis pigmentosa. Bezfiglich des Krank- 
heitsverlaufs berichtet S p i e l m a y e r ,  dass die Idiotie sieh rasch ent- 
wickelte; irgendwelche Li~hmungserscheinungen, die auf eine infantile 
Paralyse hinwiesen~ warden nie beobachtet. Von vier gindern kamen 
drei so ziemlich in demselben Lebensalter~ in den ersten Pubertatsjahren 
zur Section. Bezfiglieh der Aetiologie misst S p i e l m a y e r  tier Syphilis 
eine gewisse Bedeutung bei, d a d e r  Vater vor der Zeugung der kranken 
Kinder sieh luetiseh infieirte; sein erstes Kind, welches vor  diesem 
fatalen Ereigniss gezeugt wurde, blieb gesund. S p i e l m a y e r  bezeichnet 
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dieses Krankheitsbild nach seinen klinisehell Grundziigen als eine fami- 
ligre amaurotische Idiotie, that dies jedoeh mit folgender Bemerkung: 
,Damit sell abet niehts i~ber die ZugehSrigkeit dieses Processes zu der 
schlechthin so benannten familigren~ amaurotisehen Idiotie, der Sachs -  
schen Krankheit, ausgesagt sein." Feraer: ,,Ich babe sehon au anderer 
Ste]le dargelegt~ dass meine F~ille mit dieser Krankheit nichts welter 
als die rein gusserliehe Eigenthiimliehkeit gemeinsam haben, dass sie 
beide familiar auftreten und dass sie zu friihzeitiger VerblSdung und 
zur grblindung fiihren. Sonst sind sie klinisch durehaus versehieden. "1) 

Wit sehen also, dass S p i e l m a y e r  gegea eine Wesens-Identificirung 
der infantilen und juvenilen Idiotie Protest einlegt. Ich meinerseits 
mSchte nur auf den Umstand hinweisen, dass ich den Maculabefund der 
Saehs 'schen Idiotie ftir ein wichtiges Phanomen betrachte, dessert 
Gegenwart einen Idiotiefall nosographiseh ungemein scharf charakterisirt. 
In unseren sieben, mit Herrn Primer Dr. J u l i u s  Grosz  gemeinsam 
beobachteten Fgllen des Brody-Kinderhospitals in Budapest, constatirte 
Herr Docent Dr. M. M ohr ,  Primar der Augenkrankenabtheilung daselbst, 
in a l l en  F~ l l en  die charakteristisehe Fundusver~nderung~ welche be- 
kanntlieh darin besteht, dass in beiden Augen an der Stelle des gelben 
[qeckes ein ca. 1'/~ Papillen breiter, weisser Fleck, im Centrum mit 
kirsehrothem Tupf, entsteht. Von besonderer Wichtigkeit ist der Urn- 
stand, dass in alien unseren Fgllen der Maculabefund als solcher usque 
ad finem persistirt% nar in einigen gesellte sieh noch eine Opticus- 
atrophie hinzu. Letztere wurde ohne Macn]arvergnderung hie erhoben, 
daher sind meines Eraehtens die amaurotisch-familigren Idiotien mit ein- 
lecher Optieusatrophie nosographiseh nieht mit der S achs'schen Idiotic 
in einen Topf zu werfen. Die eingangs erw~ihntea F~lle yon Mtil- 
be rge r~  H e v e r o e h  and K e l l e r ,  amaurotisehe Idiotien ohne  Macula- 
befund, jedech mit atrophischen Papillen, schliesse ich daher aus dem 
Rahmen der Sachs 'sehen Idiotie ganz entschieden aus; mit anderen 
Worten: e ine  f a m i l i ~ r - a m a u r o t i s e h e  I d i o t i e  g e h S r t  nur  d a n a  zur 
S a e h s ' s c h e n  F o r m ,  wenn  sie die e h a r a k t e r i s t i s c h e  F u n d u s -  
v e r g n d e r u n g  aufweis t~ daher betrachte ieh ]etztere n o s o g r a p h i s c h  
als ein s p e c i f i s c h e s  Charakteristikum. Wenn daher H. Vogt  der 
Meinung ist, dass ,,neaere Beobachtungen den Maculabefund nicht als 
eine conditio sine qua non f~r die Diagnose kennen gelernt haben" 
(1. e. S. 313), so muss ich dieser Auffassung entschieden widersprechen. 

Wenn ich nun des Facit aus der klinischen Parallele ziehe, so lgsst 

1) W. Spielm~yer~ Ueber eine besondere Form yon famili~irer amauro- 
tischer Idiotie. !%urol. Centralbl. 1906. Re. 2. 
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sich folgendes sagen: Die Hauptzfig% wie Blindheit, Lghmung und Ver- 
blSdung~ sind der infantilen wie juvenilen Form der famili~tr-amau- 
rotisehen Idiotie gemeinsam~ doch grenzt sich die Sachs'sehe Form yon 
allen fibrigen Formen der famili~r-amaurotischen Idiotien dureh den 
}Iaculabefund scharf ab. Wie sehr der Fundus oculi ftir einzelne 
Formen sich-eharakteristisch verhalten kann, zeigt die S p i e l m a y e r -  
sche juvenile Form~ die eine Netzhautveranderung aufweist~ welehe den yon 
H. Vogt  beschriebenen gleichfalls juvenilen F~llen nicht eigen ist. 
Allerdings macht S p i e l m a y e r  selbst die Bemerkung: es wgre durchaus 
denkbar, dass die Netzbautatrophie ledig]ieh die Bedeutung eines Be- 
gleitsymptomes hgtte und beendet seinen Aufsatz wie folgt: ,,Bei den u 
suchen einer LSsung dieser Frage (fiber die Bedeutung der retina]en 
Vergnderung) wird die p a t h o l o g i s c h e  Ana tomie  den Ausschlag geben 
miissen; denn das anatomische Substrat ist in dieser Aufgabe der ge- 
gebene Factor~ und die Frage ]antet desha]b: ,Welches sind die k l in i -  
s chert Grundziige dieses Proeesses~ dessen a n a t o m i s e h e  Sonderstellung 
diese Untersuchung ergab?" S p i e l m a y e r  bezieht sieh mit ]etzteren 
Worten auf die histologische Untersuchung zweier seiner Falle und halt 
das Ergebniss, alas histologische Gesammtbild~ ffir dermassen eigenartig~ 
dass eben auf Grund des a n a t o m i s c h e n  Befundes seine Form yon 
famili/~r-amaurotiseher Idiotie als s e lb s t s t~nd ig e  Krankheitsforln aus 
der Reihe der idiotisehen Zustitnde abzusondern w/~re. Somit bin ich 
an die histologische Para]lele der infantilen und juvenilen F ormen der 
familiar-amaurotischen Idiotien~ an den Schwerpunkt jener Frage ange- 
langt~ ob g. Vogt's Zusammenfassung zu Recht bestehe. 

Den histologischen Befund der infantileu oder Saehs'schen Form 
erwahnte ich auf Grund eigener Untersuehungen bereits. Der grund- 
legende Prozess ist eine hoehgradige Schwellung so des Leibes wie der 
Forts~tze der Nervenze]len des ge sammten  Centralnervensystems, 
welche mit Nissl 's  Farbung, wie dies zuerst B. Sachs und ich nach- 
wiesen, als eine intensive Chrom01yse sich kundgiebt, wodurch dann 
jenes Gertist~ welches durch die ANiss I kSrper incrustirt wird~ Caj a l ' s  
Spongioplasma deutlich zum Vorschein gelangt. (Siehe meine Schilde- 
rung im Journal f. Psychol. u. Neurol. 1905. Bd. VI.) Interessante 
Bilder liessen sich mit B ie l s chowsky ' s  FibrillenfSrbung gewinnen, 
denn obschon die Nisslpraparate Schwellungen des ZellkSrpers er- 
gaben, sowie auf Formveranderung der primgren Protoplasmaforts~ttze 
hinwiesen, so demonstrirte erst die Silbermethode mit Klarheit das 
nghere Verhalten der Dendriten~ welches ich speciell mit Rficksicht auf 
die Fibrillenbilder der Spie lmayer ' schen juvenileu Form yon Belang 
eraehte. Schon in der soeben erwahnten, ferner in einer demnSchst 
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a. a. O. erseheinenden Arbeit beschreibe ich des Nfiheren die Einzel- 
heiten dieser Sehwellung~ welche in aller Kfirze gefasst derart sich ge- 
stalten~ dass in der ersten Phase des Processes besonders das Do- 
naggio 'sche endocellulare Netz dureh die Aufbl~hung der Netzmaschen 
deutlich siehtbar wird~ nebstbei ist eine grosse gypertrophie der Netz- 
knotenpunkte auffa]lend. In der zweiten nnd spi~teren Phase zer- 
br6ckelt sich das Innennetz der Nervenzellen~ so dass es wie aus zahl- 
reichen KSrnern zusammengesetzt erscheint; sp'~ter verwandelt sich dies 
desintegrirte Innennetz in eine dichte, diffuse Staubmass% welche in der 
Endphase des Processes zur sueeesslven Aufhellung~ schliesslich zum 
totalen Schwund gelangt~ wobei aber die Aussen-oder Golginetze 
noch erhalten bleiben. In der gesehilderten Weise verl~uft der Ent- 
artungsprocess so im Zellleib wie in den Dendriten; die Schwellung be- 
dingt~ wie ich dies bereits erwahnt% ganz colossale Aufbl~thungen 
(meine ,~eystische Degeneration"), welche in besonders instructiver 
Weise an den Forts'~tzen zur Darstellung gelangen. Ein contrastirender 
Zug ist in diesem Process das Verhalten des Axencylinders, denn dieser 
nimmt an der Sehwellung n i ch t  theil~ verh~lt sich daher als Corpus 
separatum. Der Process ist der denkbar diffusest% denn man findet 
keinen verschonten Abschnitt der centralen grauen Massen~ yore Rinden- 
grau his zum Conusgrau hinab. 

Ich gehe nun zu S p i e l m a y e r ' s  Befunden fiber; sehen wir~ worin 
das anatomisehe Substrat der juvenilen Form der familiar-amauro- 
tischen Idiotie besteht. u sei bemerkt, dass S p i e ] m a y e r  in 
seinen Fgllen einen m a k r o s k o p i s c h  n e g a t i v e n  Befund erhob~ 
gleieh wie ich dies fiir die Sachs'schen Falle, im Gegensatz zur ver- 
breiteten Vorausse t zung  der Autoren, als erster mit besonderer 
Betonung hervorhebe. M i k r o s k o p i s c h  land S p i e l m a y e r  ,eine 
eigenartige, ganz allgemein fiber die Centralorgane ausgedehnte Gan- 
glienzellenerkrankung~ die durch eine totale oder partielle Schwellung 
oder Aufblghung des Zellleibes in Folge der Ein]agerung einer kSr- 
nigen Substanz charakterisirt ist a. Diese ~abnorme Zellsubstanz" ist 
mauchmal pigmenthaltig uud ist am ausgesprochensten in der Gross- 
hirnrinde, ,dort eombinirt sie sieh auch mit verschiedenen der bekann- 
teren Erkrankungsformen (chronische, sk]erotische Zellerkrankung~ Zell- 
schattenbildung, Neuronophagi% lncrustationen der Go lginetze u. s. w." 
S p i e l m a y e r  finder ffir auffallend das Intactbleiben der Projections- 
faserung und besonders das nahezu norma]e Aussehen des Markscheiden- 
and Axencylinderbildes. 

Wie ich bereits oben erw~hnt% liess mir die Freundlichkeit Sp ie l -  
mayer 's  mehrere Pr~parate seiner F~lle zukommen und so mSchte ich 
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an dieser Stelle nut in aller Kfirze erw~hnen, dass ieh an seinen Fi- 
bri]Ienpr~paraten (gleichfalls mit B i e l s e h o w s k y ' s  F~rbung!) die yon 
ihm beschriebene Aufbl~hung des ZellkSrpers~ sowie an Nisslpr~pa- 
raten seine ,Eilflagerung einer kSrnigen Substanz" gleichfalls auffand~ 
aber bezfiglich der Interpretation letzterer Substanz yon ibm abweiche. 
Bei einer Analyse mit Zeiss Apochromat 2 mm und Compensations- 
ocular 18 l~sst sich der Nachweis sehr leicht erbringen~ dass an Stelle 
S p i e]m a y e r 's ,kSrniger Substanz'~ welehe er seiner Schilderung naeh 
als ein abnormes Product sui generis auffasst~ das dutch die Schwellung 
deutlicher gemachte Innennetz (D onaggio~s endocellul~res Netz) sich 
befindet~ daher die ,wabig angcordneten Stippchen" , welche Sp ie l -  
m a y e r  selbst aufgefallen siud. Dieses Innennetz zeigte sich in beson- 
ders instructiver Form an den Rfickenmarkszellen der S p i e l m a y e r -  
schen Pri~parate; daselbst~ aber deutlich auch an den Grosshirnzellen, 
war ausserdem das Aussennetz erkennbar~ und zwar bier fiberwiegend 
als fasciculo-fibrillar gebaute Substanz. Diese zwei Substanzen sieht 
man an Fig. 2 der Spie lmayer ' schen Arbeit (1. e.)~ an einer Bee tz-  
schen Pyramide klar wiedergegeben; man sieht dort einestheils die 
deutlich reticulirto, aus sehr feinen F~den gesponnene Innensubstanz 
(endocellul~res Netz)~ weleher die fasciculo-fibrill~re Aussensubstanz 
(Aussennetz) aufliegt. Von einer kSrnigeu Substanz verrathen Spie l -  
mayor ' s  Fibrillenpr~parate nichts; diese bekommt man erst an Nissl-  
praparaten zu Gesicht. Was S p ] e l m a y e r  an seinem Nisslbilde 
(Fig. 1~ 1. c.) als kSrnige S~bstanz mit wabig angeordneten Stippehen 
wiedergiebt~ dfirfte meines Erachtens nur Pigme~it sein~ welches an 
dieser Stelle die n e t z a r t i g  vertheilte und verfeinerte l~isslsubstanz 
durchdringt. Vor 10 Jahren (1896) hatte ich auf dieses charakteristi- 
sche Yerhalten der NisslkSrner bereits hingewiesen 1) und im Jahre 
1898 gelegentlich der  Beschreibung der l~ervenzellenver~nderungen des 
Vorderhorns bei Tubes e) diese Erscheinung wiederhott geschildert. An 
letzterer Stelle ~usserte ich reich folgend: ,Die chromatische Substan% 
wie dies meine Beobachtuagen ergaben (s. Revue Neurologique. 1906. 
l. c.) erleidet in der N~he des Pigments und besonders in demselben 
eine auffallende Gr~ssenveranderung~ ]ndem die chromatischen Gra- 
nula gegen das Pigment zu~ gleichwie in der N~he des Axons~ 
entschieden kleiner werden~ w~hrend sie im Pigmente selbst nur 
als kleinst% rundliche~ auch sternfSrmige KSrnchen erscheinen. An 
mehreren Pr~paraten hatte es den Anschein~ als wfirden diese klein- 

1) Sur l'origine de l'amyotrophie tab6tique. Revue Neurolog. 1896. 
2) Monatsschr. f. Psychiatrie u. Neurolog. 1898. Heft 1. 
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sten chromatischen Khrnehen dutch allerfeinste Paden zu einem Netze 
verbunden~ in dessert Masehen die sternfOrmigen Ansehwellungen der 
ehromatisehen Substanz sich befinden" (1. c. S. 72). Ieh halte nun die 
in Fig. 1 S p i e l m a y e r ' s  angedeutete~ kugelig% scharf umschriebene, 
yon einem feinen Netzwerk durchsponnene Masse entsehieden ftir Pig- 
ment; hierauf weist iibrigens S p i e l m a y e r  selbst hin, da er die ,,ab- 
norme Zellsubstanz r ,bier und da" pigmenthaltig sehildert. Da die- 
selbe abet auch die Seharlaehreaetion giebt, so k6nnte an eine Um- 
wandlung des Pigments in eine fettige Substanz gedaeht werden~ ob- 
sehon ieh S p i e l m a y e r ' s  brieflieher Mittheilung entnehm% dass die 
Seharlaehreaction nur sehwaeh ist and er eine deut!iche Sudanreaetion 
nieht erhielt. Somit erscheint die Fettnatur der khrnig-pigmenthsen 
Substanz fragwiirdig. Im Gegensatz hierzu hebt S t r a u s s l e r l )  hervor, 
dass die an Stellen der Sehwellungen siehtbaren Granulirungen, welehe 
ich als Fibrillendetritus auffass% mit R[ieksicht auf ihre Osmiumreac- 
tion, als Fettpigment zu betraehten sei. Die Granulirung ist naeh ibm 
die erste Aeusserung tier Zellerkrankung, welehe ger~inderung er als 
die fettig-pigmenthse Entartung der Zellen und protoplasmatisehen Fort- 
satze bezeiehnet. Gegen meiner soeben erw~hnten Auffassung setzt er 
die Thatsache entgegen, dass die K6rner bereits zu einer Zeit auftreten, 
wo ein Zerfall yon Fibrillen sieher noch nieht stattgefunden hat. Hierauf 
hab ieh nut soviel zu bemerken, dass der Detritus faktiseh nieht aus 
dem retiealo-fibrillaren Aussennetz entsteht, welches ich eben far sehr 
wiederstandsfahig fand, sondern aus dem Zerfall des Innenne tzes~  
dessen Gegenwart und Bedeutung Str-~ussler  zu entgehen schien - -  
wenigstens die Existenz und Rolle desselben beriihrt er in seiner Arbeit 
nirgends. Die M~hglichkeit, dass der Innennetzdetritus im Verlaufe der 
Zellentartung sehliesslieh eine fettartige ~letamorphose erleiden k6nn% 
will ich keineswegs in Abrede stellen~ betonen m~hehte ich jedoch, dass 
es mir an meinen Marehi-Prf~paraten aus zwei Saehs ' sehen Fallen 
eine Sehw~trzung dieser Graaulirung nieht gelang. 

Um reich klar zu fassen, erlaube ieh mir kurz Folgendes hervor- 
zuheben, in den Nervenzellen, welehe einer Schwellung unterliegen, 
entsteht im Verlaufe der Entartung ein doppelter Zerfallsprocess. In 
erster Linie zerbrhekelt sieh die ansonsten aueh locker aggregirte N i s s l -  
substanz, es entwickelt sieh daher ein auf Reehnung der ehromatisehen 
Khmer zu setzende mehr oder minder feine Staubsubstanz; in diesem 

1) E. Strh~ussler~ Ueber eigenartige ~Ter~nderungen der Ganglienzellen 
and ihrer Forts~itze im Centralnervensystem eines Falles yon congenitaler 
Kleinhirnatrophie. Neurol. (Jentralbl. 1906. No. 5. 
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Stadium hat das Innennetz nur eine m~issige Blahung erfahren, wahrend 
das reticulofibrill~re Aussennetz noch ganz intakt dasteht. Spie l -  
ma ye r ' s  Praparate entsprecheu diesem Stadium der Zelldegeneration, 
folglich halte ieh dafiir: dass seine kSrnige Masse, wo tie in gelben 
KSrnern erscheint~ niehts anderes als Pigment is L wo sie eine schwache 
Thioninf'~rbung zeigt, eigentlich zerfallenes Tigroid ist. In einem spa- 
teren und vorgesehrittenen Stadium ]eidet nun das Innennetz~ in einer 
Weise~ wie ieh das sehon oben schilderte; kurz~ dieses zerfMlt in 
KSrner~ wobei das Aussennetz~ die vulgar Fibrillen genannte Substanz 
noch nieht gelitten hat. Daher bekommt man Bilder wie S t r~uss l e r  
tie sehildert und wie auch ich diet ffir die Sachs'schen Fa]le be- 
schrieb: die sog. fibrillare Substanz umgiebt korbartig oder hfilsenartig 
die Zerfallmass% i. e. das decomponirte Innennetz. 

Aus dem soeben g e s c h i l d e r t e n  He rg an g  ist  es e r s i ch t -  
l ich,  dass die Niss l -Kt i rner  be re i t s  bei i n c i p i e n t e s t e r  Dege-  
n e r a t i o n  s ich k r a n k h a f t  v e r a n d e r n ;  ers t  spi i ter  fo lg t  das 
Inn, enne tz ,  z u l e t z t  das f i b r i l l a r e  Aussennetz .  Auf dieses vom 
cytopathologischen Standpunkt hochinteressante u wies ich be- 
reits a. a. O. mit besonderem Nachdruck him Hie raus  is t  es n i c h t ,  / 
s chwer  zu begre i feu :  warum t i g r o l y t i s c h e N e r v e n z e l l e n n o e h  
f u n c t i o n s t t i c h t i g  sin d. 

Verg le iche  ich nun die N e r v e n z e l l e n v e r a n d e r u n g e n  der 
S p i e l m a y e r ' s e h e n  Fiille mit  meinen  S a e h s ' s c h e u  F~illen: so 
muss ich im A l l g e m e i n e n  die essentielle Uebereinst immung 
h e r v o r h e b e n ;  b ie r  wie dor t  d o m i n i r t  e i n S c h w e l l u n g s p r o e e s s  
del' Ne rvenze l l en ,  w e l c h e r  sich vor  Allem durch  die Auf t re i -  
bung tier Maschell l t icken des i n t r a c e l l u l l i r e n  N e t zw erk es  
kun dg i e b t .  Die histologische Differenz zwisehen den beiden Formen 
ist nur eine g r a d u e l l %  keineswegs eine essentielle; in S p i e l m a y e r ' s  
juveni]er Form gelangt es nicht zu sotchen excessiven Formen der 
Schwellung wie bei der Sachs 'schen infantilen Form~ namentlich abet 
f e h l t  dor t  v o l l k o m m e n  die Aufb l~hung  der  Dendril :en und 
ausserdem sah ich bei ersteren aueh nicht jene hochgradige Entartung 
des Innennetzes~ welches, zur Entwickelnng einer Staubmasse somit zur 
Yernichtung des Netzes ffihrt. Aueh ist die consecutive Gliawueherung 
bei Sachs 'scher Idiotie viel bedeutender wie bei der S p i e ] m a y e r -  
schen Form. In S p i e l m a y e r ' s  F a l l e n  sp i e l t  s ich also de r se lbe  
P rocess  ab~ wie in den S a c h s ' s e h e n  Fa l l en ,  nur  e r r e i c h t  der-  
se lbe  in e r s t e r e n  ke ineswegs  j e n e I n t e n s i t t i t  wie in t e tz te ren .  
HSehst bemerkenswerth ist noeh meines Erachtens jener bereits oben 
erw~ihnte Umstand, class grob makroskopische~ sogenannte Hemmungs- 
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bildungen in keiner der zwei Formen vorkommen; beide sind aus- 
schliesslieh mikroskopisch~ cytopathologisch charakterisirt in der Form 
einer Ver/~nderung, welche sich auf das gesammte Centralgrau erstreckt. 

Auf Grand dieser Analyse ftihle ieh reich zu folgendem Schluss 
gedr/tngt. S p i e l m a y e r ' s  juvenile Form der famili~r-amaurotischen 
Idiotie hat d a s s e l b e  histopathologisehe Substrat wie die Sachs ' sche  
infantile Form, mit der Bemerkung~ dass letztere bezfiglich der Intensit/~t 
der Zellentartung eine entschieden schwerere Form darstellt. Somit 
verifieire ich auf Grund anatomisch-histo]ogiseher Untersuchung H. Vo gt 's  
Aufstellung beztiglieh eines grossen einheit]ichen Typus yon famili~r- 
amaurotischer Idiotie: It. Vogt  hat das Richtige getroffen~ als er auf 
Grund klinischer Betrachtungen die Sachs ' schen FMle als infantile 
Form mit der juvenilen Form in einen einheitlichen Typus zusammen- 
fasste und die Sachs ' sche  Gruppe als eine i n t e n s i v e r e  Form auf- 
fasste~ denn sie setzt in frfiherem Alter ein ,das Gehirn versagt rascher" 
und verlfiuft aach im sehnelleren Tempo, mehr foudroyant. 

Es will mieh bedfinken~ dass Angesichts dieses Resttltates der ana- 
tomisehen Porschung die oben angeffihrten klinischen Differenzen~ in 
allererster Reihe die Ver~nderungen des Augenhintergrundes~ trennende 
Memento yon seeund'~rer, klinisch-classificatorischer Bedeutung sind. 
Ioh bin daher der Ansicht~ dass es eine grosse~ einheitliehe Form yon 
famili~r-amaurotischer ldiotie giebt, welehe zwar versehiedene klinische 
Variet~ten in sieh birgt~ jedoeh morphologisch durch gewisso Ueberein- 
stimmung der allgemeinen Ztige als eino klinische Familie eharakteri- 
sirt ist. So dfirfte es eine grosse Idiotieform geben, welehe rein cellu- 
larpathologisch gekennzeichnet ist~ namentlich durch die mehr mimer 
ausgepr~gte Schwellung des Zellleibes sowie der Dendriten; ein beson- 
derer morphologischer Charakterzug dieser grossen Idiotieform w~re 
ferner noeh die absolute Diffusion der Zellerkrankung auf das gesammte 
Centralgrau nebst fehlenden makroskopischen Anomalien. Hierher w~re 
dana die sehwerere Sachs ' sche  und die leichtere S p i e l m a y o r ' s c h e  
Form zu reihen a l s  zwei  G l i e d e r  tier g ros sen  k l i n i s e h e n  Fa ta l -  
l ie,  we lehe  wir  die eytopathologisch e h a r a k t e r i s i r t e  f a m i -  
l i / ~ r - a m a u r o t i s c h e  I d i o t i e  nennen  kSnnten.  Doeh giebt es, wie 
mein vor]iegender Fall beweist~ noch eine tera tologisch begr f in-  
dote F o r m  d e r  a m a u r o t i s c h e n  Id io t i% welcher aber - -  wie dies 
unschwer vorauszusehen ist - -  der famili~re Charakter abgehen dfirft% 
somit hat diese mit der famili~r-amaurotischen Idiotie nichts Ge- 
meinsames. 


