XXXIX.

Aus der Provinzial-Heilanstalt Grafenberg.
(Direktor: Geh. Sanitatsrat Dr. Peretti.)

Ueber Entwickelungsstorungen des Gehirns bei
juveniler Paralyse und ihre Bedeutung fiir die
Genese dieser Krankheit.

Von
Dr. Arthur Trapet.

(Hierzu Tafel XXI, XXII und‘XXII[.)

Seit unserer letzten Verdffentlichung iiber ,Entwicklungsstérungen
des Gehirns bei juveniler Paralyse“!) hatten wir wiederum Gelegenheit,
sechs Fille dieser Erkrankung anatomisch zu untersuchen. Es ergab
sich das iibereinstimmende Resultat, dass in simtlichen Fillen Ent-
wicklungsstérungen des Gehirns gefunden wurden. Daber wird die
Annahme — worauf wir schon damals hinwiesen —, dass solche Be-
funde keineswegs aussergewdShnliche sind, vielmehr zu dem gesamten
pathologitch-anatomischen Krankheitsbilde der juvenilen Paralyse ge-
horen, durch unsere Ergebnisse in erheblicher Weise gestiitzt. Unter
diesen Voraussetzungen wiirde somit anch den Entwicklungshemmungen
eine sehr grosse Bedeutung zuzumessen sein im Hinblick auf die
Aetiologiefrage der gesamten progressiven Paralyse. Aus diesen Griinden
erscheint die Veroffentlichung der sechs Fille gerechtfertigt.

Fall 1.

J. G., 27 Jahre alt, Architekt, wurde am 30. Juni 1905 aufgenommen.
Vater erkrankte 1900, etwa im Alter von 52 Jahren, an progressiver Paralyse
und starb am 10. Januar 1905 in unserer Anustalt. Mutter leidet an Lungen-
tuberkulose. [Ein jingerer Bruder unseres Kranken, der in den ersten Lebens-
jahren an einem ,néssenden Kopfausschlag“ gelitten hatte und »geistig minder-
wertig®, ,,blodsinnig* war, erkrankte im 14. Lebensjahre an juveniler Paralyse

1) Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 45. Heft 2.
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und starb, 17 Jahre alt, gleichfalls in unserer Anstalt im Jahre 1908, (Siehe
Fall 2)) Eine Schwester starb im Alter von 2 Jahren; Néheres unbekannt.

Unser Patient soll in der Jugend ein gutes Gedédchtnis gehabt haben. Er
besuchte das Realgymnasium bis zur Obersekunda. Seit 4 Jahren ist er ver-
heiratet und hat drei gesunde Kinder. Lues und Gonorrhoe negiert; soll geistig
viel gearbeitet haben.

Seine jelzige Erkrankung begann vor etwa 1 Jahr allmhlich mit Unsicher-
heit im Gang und in der Handschrift; ,,bekam eine stotternde, alimhlich mehr
verwaschene Sprache. In der letzten Zeit vor seiner Aufnahme war er sehr
unruhig, zerschlug Mébel, zerschnitt seine Kleidungsstiicke, redete ,wirr® und
entkleidete sich wiederholt, Deshalb am 30. Juni 1905 in unsere Anstalt ein-
geliefert. - Hier wurde folgender Befund erhoben:

Mittelgross, schwichlicher Korperbau, missiger Ernéhrungszastand, an-
gewachsene Ohrldppchen. Pupillen mittelweit, reagieren nicht auf Lichteinfall.
Die Zunge wird gerade aber mit Zittern im Gewebe vorgestreckl. Verwaschene
Sprache; bei schwierigen Worten starkes Silbenstolpern. Die Mundmuskulatur
zittert stark beim Sprechen. Linker Fazialis etwas paretisch. Patellar- und
Achillessehnenreflexe gesteigert. Ataxiederunteren Extremititen; Gangataktisch,

Keine motorische Unruhe; euphorische Stimmung. Gibt auf Fragen bereit-
willig Auskunft. Er ist leidlich iber Ort und Zeit sowie fiber seine Verhdlt-
nisse orientiert. Er gibt an, er sei etwas nervds geworden, es sei aber nicht so
schlimm; wolle in einigenTagen wieder fort, um eine Erholungsreise zu machen.
Vorher miisse er aber noch zu seiner Frau fahren, die sehr lieb zu ihm und
auch hiibsch sei. Patient erzihlt alles in ganz kindischer, dementer Weise.

In der Folgezeit war er stets ruhig, lenksam und freundhch Keinerlei
Wiinsche oder Klagen; immer dement- euphomch/ mit allem zufrieden; fiihlte
sich ,kerngesund*. Stetig zunehmende korperliche Unbeholfenheit; sebr un-
sicher beim Gehen, fiel 6fter hin, so dass er sich Verletzungen zuzog.

27. Dezember. Seit einigen Tagen sehr schwach auf den Beinen; kann
ohne Unterstiitzung nicht mehr gehen; wurde zur Siechenabteilung verlegt

In den letzten Monaten nachis hiufig unrubig; withlte in seinem Bett,
sprach und schimpfte laut. Er ging korperlich immer mehr zurick, bis am
28. Miarz 1906 Exitus letalis eintrat. v

Sektionsbefund des Gehirns. Gewicht 1310 g. Dura frei von Auf-
lagerungen. Bei Eroffnung des Duralsacks entleert sich eine reichliche Menge
klarer, gelber Flissigkeit. Weiche Hdute stark verdickt und milchig getriibt,
am meisten aber im DBereich des Stirn- und Scheitellappens. Weiche Haute
sind nur mit Substanzverlust 16slich. Grosse Gefisse der Basis glatt und
zartwandig.

Seitenventrikel stark erweitert, von gelblich-klarer Fliissigkeit erfillt;
zarte Granulationen des 1V. Ventrxkels

Grosshirnwindungen haupisichlich im. Stirn- und Scheitelteile ver-
schmélert; Furchen klaffend. Substanz blass, sehr stark durchfeuchtet. Das
Rindengrau ist verschmalert, von blassgelber Farbe; zahlreiche klaffende Ge-
fisse. Grosse Ganglien blass, stark durchfeuchtet; ebenso Kleinhirn, Oblongata
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und Pons. Im linken Hinterhauptlappen eine etwa kirschgrosse weisse Er-
weichung der Marksubstanz. )

Mikroskopischer Befund?d), Grosshirn: Pia verdickt. Infiltrationen
besonders in der Umgebung der Gefisse. Sie bestehen vorzugsweise aus Plasma-
zellen und Lymphozyten; erstere in bedeutender Mehrzahl.

Rinde: Bei schwacher Vergrosserung sieht man allenthalben cine starke
Zell- und Gefdissvermehrung, Die Zellarchitekionik der Rinde ist meist stark
gestort; nur an ganz vereinzelten Stellen findet sich noch eine normale An-
ordnung der Ganglienzellen., Letatere sind gut entwickelt, zeigen jedoch viel-
fach chromatolytische und sklerotische Verinderungen. Ferner besteht eine
geringe Neuronophagie.

Die Gefiisse sind vermehrt. Vielfach sieht man Sprossbildungen und grosse
geschwollene Intimakerne. Allenthalben starke Infiltrationen der Gefissscheiden
mit Plasmazellen und wenigen Lymphozyten. Vereinzelte Mastzellen. Ferner
Stabchenzellen. ,

Mark: Auch die Gefisse des Marks zeigen deutliche Infiltrationen mit
Plasmazellen und vereinzelten Lymphozyten. Rundgeschwollene Gliakerne
finden sich hier haufiger.

Kleinhirn: Pia infiltriert mit Plasmazellen und Lymphozyten, Infiltra-
tionen in der Molekularsehicht gering, jedoch in derMarksubstanz wieder stérker,
namentlich in der Umgebung der mittleren Gefisse. Ueber der Kornerschicht
in der Hohe der grossen Ganglienzellen sieht man einen mehrschichtigen Wall
von ziemlich blass gefirbten, randen Gliakernen.

Die Purkinjezellen zeigen namentlich in den oberflichlichen Windungen
eine auffallende Verminderung ihrer Zahl, so dass an vielen Windungen ofter
nur 1 bis 2 Zellen gezéhlt wurden.  Die Zellen selbst haben in der iiber-
wiegenden Mehrzahl ein vom Normalen abweichendes Aussehen. FEine sehr
héufige Erscheinung ist zundchst die der Vakuolisation. Die Vakuolen liegen
entweder - als. kleine, scharf umgrenzte, kreisrunde Gebilde mitten im Proto-
plasma der Zelle oder aber sie buchten sich als grosse, blasige Gebilde vor, die
an Grosse die Zelle selbst um dasDrei-bis Vierfache tiberragen, Noch hdufiger
und zwar fast bei jeder vierten bis finften Purkinjezelle sieht man
in dersonst gut ausgebildeten und differenzierten Zelle 2 Kerne,
seltener 3 Kerne liegen. Ferner waren zusammenhéingende Pur-
kinjezeéllen (Syncytien) in den verschiedensten Phasen fixiert,
von der Abschniirung beginnend bis zur vélligen Trennung, fest-
zustellen. Schliesslich sahen wir hdufige Verlagerungen der Purkinje-
zellen. Der Rest der Zellen war gut entwickelt, hatte normalen Kern und
Nisslsche Schollen und zeigte keine regressiven Verdnderungen.

1) Es wurden hauptsdchlich Zellfirbungen nach der modifizierten Nigsl-
schen Methode mit Toluidinblau ausgefiibrt; daneben auch mit Thionin oder
sinem Gemisch von Methylenblau, Essigséure und Eosin. Ausserdem Firbungen
nach v. Gieson, mit Hamatoxylin-Kosin, Weigertsche Elastika- und Glia-
fairbung.
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Fall 2,

J. G., 17 Jahre alt, ohne Gewerbe, wurde am 19, Mirz 1908 aufgenommen.
Vater und Bruder (Fall 1) an progressiver Paralyse gestorben. Muatter lebt;
im letzten Stadinm der Lungentuberkulose.

Von Geburt aus kréftig litt er in den ersten Lebensjahren an ndssendem
Kopfausschlage. Schon in den ersten Lebensjahren zeigte es sich, dass er
ngeistig minderwertig®, ,blodsinnig® war. Vollige Idiotie. Er besuchte die
Volksschule einige Jahre ohne jeden Erfolg, so dass er aus der untersten Klasse
nicht herauskam, auch nicht in der Schule fiir geistig minderwertige Kinder.
Vom 8. Lebensjahre ab blieb er aus der Schule zu Haus.

Von jeher viel Kopfschmerzen. Seit dem 14. Lebensjahre allm#hliche
Schwiche und Lihmung der Beine mit Kontrakturen im Knie- und Hiiftgelenk;
liegt seit 3 Jahren dauernd zu Bett. Seit 4 bis 5 Jahren ohne jedes Verstdnd-
nis. Seit mehreren Monaten unreinlich. Dekubitus. Véllig stumpfsinnig;
dussert nur Angst und Schmerzen bei allen Pflegemassnahmen. In letzter Zeit
Nahrungsverweigerung und starke Abmagerung. Stort durch sein Jammern und
Schreien. Deshalb am 18, Marz 1908 in unsere Anstalt eingeliefert. Hier wurde
folgender Befund festgestellt:

Klein, grazil gebaut, sehr mager; blasse Gesichtsfarbe. Pupillen eng,
rund, lichtstarr, Deviation des linken Auges nach aussen beim Blicken in die
Ferne. Die Zange wird bei Aufforderung nicht hervorgestreckt. Sprache: es
besteht nur ein unartikuliertes Lallen. Keine deutliche Fazialisdifferenz.
Reflexe der oberen Extremitdten sehr lebhaft, besonders Radiusreflex. Patellar-
und Achillessehnenreflexe fehlen. Die grosse Zehe des linken Fusses steht in
dauernder Babinski-Stellung. Babinski und Oppenheim nicht vorhanden;
kein Fussklonus; Bauchdeckenreflexe rechts vorhanden, linksfehlend. Kremaster-
und Fussschlenreflex nicht auszulosen. Kontraktaren in Schulter-, Ellenbogen-,
Knie- und Hiiftgelenken. Alle Muskeln der Extremititen stark atrophisch.
Totale Analgesie (Reaktionslosigkeit gegen Nadelstiche, auch in der Nasen-
scheidewand). In die Tiefe gehender, schwirzlicher, stinkender Dekubitus am
Kreuzbein und an den Hiiftknorren.

In Seitenlage zusammengekauert daliegend mit in Hiiften und Knien
stark gebeugten, dem Abdomen ganz gendherten Beinen. Stumpf-apathischer
Gesichtsausdruck. Auf Fragen, lautes Anrufen erfolgt keinerlei sprachliche
Realtion. Bei jeder Beriihrung, jedem Versuch ihn zu untersuchen beginnt
Patient laut und kindisch zu schreien. Sobald man von ihm ablésst, beruhigt
er sich. Er ist im {brigen vollig verstdndnislos fiir die Vorgénge in seiner
Umgebung. Korperlich ist er vollig hilfles, vermag nicht zu stehen, muss mit
dem Loffel erndhrt werden. Unreinlich.

20. Mirz. Nachts fast schlaflos; hat bestédndig geschrieen.

21. Mérz. Liegt mit gebeugten unteren Exiremitéten in Seitenlage da;
stohnt und schreit bisweilen; schluckt nur fliissige Nahrung. — Die rechte
Hand ist schlaff-paretisch; or greift bei spontanen Bewegungen immer mit der
linken Hand.
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25, Marz. Unverindert; liegt stumpf im Bett; kiimmert sich nicht um
die Vorginge im Zimmer. Trégt meist einen stumpfen Gesichtsausdruck zur
Schau. Schreit manchmal voriibergehend laut auf; weint auch; stets sehr
schneller Stimmungswechsel, — Dekubitus nimmt zu. Vermag nur noch
ein wenig Milch zu schlucken. Nachmittags sinkt er mit einem lauten Schrei
zusammen; es tritt der Exitus ein.

Sektionsbefund des Gehirns. Gewicht 915 g. Schideldach leidlich
symmetrisch. Kompakta und Spongiosa gut entwickelt; Lings- und Querblut-
leiter enthalten reichlich Kruor. Durainnenfliche links {iber dem Scheitel und
in den beiden vorderen Schidelgruben mit feinen rétlichen Hiutchen bedeckt.
Bei Eroffnung des Duralsacks entleert sich eine geringe Menge Fliissigkeit.
Gehirn klein. Seitenventrikel stark erweitert; enthalten klare Fliissigkeit.
Ependym verdickt, iiber den Thalami ganz zart granuliert; grobe Granulationen
im [V, Ventrikel. Weiche Héute diffus milchig getriibt, am meisten im Verlauf
der Gefdsse, am wenigsten an beiden Okzipitallappen. Windungen {iiberall
schmal und hockrig, besonders langs der Fossa Sylvii. Hirn weich, stark
durchfeuchtet. Kleinhirn, Pons und Oblongata klein und zierlich.

Mikroskopischer Befund. Grosshirn (Zentralwindung): Pia in der
Umgebung ihrer Gefdsse infiltriert. Die Infiltrationen bestehen hauptséchlich
aus Plasmazellen.

Rinde: Bei der schwachen Vergrisserung fillt eine erhebliche Gefiss-
vermehrung auf. Sie zeigen sehr starke Wucherungserscheinungen; grosse, ge-
schwollene Gefisswandkerne; zahlreiche Sprossbildungen. Sehr zahlreiche
Stibchenzellen, Die Gefisse enthalten besonders in den tiefer gelegenen
Schichten der Rinde in ihrer adventitiellen Scheide Plasmazellen und ver-
einzelte Lymphozyten, Jedoch sind die Infiltrationserscheinungen im allgemeinen
nicht sehr stark, '

Die Rinde zeigt sowohl in der Anordnung und Gestalt der
Ganglienzellen als auch in ihrem ganzen Schichtenaufbau ein
vom Normalen abweichendes, ganz verdndertes Aussehen, Man
sieht bei schwacher Vergrésserung direkt unter der dussersten oder Zonalschicht
bandférmig sich hinziehende, dicht beieinanderstehende Zellreihen., Bei starker
Vergrosserung sieht man, dass diese Reihen aus ganz dicht gedréingten, runden,
mittelgrossen Zellen bestehen, Letatere sind blass gefiirbt, haben einen grossen,
blasigen Kern, der fast die ganze Zelle ausfiillt, so dass das nicht differenzierte
Protoplasma vielfach wie ein schmaler Saum darumliegt (Neuroblasten-
form). Der Kern enthidlt ein grosses Kernkbrperchen. Nur ganz versinzelt
findet man unter thnen Zellen, die schon das normale Aussehen der Pyramiden-
zollen angenommen haben.

AndiesenZellen mit embryoralem Typuslassen sichTeilungs-
vorginge in den verschiedensten Phasen erkennen. So sahen wir
einzelne Zellen mit zwel gut ausgebildeten, nebeneinander liegenden Kernen,
andere, auf denen kleinere Zellen aufsassen oder auch zwei dicht nebeneinander:
liegende Zellen, wo eine deutliche vollstindige Trennung des Protoplasmas
noch nicht zu erkennen war, ,
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Am unteren Rande der oben beschriebenen Zellreihen nach dem Mark zu
heben sich dann deutlich im mikroskopischen Bilde bei der schwachen Ver-
grosserung die meist schon gut ausgebildeten grossen Riesenpyramidenzellen
hervor in ihrer gewdhnlichen Form mit gut erkennbaren Nisslschen Schollen
und normalem Kern, Missige neuronophagische Erscheinungen (Trabantzellen-
vermehrung, Einrticken von Gliakernen in ihr Protoplasma) sind hier und da
an ihnen nachzuweisen.

Unter dieser Schicht hebt sich die innere Kornerschicht auffallend deutlich
hervor (infantiler Typus). In ibr finden sich auch wieder zahlreiche der oben
beschriebenen, blassgefirbten runden Ganglienzellen in der Neuroblastenform,
von denen wieder einzelne doppelte Kerne und die beschriebenen Uebergangs-
stufen der Teilungsvorgénge zeigen.

Unter der inneren Kérnerschicht nach dem Mark zu findet sich dann noch
eine Schicht von unregelmissig durcheinander stehenden, blass gefirbten,
runden, mittelgrossen Zellen. Sie zeigen bei der starken Vergrisserung wieder
dasselbe Aussehen und die Einzelheiten, wie oben beschrieben ist. Dazwischen
finden sich sehr zahlreiche, grosse Gliakerne.

Mark: Gefisse stark mit Plasmazellen und Lymphozyten infiltriert. Die
Infiltrationen erscheinen lebhafter wie in der Rinde.

Keineswegs zeigten sich bei allen Schnitten, die aus den verschiedenen
Gegenden des Grosshirns entnommen wurden, die oben beschriebenen Ver-
anderungen der Rinde in so ausgesprochener Weise. So hatte z. B. die Rinden-
architektonik des Stirnhirns einen ziemlich fertigen Charakter. Die Langsreihen-
bildung war nicht mehr zu sehen. Die Ganglienzellen hatten zwar teilweise
noch die Neuroblastenform, teilweise waren sie indes schon leidlich gut ent-
wickelt und zeigten wenigstens eine Andeutung von Nisslschen Schollen.

Ebenso verhielten sich die grossen Ganglienzellen in der Thalamusgegend,
die ausserdem noch hier und da zwei Kerne oder Pigmenteinlagerungen trugen.
Die paralytischen Verinderungen (Plasmazelleninfiltration der Gefisse) war
auch hier deutlich.

Kleinhirn: Pia ziemlich stark infiltriert; Plasmazellen und Lymphozyten.
Die Rinde zeigt in der Molekularschicht keine Infiltration der Gefdsse, jedoch
in der Markleiste sind die Gefdssscheiden wieder deutlich mit Plasmazellen
und Lymphozyten infiltriert. Starke wallférmige Anhdufung von runden Glia-
kernen in der Hohe der grossen Ganglienzellen. Starker Ausfall der Purkinje-
zellen in den unter der Oberfliche gelegenen Windungen. Die sonst gut
ausgebildeten und differenzierten Zellen selbst zeigen wieder in
auffallend haufiger Weise zwei, seltener drei Kerne; ferner wieder
die verschiedensten Uebergangsstufen ihrer Teilungsvergénge
sowie auch Verlagerungen in andere Schichten. Ausserdem war auch
eine hiufige Vakuolenbildang in ihrem Protoplasma zu erkennen. Die Vakuolen
lagen meist in den einkernigen Zellen, jedoch wurden hier aueh Bilder gosehen,
wo eine gut ausgebildete Purkinjezelle mit zwei Kernen ausserdem zwei kleine
Vakuolen im Protoplasma hatte. Die Vakuolen zeigten sich im ibrigen wieder
in den verschiedensten Formen und Grossen.
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Riickenmark: Pia infiltriert. Die Infiltrationen bestehen vornehmlich aus
Lymphozyten, jedoch waren auch Plasmazellen, wenn auch in geringer Zahl,
erkennbar. Ganz vereinzelte Plasmazellen in der Umgebung der Gefdsse der
Riickenmarkssubstanz., Die Vorderhornzellen sind fast ausnahmslos gut ent-
wickelt, gross; zeigen allenthalben einen gut ausgebildeten Kern und Nissl-
sche Schollen. Doppelkernige Zellen wurden hier nicht gefunden. Mitunter
waren an. den Zellen lange, korkzieherartig geschlingelte Fortsiitze weithin
sichtbar.

Fall 3.

J. H., 16 Jahre alt, Stuckateurlehrling, wurde am 11. Dezember 1901
aufgenommen.

Ueber Erblichkeit nichts bekannt. Lernte spit gehen und sprechen; be-
suchte mit Erfolg die Elementarschule. Es wurde ihm angeblich. ohne Grund
seine Stelle gekiindigt; konnte lingere Zeit keine Arbeit finden. Dies soll
Grund zu seiner Aufregung gewesen sein. Vor acht Wochen wurde er sonder-
bar, sass teilnahmslos in seiner Kammer, weigerte sich, nach Arbeit sich um-
zusehen; klagte iiber Kopfschmerzen; wurde unreinlich. Zuletzt im Kranken-
hause Essen. Dort unrein, schrie oft laut auf, ging etwas unsicher. Zunge
gittert. Am 11. Dezember 1901 in unsere Anstalt aufgenommen. Hier wurde
folgendes festgestellt: '

Fiir sein Alter entsprechend entwickelter Junge; blasse Gesichisfarbe.
Die Pupillen sind mittelweit, gleich und reagieren auf Lichteinfall. Patient
bewegt die Bulbi fast bestindig, bald nach oben und unten, bald nach innen
und anssen. Die Zunge zittert sehr lebhaft beim Vorstrecken. Sprache
stotternd; bei schwierigen Worten Silbenstolpern. Patellarreflexe gesteigert.
Romberg positiv. Unsicherer, schwankender, breitspuriger Gang.

Keine motorische Unruhe; schwatzt mitunter ziemlich viel vor sich hin.
Unreinlich. Es zeigh sich, dass er gar nicht orientiert ist; glaubt schon linger
als acht Tage hier zu sein; weiss nicht, welches Jahr und welchen Monat wir
haben; es sei jotzt 1891 oder 1892; im nichsten November werde er 16 Jahre
alt. Wann er geboren ist, kann er ebenfalls nicht angeben. Erhebliche
Intelligénzdefekte; er kann nur sehr mangelhaft rechnen; vermag die Wochen-
tage nicht richtig herzusagen. Grosse Vergesslichkeit und. Merkféhiglkeits-
stérung. Wirft bei_der Unterhaltung 6fter den Kopf nach links und hinten.

In der Folgezeit meist ruhig; lacht und schwatzt in kindischer Weise viel
vor sich hin; wackelt mit dem Kopf hin und her; beisst in sein Bettzeug;
hiufig unreinlich, Wiederholt meist dieselben Worte: ,lch bekomme jeden
Sonntag Besuch“ usw.

11. April 1902. Ist sehr unsicher auf den Beinen; Sprachstérung hat zu-
genommen; bestindig unrein, ‘

15. Mai. Bringt auf alle Fragen nur immer eine bestimmte Gruppe von
Worten vor: ,Johann“ — , Klugscheiss* — ,Westpreussen® — ,Viktoria-
strasse 33%. Den einzigen Satz, den er bildet, ist der: ,Sie sagen, mein Vater
wire Doktor —.% Patient lacht fast stets beim Sprechen. Starke artikulatorische
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Sprachstérung. Ataktisches Hin- und Herwerfen der Augen; Pupillen ziemlich
weit, gleich. Konvergenzreaktion vorhanden, desgleichen Lichtreaktion, jedoch
weniger ausgiebig wie normal, Patellarreflexe gesteigert; Fussklonus angedeutet
Babinski nicht festzustellen., Fusssohlenreflex gesteigert. Bauchdeckenreflex
schwach; Kornealreflex fehlt. Der Gang ist hochgradig ataktisch; vor allem
treten die schleudernden Bewegungen der Unterschenkel hervor. Patient kann
sich nicht fortbewegen, ohne sich festzuhalten. Selbst das Siehen mit ge-
spreizten Beinen fillt ihm sehr schwer. Allgemeine Hypalgesien.

Der Aufforderung, das Alphabet, die Zahlenreihe von 1—10 herzusagen,
kommt er nicht nach, schwatzt vielmehr unaufhérlich in seinen Redensarten
weiter. —

31. Mai. Schluckt sehr schlecht. Ist sehr schwach und unsicher; kann
sich nicht aufrecht halten; ist mehrfach zu Boden gefallen. Bringt kaum ein
Wort heraus.

1. August. Tag und Nacht unrein. Bringt kein Wort mehr hervor; lichelt
nur bldde vor sich hin.

Februar 1903. Unveréndert. Schreit mitunter laut auf. Stésst unarti-
kulierte Laute aus; beisst viel in sein Bettzeng.

September 1904. Liegt ganz zusammengekauert in seinem Bett; reagiert
nicht; schreit ab und zu.

20. Dezember, Hatte einen Krampfanfall mit linksseitigen Zuckungen.

Bei zunehmendem Krafteverfall trat am 2. Januar 1905 der Exitusletalis ein.

Sektionsbefund des Gehirns. Gewicht 910 g. Duralsack vorn stark
gefaltet. Aus ihm entleert sich eine m#ssige Menge heller Flissigkeit. Pia in
ganzer Ausdehnung getriibt; &dematds. Gefisse missig gefiillt. Gefdsse der
Basis glatt, dinnwandig. Pia der Konvexitdt lisst sich ohne Substanzverlust
nicht abziehen. Seitenventrikel ausserordentlich erweitert, besonders ihre
Unterhdrner. Ependym verdickt, nicht deutlich granuliert, IV. Ventrikel leicht
granuliert, Grosse Ganglien zeigen erweiterte Gefisse; geringer Blutgehalt;
sonst ohne Befund. Kleinhirn chne Befund. Pons und Oblongata blass.

Die mikroskopische Untersuchung bereitete wegen des Alters des
Materials technische Schwierigkeiten; namentlich Zellfirbungen sprachen auof
die entsprechenden Methoden schlecht an. Indes konnte doch so viel fest-
gestellt werden:

Grosshirn: Pia verdickt und infiltriert. Infiltrationen gut gegen die
Rinde abgegrenzt. Rinde zeigt bei schwacher Vergrosserung eine allgemeine
Gefissvermehrung. An den Gefissen waren Wucherungserscheinungen der
Intima sichtbar., Sie zeigten in ihrer Umgebung deutliche Infiltrationen. Sie
entsprachen nach der Art ihrer Lagerung und ihres Kernes Plasmazellen. An
einzelnen war auch das Plasma deutlich mitgefirbt, so dass sie ohne weiteres
als Plasmazellen erkenubar waren. Die Zellarchitektonik der Rinde erschien
gestort. Im Mark waren die Infiltrationserscheinungen stirker. Viele rund ge-
schwollene Gliakerne.

Kleinhirn: Plasmazellen um die Piagefisse. Desgleichen Plasmazellen-
infiltrationen um die Gefisse des Markes. In der Schicht der grossen Ganglien-
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gellen stirkere Anhiiufung von Gliazellen. Awuch hier sahen wir mehrere
Purkinjezellen mit zwei Kernen versehen.

Fall 4.

B. S., 15 Jahre alt, Friseur, wurde am 9. Mai 1906 aufgenommen. Vater
litt an ,Epilepsie%; starb verblodet. Mutter lebt; ,sehr nervis“. In der Kind-
heit missig beanlagt. ,Epilepsie® seit den Jinglingsjahren, Er war 1902 im
Krankenhause unter Erscheinungen, die den Verdacht auf Gehirnabszess er-
weckten; von dort kam er ins Pflegehaus. Seit mehreren Monaten ist der
Kranke, der stark an ,epileptischen Anfillen“ leidet, auch ausserhalb der An-
fille gestort. Er erholte sich zeitweilig wieder. Seit lingerer Zeit dauernd ge-
stort, kennt niemanden; spricht bestindig vor sich hin; verunreinigt sich.
Stumpfsinnig; Lihmung beider Beine; Krampfzustinde in den Beugemuskeln
des Unterarms, Fibrilldre Zuckungen der Zunge; Sprache besteht nur in Lallen.

Bei der Aufnahme inunsere Anstalt wurde folgender Befund erhoben: Unter-
mittelgross; grazil gebaut, missig gendhrt. Pupillen gleich weit, rund; Licht-
reaktion vorhanden, jedoch minimal mit sofort folgender Erweiterung. Kon-
vergenzreaktion positiv. Zunge nicht zu priifen; die Sprache besteht nur aus
einem unartikuliertem Lallen. Keine Fazialisdifferenz. Patellar- und Achilles-
sehnenreflexe lebhaft; desgleichen Reflexe an den oberen Extremititen. Haut-
reflexe vorhanden. Kein Babinski, Oppenheim, Fussklonus. Starke Herab-
setzung der Schmerzempfindung an den Extremitdten. Rechter Arm spastisch-
paretisch, im Ellenbogengelenk gebeugt; Krallenhandstellung. Desgleichen
beide Beine spastisch-paretisch, in Hiift- und Kniegelenken gebeugt. Keine
deutlichen Atrophien. Kann nicht stehen oder gehen. An beiden Fiissen fehlt
die zweite Zehe vollstindig; an ihrer Basis befindet sich eine kleine Hautvor-
stilpung. Liegt stumpf-apathisch zu Bett; kiimmert sich nicht um seine Um-
gebung, reagiert nicht auf Fragen; stdsst zeitweise véllig unartikulierte Laute
aus. Stréubt sich, wenn man ihn beriihrt; schreit. Unreinlich; muss mit dem
Loffel gendhrt werden. '

21. Mai. Stosst unartikulierte Laute "aus; spricht kein verstindliches
Wort, befolgt keine Aufforderung. Greift hin und wieder nach vorgehaltenen
Gegenstianden.

15. Juni. Schmiert mit Kot. Nachts bestindig sehr unruhig,

Am 16, Juni setzten starke Durchfille ein, wodurch sein Krifteverfall
schnell zunahm, so dass am 25. Juni bereits der Exitus letalis eintrat.

Sektionsbefund des Gehirns. Gewicht 950 g. Dura iiber den vor-
deren und mittleren Partien in Falten gelegt. Bei Ertffnung des Duralsacks
entleert sich beiderseits eine Menge klarer, wisseriger Fliissigkeit. Grosse Ge-
fasse der Basis glatt und zartwandig. Weiche Hiute dberall, am meisten fiber
den zentralen Partien stark sulzig verdickt und getriibt; sie lassen sich nur
schwer und mit oberflichlichen Substanzverlusten abziehen. Windungen iiber-
- all sehr schmal; Furchen weit. Seitenventrikel sehr weit, enthielten jederseits
etwa 1 Essloffel einer klaren Fliissigkeit. Ependym glatt; IV. Ventrikel ohne
Befund., Hemisphidren sehr weich, stark durchfeuchtet. Rinde sehr schmal,
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gelbbridnnlich; missig zahlreiche Kklaffende Gefdsse. Grosse Ganglien der
Basis blass, frei von Herden. XKleinhirn sehr klein und zierlich. Pons und
Medulla oblongata sehr Iklein, blass; keine makroskopisch sichtbaren Ver-
inderungen. _

Mikroskopischer Befund. Grosshirn: Infiltration der Pia mit
Plasmazellen. Stérung der Zellarchitektonik der Rinde mit stellenweisem deut-
lichem Ausfall der Ganglienzellen; Neuronophagie und Pigmenteinlagerungen.
Die Kernkdrperchen zeigen hier und da ganz kleine Vakuolen. Gefisswuache-
rungserscheinungen; Sprossbildung, viele Kapillaren; Gefissvermehrung.
Plasmazelleninfiltrationen der Gefissscheiden der Rinde und des Marks. Viele
Mastzellen. Gliawucherung.

Kleinhirn: Pia infiltriert mit Plasmazellen und Lymphozyten. Hier
tberwiegen an Zahl bei weitem die Lymphozyten. Molekularschicht wenig ver-
indert. Geftisse des Marks jedoch lebhaft in ihren Lymphscheiden infiltriert.
Sehr erhebliche Gliawucherungen in der Hthe der grossen Ganglienzellen dber
der Kornerschicht; vier bis fiinf Reihen tiefer Wall von runden Gliakernen,
Sehr auffallend ist der starke Ausfall der Purkinjezellen an den oberflichlichen
Windungen, so dass viele ohne jede Purkinjezelle sind. Es wurden auch
hier wieder viele doppelkernige Purkinjezellen, Uebergangsstufen
(Synzytien) sowieVerlagerungeun derselbenin dieMolekularschicht
gefunden. Auch war eine Vakuolisation der Zellen hinfiger vorhanden.

Fall 5.

R. S., 20 Jahre alt, Arbeiter, wurde am 29. November 1907 aufgenommen.
Von erblicher Belastung nichts bekannt. Als Kind angeblich nie krank; fleissig,
titig. Seit dem Tode seiner Mutter (Januar 1906) traurig, apathisch; vernach-
lassigte sich in seiner Kleidung. Schon die geringste Arbeit strengte ihn an;
war gleich erschépft. Kounnte seit Mérz 1907 nicht mehr arbeiten; seit der Zeit
Zittern am ganzen Kirper; besonders heim Gehen starker Tremor. Gehstérung,
Sprache meist gestort, unverstandlich. Weinerlich; Gfters sehr gereizt, Lacht
in letater Zeit blode vor sich hin; Verfolgungsideen: ,lhr wollt mich kaput
machen,

Am 16, November 1907 zur Departemental-Irrenanstalt Diisseldorf, Hier
desorientiert; versteht Fragen, beantwortet sie meist richtig; wegen seiner
Sprachstérung sehr unverstdndlich. Unruhig; wirft sich im Bett hin und her.
Lebhafter Tremor der Zunge, Arme und Beine besonders bei Bewegungen.
Muss wegen seines Tremors gefiittert werden. Gang spastisch, uusicher.
Patellarreflexe gesteigert. Fussklonus angedeutet.

Bei der Aufnahme in unsere Anstalt folgender Befund: Mittelgross, grazil
gebaut. Ptosis des rechien Auges. Pupillen rund, different, rechts eng, links
iiber mittelweit. Augenhintergrund rechts nicht zu priifen, links ohme patho-
logischen Befund. Unregelmdssiger, fibrillarer Tremor der Zungs; lallende
Sprache; -stdsst fast nur unartikulierte Laute aus. Rechts Fazialisparese.
Patellarreflexe sehr lebhaft; rechts stirker wie links. Gesteigerie Achilles-
sehnenreflexe. Rechts Babinski vorbanden und Andeutung von Fussklonus,
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Kein Oppenheim. Reflexe der oberen Extremitéten rechts lebhaft, links schwach.
Der rechte Arm hiingt herab, vermag nicht gehoben zu werden, dabei leicht
spastisch. Linker Arm in Ordnung. Das rechte Bein ist meist in Hiift- und
Kniegelenk gebeugt; leichte Spasmen. Bei willkiirlichen Bewegungen lebhafte
tremorartige, unregelmissige Zuckungen, die auch auf den rechten Arm uber-
ziehen. Linkes Bein wird aktiv und passiv gut bewegt. Gang schleppend,
mithsam; techtes Bein federnd. Hypalgesie der unteren Extremititen. Liegt
mit stumpf-traurigem Gesichtsausdruck da. Kiimmert sich um nichts; sieht bei
Fragen verstindnislos um sich. Bringt einige unartikulierte Laute vor (,wa,
wa“). Setst jedem Versuch, ihn zu untersuchen, einen sinnlosen Wider-
stand entgegen; beginnt zu schreien. Mitunter treten dabei lebhafte, unregel-
missige Zuckungen der rechisseitigen Extremititen auf. Leichter Dekubitus.
Unreinlich. .

2. Dezember. Stumpf; stéhnt vor sich hin. Fasst Fragen. anscheinend
nicht auf, ‘

(Name) ,he — he®.

(Heissen Sie 8.?) ,ja* (leise).

(Krank?) ,ne. ‘ ‘

(Schmerzen?) ,nei“. Dann keine Antwort mehr. Vorgehaltene Gegen-
sténde beachtet er nicht. Bei Aufforderung, die Zunge zu zeigen, bffnet er den
Mund, verschliesst ihn sofort wieder und hilt ihn krampthaft geschlossen. An-
dauernd unreinlich; zunehmender Dekubitus.

4. Dezember. Stumpf. Ratloser, ingstlicher Gesichtsausdruck; benommen;
fasst Fragen anscheinend nicht auf; stohnt, dchzt. Mitunter fremorartige
Schiittelbewegungen in den rechten Extremitdten. Korperlicher Befund unver-
andert. Retentio urinae.

20. Dezember. Verfillt immer mehr; schluckt nur flissige Nahrung.
Bringt hin und wieder einige unartikulierte Laute heraus; reagiert auf nichts.
Die spastische Parese der'rechien Extremititen ist in den letzten Tagen stirker
geworden. Am  Nachmittage Anfall von Bewusstlosigkeit mit klonlschen
Zuckangen der rechten Korperhéifte.

21. Dezember. Seit dem Anfalle stark verfallen, aber weniger benommen
als bisher. Die kirperlichen Storungen haben sich rnicht wesentlich verdindert.
Nach einem weiteren Anfalle tritt unter den Erscheinungen zunehmender Herz-
schwiche Exitus ein.

Sektionsbefund des.Gehirns: Gewicht 1320 g. Schideldach asym-
metrisah, leicht. Kompakta spérlich, Spongiosa etwas besser entwickelt. Lings-
blutleiter enthalten schmieriges Kruorgerinnsel und fliissiges Blut. Dura zeigt
iiber den Hemisph&ren mittlere Spannung. Beim Erdffnen entleert sich beider=
seits eine méssige Menge einer leicht getriibten Flissigkeit. Durainnenfliche
ohne Befund. Weiche Hiute iber den Zentralwindungen stark milchig-sulzig
getriibt und verdickt, weniger tber den tbrigen Partien der Konvexitit. Die
Basis am meisten zwischen Chiasma, Fossa Sylvii und Pons stark sulzig,
milchig.  Grosse Gefisse der Basis zart. Seitenventrikel stark erweitert, ent-
halten sehr reichlich klare, hellgelbe Fliissigkeit. Ependym zeigt zahlreiche;

Archiv f, Psychiatrie. Bd. 47, Heft 3. 88
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feine Granulationen, Thalami flach. Im IIL. Ventrikel zarte, im IV. grobe Gra-
nulationen. Windungen leidlich gut entwickelt, iber dem Stirnhirn vielleicht
ein wenig schméler als normal. Substanz der Hemispharen fest, méssig durch-
feuchtet; klaffende Gefisse in mittlerer Menge. Rinde blass, in den vorderen
Partien relativ schmal. Grosse Ganglien ohne Herde. Kleinhirn, Briicke und
verlangertes Mark ohne Befund.

Mikroskopischer Befund., Grosshirn: Pia verdickt und stark in-
filtriert, besonders in der Umgebung der grossen Gefisse. Die Infiltrationen
bestehen aus Plasmazellen in stark {iberwiegender Mehrzahl, aus Plasmazellen
in regressiven Verdnderungen, vereinzelten Mastzellen. Sehr wenige Lympho-
zyten. Rinde zeigt starke Zell- und Gefdssvermehrung bei schwacher Ver-
grosserung. Zellarchitektonik an vielen Stellen deutlich gestort; Ausfall von
Ganglienzellen. Besonders die mittelgrossen Gefiisse der Rinde sind in ihren
Lymphscheiden mit Plasmazellen umgeben. Vereinzelte Lymphozyten und
Mastzellen. Viele Kapillarschlingen, Sprossen und gewucherte Intimakerne.
Im Mark sind die Infiltrationserscheinungen weniger lebhaft, jedoch auch
deutlich.

Kleinhirn: Pia infiltriertt vornehmlich mit Plasmazellen, Desgleichen
starke Infiltration der Gefdssscheiden des Marks. Sichtbarer Ausfall von Pur-
kinjezellen in den oberflichlichen Windungen. Auch hier wurden wieder
mehrere doppelkernige Purkinjezellen gefunden.

Fall 6.1)

16 Jahre altes Madchen X. X. wurde am 11. Juli 1903 in die Provinzial-
Heilanstalt Galkhausen aufgenommen. Die Mutter hat an Dementia paralytica
gelitten. Sie war bis zu ihrem Tode (1904) in einer Irrenanstalt. Sie soll in
gliicklicher Ehe gelebt haben seit 1875. Der Vater soll gesund sein. Ein Bruder
der Mutter hat in der Jugend Chorea major gehabt. Unsere Kranke soll in den
ersten Lebenswochen eine weitgehende Lihmung der Arme gehabt haben;
pfriih Zellgewebsgeschwiire“. Sie genoss bis zum 13. Lebensjahre Schul-
unterricht, aber mit missigem Erfolge. Im 6. Lebensjahre Fall auf den Kopf
(Narbe an der rechten Stirnseite). Seitdem anhaltende Kopfschmerzen, die in
der letzten Zeit nachgelassen haben.

Befund bei der Aufnahme: XKleines, sehr schwichlich gebautes, ganz
unentwickeltes Madchen von kindlichem Habitus. Gesichisfarbe und Schleim-
hiute Husserst blass. Schédel etwas breit, hydrokephalisch. Pupillen sehr
weit, beiderseits gleich, reagieren aufLicht und bei Akkommodation. Die Zunge
wird gerade hervorgestreckt, zittert in toto und fibrilldr. Sprache etwas an-
stossend, stotternd. Starker Tremor der oberen Extremititen. Patientin ist
sehr unsicher auf den Beinen; schwankt stark beim Stehen mit geschlossenen
Augen und Fiissen; geht sehr unsicher, trippelt, schwankt etwas nach den

1) Fir die Ueberlassung dieses Falles bin ich Herrn Direktor Dr.Herting -
Galkhausen zum grossten Danke verpflichtet.
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Seiten hiniiber. Ueber ihre Persounlichkeit, den Ort, ist sie einigermassen
orientiert, @iber die Zeit nicht. Sie antwortet prompt auf alle Fragen. Sie hat
die meisten im téglichen Leben ndtigen Begriffe, besitzt auch eine gewisse
Schulbildung. Ihr geistiges Niveau entspricht etwa einem Kinde von 7 bis
8 Jahren. Die Stimmung ist meist gut, sie ist willig, versucht alle Auftrige
auszufiihren.

20. August. Bisher mitunter unreinlich. Ist sehr hilflos; fillt Gfters hin
und verletzt sich.

4. April 1904. Recht unsicher auf den Beinen; fallt dfters hin.

13. Juli. Anfall mit Zusammenstiirzen, Bewusstlosigkeit, Schaum vor dem
Munde. Zuckungen wurden nicht beobachtet. Nach dem Anfall leicht ver-
wirrt, befolgt aber Aufforderungen richtig., Kann kaum ein verstindliches
Wort sprechen.

14. Juli. Sie versucht zu sprechen, ist aber nicht verstindlich.

August. Hat immer noch kein verstindliches Wort gesprochen. Auf-
forderungen befolgt sie sofort. Bei Anrede schiittelt sié den Kopf,

' Februar 1905. In letzter Zeit sehr iibellaunig; hat keine Ruhe, liuft aus
einem Zimmer ins andere.

21. Juni. Sammelt alles Mdgliche. Nach wie vor apathisch. Fragen
nach ihrem Befinden beantwortet sie mit einer Handbewegung nach der Stirn.

30. Juni, Féngt an zu sprechen:

2. Juli. Begriisst den Arzt mit richtiger Anrede.

15. Oktober. Die Ataxie wird immer hochgradiger, so dass Patientin das
Bett hiiten muss, da sie sonst jeden Augenblick binfailt. Eine kérperliche
Untersuchung ergisbt: Rechte Pupille grosser wie die linke, Reaktion fiir
Lichteinfall beiderseits aufgehoben. Linker Fazialis schwacher innerviert als
der rechte. Die Zunge kann nicht iiber die Zahureihe vorgebracht werden; sie
‘weicht im Munde nach rechts ab. Patellar- und Achillessehnenreflexe stark
gesteigert. Aktive Motilitdt durch spastische Ataxie erheblich beemtraohtlgt
sowohl in den Armen wie in den Beinen.

16. Dezember. Bei dem Versuch sich aufzustellen, sinkt sie sofort zu-
sammen. Wiihlt im Bettzeug. - Sie kann kaum ein verstiindliches Wort hervor-
bringen; jedoch wechselt die Sprachstdrung sehr in ihrer Intensitit.

7. Februar 1906. Anfall mit klonischen Zuckungen der linken Kérper-
halfte.

25. Februar. Wiederum ein Anfall.

23. Mérz. Beine in Hift- und Kniegelenken leicht kontrakturiert. Stets
unreinlich.

5. April 1907, Unveré‘mdért; dement, vergniigter Stimmung.

3. Mai. Starke, uniiberwindliche Kontrakturstellung in maximaler Beu-
gung aller Gelenke an beiden Beinen. Ataxie beider Arme, daneben Spasmen.
Im brigen keine wesentlichen Veriinderungen im kirperlichen Befunde.

83
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Patientin spricht seit Monaten kein Wort mehr; schreil mitunter laut. In den
letzten Monaten starker krperlicher Verfall. Zunehmender Dekubitus; extreme
Abmagerung.

11. Januar 1908. Exitus letalis.

Mikroskopischer Hirnbefund, Stirnhirn: Pia verdickt, gegen die
Rinde gut abgegrenzt; allenthalben Infiltrationen, bestchend aus Plasmazellen,
Plasmazellen in regressiven Veriinderungen und Kérnchenzellen, die an
sinzelnen Stellen gehfuft zusammenliegen. Rinde: Zellarch1tekton1k an den
meisten Stellen noch leidlich gut erhalten, jedoch Ausfall von Ganglienzellen
in einzelnen Gegenden deutlich. Starke phagozytare Erscheinungen der Zellen.
Viele befinden sich im Zustande der Chromatolyse oder Sklerose. In der Um-
gebung der Gefisse starke Pigmentablagerung; die Gefiisse selbst zeigen in
ihren Lymphscheiden deutliche Infiltrationen mit Plasmazellen. Missige
Wucherungserscheinungen sind nachweishar; grosse, geschwollene Intimakerne;
Spangenbildungen im Volumen einiger kleinerer Gefdsse. Gefisse des Marks
gleichfalls mit Plasmazellen umgeben. Gliawucherungserscheinungen,

Kleinhirn: Infiltrationserscheinungen auffallend gering. Im ibrigen
derselbe Befund wie bei den vorhergehenden Féllen. Auch hier wurden
wieder in allen angefertigten Kleinhirnschnitten mehrere doppel-
kernige Purkinjezellen gefundén.

Gehen wir in einer kurzen, zusammenfassenden Betrachtung der
klinisch interessanten Merkmale dieser Fille zunichst anf die Hereditits-
verhiltnisse ein, so verdienen vor allen die beiden ersten besondere Er-
wihnung. Es handelte sich hier um zwei Briider, die einen gemein-
samen paralytischen Vater hatten. Der iiltere von beiden erkrankte mit
etwa 26 Jahren, der um 13 Jahre jiingere im 14. Lebensjahre an pro-
gressiver Paralyse. Man konnte also hier von einem ,familiiren* Auf-
treten der Paralyse sprechen, worauf ja Nonne?l) ein besonderes Gewicht
legt bei seiner Auffassung, dass die Eigenart des Syphilisgiftes es sei,
die die Gruppenerkrankungen syphilogener Nervenkrankheiten schiaffs.
Auch der Fall 6 zeichnete sich dadurch aus, dass die Mutter der
Kraoken paralytisch war. Paralyse in der Aszendenz scheint gerade
bei den juvenilen Formen hiufiger vorzukommen. Alzheimer?) hatin
7 Fillen — nach seiner Berechnung in mehr als 25 pCt. derjenigen
seiner Falle, itber deren Familienverhiltnisse Genaueres bekannt war —
progressive Paralyse der Eltern festgestellt. Striussler3) erwihnt sie

1) Syphilis und Nervensystem. 2. Aufl. S. 83.
2) Allgemeine Zeitschr. f. Psych. Bd. 52.
3) Jabrbiicher f. Psych. 1906.
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in zwei Fiéllen; bel dem ersten war die Mutter, bei dem zweiten der
Vater an Paralyse erkrankt. Ferner entnahm ich aus der Arbeit von
Rondoni?), dass Mott (Archiv of neurology 1900) in seinen 22 Fillen
von juveniler Paralyse dreimal progressive Paralyse des Vaters angab.

Im Fall 4 bestand gleichfalls eine schwere neuropathische Be-
lastung; der Vater litt angeblich an Epilepsie und starb verblddet; die
Mutter wird als ,sehr nervis® bezeichnet. Beim Fall 3 und 5 war von
erblicher Belastuug nichts bekannt.

In ihrer geistigen Entwickelung zuriickgeblieben waren von unseren
Fallen drei Kranke, wovon der Fall 2 wohl als eine villige Idiotie zu
betrachten ist. Die Erscheinung, dass solche Kinder, die spiter an Para-
lyse erkranken, von vornherein geistig zuriickgeblieben sind, ist ja eine
recht hiufige und. wird in der Literatur allenthalben erwihnt. Hirschli
gibt an, dass 45 pCt. der Kinder vorher geistig minderwertig waren.

Der Beginn der paralytischen Erkrankung setzt fiir gewdhnlich um
die Mitte des 2. Jahrzehntes ein (Alzheimer, Tiry, Hirschl).

Hiervon wich wesentlich in unseren Fillen nur der erste ab. So-
weit aus der Vorgeschichte zu ersehen war, manifestierte sich seine
Krankheit erst im Alter von 26 Jahren, wihrend er bis dahin gute
Fahigkeiten entwickelt haben soll. Bedenkt man indes einerseits, dass
" Erbebungen nach luetischer Infektion negativ ausfielen, er selbst ein
fleissiger und solider Mensch war, sehr frith  (im Alter von 23 Jahren)
heiratete und drei gesunde Kinder zeugte, andererseits aber, dass sein
Vater paralytisch war, sein Bruder in den ersten ~Lebensjahren an
»ndssendem Kopfausschlage® litt, ,blodsinnig* war und schliesslich im
14. Lebensjahre ebenfalls an Paralyse erkrankte, so diirfte man wohl
berechtigt sein, seine paralytische Erkrankung. auf das Konto der er-
erbten Lues zu setzen. Auf den Umstand allein, dass bei ihm die
Paralyse verhiltnismissig spit einsetzte, brauchen wir kein allzugrosses
Gewicht zu legen, da schon des ofteren in der Literatnr [Alzheimer?),
Lalanne3)] Falle erwihnt worden sind, wo bei hereditir Luetischen
auch noch in den zwanziger Jahren Paralyse einfrat.

In dem psychischen Verhalten withrend der Krankheit fiel vor allem
die schnell fortsehreitende Demenz auf. Affektstérungen traten im Ver-
gleich zur Paralyse Erwachsener in den Hintergrund. Nur im Fall 2
wurde gegen Ende der Erkrankung ein ,sehr schneller Stimmungs-
wechsel“ beobachtet. - Es scheint sich hier um jenen plotzlichen, ganz

1) Arch. f. Psych. Bd. 45, H. 3.
2) Allgemeine Zeitschr, f. Psych. Bd. 52.
3) Neurol. Zentralblatt. 1904, Referat, S.232.
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unmotivierten, zwangsartigen Stimmungswechsel zu handeln, auf den
wir schon in unserer fritheren Verdffentlichung besonders aufmerksam
gemacht haben. Auch Sinnestiuschungen oder Wahnideen wurden nicht
besonders beobachtet. Nur im Fall 5 finden wir ziemlich zu Beginn
der Hrkrankung einige schwichliche Verfolgungsideen erwihnt. Der
Verlauf der psychischen Erkrankung war also in unseren Fillen dem-
nach der, wie er gewdhnlich bei der juvenilen Paralyse zu sein pflegt:
Eine schnell fortschreitende Demenz bis zur volligen Verblodung mit
zeitweiligen, meist leichteren Erregungszustinden.

Besonders stark hervortretend sind jedoch die so friih einsetzenden
schweren motorischen Stérungen. Wir fanden in unseren simtlichen
Fallen meist gleich zu Beginn der Erkrankung , Unsicherheit im Gang*,
pLéhmung der Beine“, ,starken Tremor beim Greifen“ angegeben. So
kommt es denn verhiltnismissig recht frihzeitiz zu einer volligen
korperlichen Hilflosigkeit. Hierin scheint mir ein bemerkenswerter
Unterschied gegeniiber der Paralyse Erwachsener zu bestehen, wo diese
hohen Grade von Funktionsstdrungen doch in der Regel nur im End-
stadium der Krankheit zur Beobachtung kommen. Striussler!) und
Verfasser haben bereits frither besonders darauf hingewiesen.

Spastische Erscheinungen traten besonders im Fall 4 und 5 auf.
Im ersteren wurden sie im rechten Arm und beiden Beinen beobachtet,
im letzteren waren sie halbseitiz. Auch im Fall 6 ist 6fters von Spasmen
die Rede.

Krampfanfille kamen in vier Fillen zur Beobachiung, jedoch
scheinen sie nur im Falle 4 und 6 hiufiger aufgetreten zn sein. Alz-
heimer?) bezeichnet die Hiufigkeit der paralytischen Anfille als eine
Eigentiimlichkeit der juvenilen Paralyse.

Die Kniesehnenreflexe waren in fiinf Fillen gesteigert, fehlten in
einem Falle (2). Bedenkt man indes, dass im letzteren Falle schon seit
mehreren Jahren Kontrakturen in den Kniegelenken bestanden, so diirfte
er fir eine Beurteilung ungeeignet sein. Das Babinski’sche Zeichen
war in einem Falle (5) als positiv (rechts) angegeben, in einem anderen
stand die grosse Zehe des linken Fusses in dauernder Babinski-
Stellung, ohne dass das Phinomen selbst auszulésen war; in einem
dritten Falle war es als negativ angegeben; 3 Falle enthielten . keine
Angaben hiertiber.

Betrachten wir nur zunichst die makroskopischen Veriinderungen
des Gehirns, so finden wir in drei von unseren 5 Fillen (im Falle 6

1) Jahrbiicher f. Psych. 1906,
2) Allgemeine Zeitschr, f. Psych. Bd. 52.
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war uns das Sektionsprotokell nicht zuginglich), dass das Hirngewicht
ganz erheblich vor dem Durchschnittsgewicht zuriicksteht, das man dem
Alter entsprechend erwarten miisste. Das Gewicht des Gehirns mit
Ventrikelfliissigkeit betrug im Fall 2 915 g, im Fall 3 910 g und im
Fall 4 950 g. Diese auffallend niedrigen Hirngewichte sind wohl so zu
erklaren, dass einerseits das wachsende Organ durch Schidlichkeiten,
die entweder auf die hereditire Lues oder auf das friihzeitige Ein-
setzen der eigentlichen paralytischen Erkrankung zurtickzufiihren sind,
in seiner normalen Entwickelung gehindert wird, dazu andererseits aber
noch die nachfolgende Atrophie hinzutritt, die der paralytische Prozess
schlijesslich bewirkt.

Im dbrigen entsprechen die Befunde im Weseuntlichen dem Ver-
halten bei der Paralyse Erwachsener. Nur auffallend war in allen
Fillen die sehr starke Erweiterung der Seitenventrikel, die besonders
im Fall 8 ausserordentlich hochgradig war, meist verbunden mit einem
starken Hydrocephalus internus. Diese starke Erweiterung der Seiten- -
ventrikel scheint also bei den juvenilen Formen viel hduflzer vorzu-
kommen wie bei der Paralyse Erwachsener, soweit unsere 5 Fille eine
Beurteilung hievfiir zulassen. Naeckel) hat die Haufigkeit dieses Be-
fundes bei der Paralyse Erwachsener mit 14,6 pCt., Kaes?) mit 24,89 pCt.
angegeben. Im Fall 1 fand sich ausserdem im linken Hinterhaupt-
lappen eine etwa kirschgrosse Erweichung der Marksubstanz, im Falle 2
subdurale hiimorrhagische Membranen.

Fassen wir die Befunde bei der mikroskopischen Untersuchung
kurz zusammen, so kommen wir zu dem Ergebnis, dass sich im Grosshirn
simtlicher Fille die charakteristischen Zeichen einer progressiven Para-
lyse nachweisen liessen. Wesentliche Abweichungen von dem histo-
logischen Krankheitsbilde der Paralyse Erwachsener waren nicht festzu-
stellen. In dem friiher von mir verdffentlichten Falle von juveniler
Paralyse habe ich die besonders lebhaften und ausgedehnten Infil-
trationserscheinungen mit einer anffallend starken Beteiligung der Lympho-
zyten hervorgehoben, ein Befund, der mit dem von Straussler vollig
iibereinstimmte. Hier habe ich jedoch diese feineren Abweichungen nicht
konstatieren konnen. Nur sei es kurz erwihnt, dass im Fall 1 die In-
filtrationserscheinungen an den Gefiissen der Grosshirnrinde sehr lebhaft
waren. [all 4 enthielt sehr viele Mastzellen.

Das Gleiche kinnen wir von den paralytischen Verinderungen
des Kleinhirns sagen. Nur im Fall 4 iiberwogen die Lymphozyten in

1) Allgemeine Zeitschr. f. Psych. Bd. 57, 1906.
2) Allgemeine Zeitschr. f. Psych. Bd. 51.
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der Pia an Zahl die Plasmazellen. Hervorheben mochten wir noch die
starke Gliawucherung iber der Kormerschicht in der Hohe der grossen
Ganglienzellen, Hier fand sich allenthalben ein mehrschichtiger Wall
von runden Gliakernen pallisaden{érmig angeordnet. Am stirksten war
das Kleinhirn des Falles 4 davon betroffen. Eine ebenso allgemeine
Erscheinung bei den histologischen Befunden war der starke Ausfall von
Purkinjezellen an den unter der Oberfiiche gelegenen Windungen, so
dass an - einzelnen im ganzen nur 1 bis 2 Zellen, im Fall 4 sogar
Windungen ohne jede Purkinjezelle angetroffen wurden.

Krankbafte Verinderungen regressiver Art fanden sich an den
Purkinjezellen im allgemeinen sehr selten. Diese Zellen scheinen iiber-
haupt, wie unter anderen Obersteiner!) betont, im ganzen weniger zu
Degenerationsprozessen geneigt zu sein, als beispielsweise die Rinden-
zellen des Grosshirns. Fett- und Pigmentdegeneration ist nach Ober-
steiner deshalb dusserst selten. So fanden wir auch in unseren Fillen
als besonders hervortretende Form der Degeneration nur eine ausgedehnte
Vakuolisation der Purkinjezellen. Die Vakuolen liegen entweder als
kleine, scharf umgrenzte, kreisrunde Gebilde mitten im Protoplasma der
Zelle, oder aber sie wolben sich als grosse, blasige Gebilde vor und
iiberragen die Zelle selbst bei weitem an Grosse. Schliesslich findet
man ganz verinderte Gebilde, wo die Hauptmasse nur aus mehreren
durch schmale Protoplasmabriicken getrennten, grossen Hoblungen be-
steht, und die Zelle selbst als kleiner Rest mondsichel- oder hauben-
formig daransitzt. Es kann hierbei zu ganz grotesken Bildern kommen.
Diese Vakuolisation der Purkinjezellen scheint gerade bei der juvenilen
Paralyse hiufiger vorzukommen. Hier waren es die beiden ersten Fille,
die diese Zellverinderung besonders hiufig zeigten; ebenso verhielt es
sich damit bei dem frither von mir veroffentlichten Fall. Auch Rondoni
hebt diese Degenerationsform der Purkinjezellen in seinem ersten Fall
von juveniler Paralyse hervor.

Wir wollen jetzt eine Verinderung an den Purkinjezellen besprechen,
auf die wir unsere besondere Aufmerksamkeit richten miissen, weil sie
in allen Fillen die gleiche ist und ihr somit eine prinzipielle Be-
deutung fiir nnsere Anschaunung von der Entstebung der progressiven
Paralyse zuzukommen scheint. Es ist dies die Mehrkernigkeit in
den Purkinjezellen. Es waren in samtlichen Fallen die Purkinje-

1) Bau der nervosen Zentraldrgane. 1892.
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zellen in grosserer oder ‘geringerer Anzahl mit . zwei Kernen versehen.
Namentiich in den beiden ersten Fallen war diese Erscheinung so hiufig,
dass wohl in jeder Windung mehrere doppelkernige Zellen aufgefunden
wurden. Die Kerne waren gut. entwickelt, hatten deutliche Kern-
membranen und Kernkdrperchen. Die Zellen selbst waren gut differenziert,
hatten gute Nisslsche Schollenbildung und wichen in Grisse und Ge-
stalt von mnormalen nicht wesentlich ab (Fig. 1). Die beiden Kerne
konnen innerhalb der Zelle die verschiedensten Lagen annehmen.  Die
haufigste Anordnung ist wohl die, dass die beiden Kerne in querer
Richtung zur Lingsachse der Zelle liegen, wie bei der zugehorigen
Abbildung. Wir trafen sie jedoch auch in schriiger und Lingsrichtung
angeordnet.

In unseren Fillen (1 u. 2) fanden sich &fters sogar dreikernige-
Purkinjezellen. Man sieht in Fig. 2 eine grosse Zelle von dreieckiger
Form, die drei grosse Kerne mit deutlichen Kernmembranen und grossen
Kernkorperchen enthilt. © Die Kerne heben sich als helle Kreise von
dem gut entwickelten, mit Nisslschen Schollen versehenen Protoplasma
der Zelle ab, wihrend die Kernkérperchen simtlich etwas exzentrisch im
Kern liegen. Auch die dreikernigen Purkinjezellen sind durchweg gut
differenziert, iiberragen aber an Grosse meist die anderen Zellen (ein-
und zweikernige). Die drei Kerne waren mitunter auch in ihrer Grdsse
verschieden. So sahen wir einmal ein Bild, wo der dritte Kern, der
zwischen den beiden anderen, weit auseinanderliegenden lag, nur etwa
halb so gross war wie diese. Ein anderesmal fanden wir eine ganz lang
gestreckte Purkinjezelle, wo alle drei Kerne genau in der Lingsrichtung
der Zelle hintereinander lagen. ‘ ‘

Es fragt sich nun, wie wir diese Befunde der Mehrkernigkeit in
den Purkinjezellen zu deuten haben. Die Wahrscheinlichkeit, dass der
paralytische Prozess diese Verinderung gewissermassen als Reiz- oder
Wucherungserscheinung “hervorrufen konnte, miissen wir ablehnen, da
nach unseren heutigen Anschauungen [Donatson, Alzheimert) Scholz
und Zingerle?] Nervenzellen jedenfalls nach der Geburt nicht mehr
gebildet werden, vielmehr ihre Vermehrungsfihigkeit schon in der Em-
bryonalzeit einbiissen. Dazu kommt noch, dass mehrkernige Nerven-
zellen schon des ofteren bei Gehirnen (Idiotie, Kretinismus) gefunden
wurden, wo ‘keine entziindliche oder paralytische Prozesse vorlagen

1) Histologische Studlen Jena 1904. S, 54.
2) Zeitschr. fur die Erforschung des jugendlichen Schwachsmne& 3. Bd
4, Heft,
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[H. Vogt?), Scholz u. Zingerle?) u. a]. So haben auch die Autoren
(Straussler, Rondoni u. a.), die bisher iiber die mehrkernigen Pur-
kinjezellen bei der juvenilen Paralyse berichteten, diese Erscheinungen
als Entwicklungsstérungen aufgefasst, die auf eine bereits wibrend des
intra-uterinen Lebens einwirkende Schidlichkeit zuriickzufiihren sind.
Dass bei den juvenilen Paralysen die ererbten luetischen Gifte als die
entwicklungshemmende Ursache anzusehen sind, ist wohl als sicher an-
zunehmen, da wir ja wissen, dass gerade der ererbten Lues eine Haupt-
rolle zukommt bei den Erkrankungen und Entwicklungshemmungen des
Zentralnervensystems der Nachkommenschaft (Rumpf, Nonne, II-
berg u. a.). Ersterer gibt das Prozentverhiiltnis von Affektionen des
Nervensystems bei hereditirer Lues auf 13 pCt. an.

Das Zustandekommen der mehrkernigen Zellen wire also so zu
erkliren, dass in einer Zeit des embryonalen Lebens, in der normaler
Weise lebhafte Teilungsvorginge der Zellen stattfinden, diese durch die
toxische Schadlichkeit auf irgend einer Stufe fixiert werden, so dass
beispielsweise eine zweikernige Zelle, die unter normalen Verhiltnissen
durch weitere Entwicklungsvorginge sich schliesslich in zwei selbstindige
Zellen umwandeln wiirde, eben auf dieser Stufe stehen bleibt. Nach
Rondoni kénnen sich trotzdem nacbher die verschiedenen Bestandteile
der so auf dieser Stufe stehen geblicbenen Zelle auf Grund des Gesetzes
der unabhingigen Differenzierung der Teile (v. Monakow, H. Vogt)
weiter ausbilden, so dass die urspriinglich embryonale zweikernige
Zelle einen fertigen Charakter annimmt und sich in nichts, wie nur
dadurch, dass sie zwei Kerne besitzt, von einer normal ausgebildeten
Zelle unterscheidet. Je nach dem Zeitpunkte, wo die hemmende Wirkung
bei diesen Teilungsvorgingen der Zellen einsetzt, werden wir auch ver-
schieden weit vorgeschrittene Stufen fixiert finden. Dies gibt uns eine
Erklarung fiir die folgenden Erscheinungen an den Purkinjezellen.

Es fanden sich in mehreren Fillen (1., 8., 4.) Purkinjezellen, wo
die beiden Kerne weiter auseinanderstanden, die Zelle selbst eine lang
gestreckte Form angenommen hatte und bereits eine Einschniirung in
ihrem Protoplasma zu sehen war. In anderen Fillen war die Trennung
des Protoplasmas schon weiter vorgeschritten, so dass man bereits zwei
selbstindige Zellen mit je einem Kern erkennen konnte, die nur noch
mit einem kleinen Saum ihres Plasmas zusammenhingen. Schliesslich

1) Arbeiten aus dem Hirnanatomischen Institut Ziirich. Mendels Jahres-
bericht 1905, Referat.

2) Ueber Gehirnverdnderungen bei Kretinismus. Zeitschr, fir die Er-
forschung des jugendlichen Schwachsinnes., 3. Bd. Heft 4.
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sehen wir wieder zwei ganz dicht beieinanderliegende Zellen, wo bereits
eine vollige Trennung stattgefunden hatte. Wir werden nicht fehl-
gehen, wenn wir auch diese Synzytien als Entwickelungsstérungen auf-
fassen. In diesen Fillen hiitte dann die hemmende Wirkung die Zellen,
die im Begriffe standen, sich vbllig zn trennen, in einem spiiteren Sta-
dium dberrascht und in den verschiedenen Phasen fixiert. Wir haben
versucht an den Figuren 3—7 diese Bilder in Photographien wieder-
zugeben. Fig. 8 zeigt von diesen Abbildungen das friiheste Stadium
der Synzytienbildung. Die doppelkernige, langgestreckte Purkinjezelle
hat bereits in der Mitte eine deutliche Einschniirung, so dass das ganze
Gebilde eine biskuitformige. Gestalt besitzt. Beide Kerne sind von un:
gefihr gleicher Grosse, von denen der eine ein deutliches Kernkorperchen
in sieh birgt, wihrend bei dem anderen dieses im Schnitt nicht mitge-
troffen ist. Das Protoplasma zeigt gute Nisslsche Schollen, nach rechts
(im Bilde) zieht ein langer Fortsatz. Fig. 4 stellt ein etwas weiter vor-
geschrittenes Stadium der Zellteilung dar. Man sieht hier zwei gut
ausgebildete Purkinjezellen mit zwei nach entgegengesetzter Richtung
verlanfenden Fortsitzen. Thr Protoplasma ist in der Mitte noch zu-
sammenhingend, ihre Kerne liegen in einer Ebene, sind gut ausgebildet
und tragen ein deutliches Kernkorperchen und Kernmembran. Bei Fig. 5
ist der Trennungsprozess abgelaufen. Die Zellen liegen nur noch dicht
beieinander; ihr Protoplasma ist deutlich getrennt, so dass sie als zwei
selbstiindige Gebilde imponieren. Beide tragen einen deutlichen runden,
ziemlich grossen Kern, der auf der Abbildung leider nicht deutlich zu
erkennen ist.. Der Fortsatz der einen Zelle (links) ist weithin zu ver-
folgen, wihrend der andere (rechts) unter der benachbarten Zelle ver-
schwindet. Fig. 6 und 7 geben dieselben Zellen wie in Fig. 5 und 6
in stirkerer Vergrdsserung wieder.

Diese Synzytien, deren Vorkommen bei der juvenilen Paralyse zuerst
von Rondonit) und vom Verfasser2) festgestellt worden ist, finden sich
ausserdem in der Literatur hiufiger in den histologischen Befunden bei
Idiotie und Kretinismus angegeben. So fanden Scholz und Zingerie3)
im Grosshirn baufig ,,2 Zellen ganz dicht aneinandergelagert, als ob sie
aus einer Zweiteilung einer Zelle entstanden wéren“. Sie scheinen diese
Befunde in demselben Sinne aufzufassen wie wir.

Als Beweis dafiir, dass solche Bilder,jwﬁie wir sie oben beschrieben,

1) Archiv f. Psych. Bd.45. Heft 3.

2) Archiv f. Psych. Bd. 45. Heft 2.

3) Zeitschr, fir des Erforschung des jugendlichen Schwachsinnes. Bd. 3.
Heft 4. :
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in dem embryonalen Gehirn hiufiger beobachtet worden sind, fiihrt
Rondoni einen Fall von Gierlich und Herxheimer an, wo bel
einem 6—7monatigen Embryo in der Zentralwindung viele Pyramiden-
zellen in synzytialem Verbande zusammenhingen. Wir konnen durch
unsere Untersuchungen, die wir ganz unabhiingig davon an Rinder-
embryonen vorgenommen hatten, dies bestitigen. Hier sehen wir im
Zentralnervensystem dieser Embryonen ganz dhnliche Zellverbinde unter
normalen Verhiltnissen, wie wir sie bei der juvenilen Paralyse
pathologisch fixiert antrafen. Die Figuren 8—11 migen dies er-
lautern. Fig. 8 zeigt uns ein Synzytium von 8 Ganglienzellen aus der
Oblongata eines 8monatigen Rinderembryos. Fig. 9 wie §8; nur stirker
vergrossert. In Fig. 10 sehen wir eine grosse Nervenzelle aus der
Oblongata eines 8monatigen Rinderembryos, in der die beiden Kerne
weit auseinanderstehen. Eine Trennung des Protoplasmas konnte nicht
festgestellt werden. Schliesslich gibt uns Fig. 11 ein Syneytium von
Nervenzellen wieder aus der Grosshirnrinde eines 8monatigen Rinder-
embryos.

Eine dritte Art, wiesich an den Purkinjezellen feinere Entwickelungs-
storungen des Gehirns dokumentieren, ist ihre Verlagerung in eine ihr
nicht zugehorige Schicht. Wir wissen ja, dass die Purkinjezellen unter
normalen Verhiltnissen in einschichtiger regelmissiger Lage die Korner-
schicht des Kleinhirns umrahmen. Finden wir nun eine Purkinjezelle
aus dieser Lage wesentlich herausgeriickt, so miissen wir als Ursache
hierfiir eine Stérung im Schichtenaufbau der Kleinhirnrinde annehmen,
die auf entwickelungshemmende Einfliisse zuriickzufiihren ist. So fanden
wir auch hier wieder in vielen (1., 2., 4.) von unseren Fallen ausge-
sprochene Lageverinderungen der Purkinjezellen, wie wir sie frither
schon bei der juvenilen Paralyse festgestellt haben. Wir sehen z. B.
in Fig. 12 eine Purkinjezelle aus der Reihe in die Molekularschicht
herausgeriickt. Die Zelle hat genau dieselbe Grosse und das Aussehen
der benachbarten Purkinjezellen und trigt sonst keine pathologischen
Veriinderungen, Fig. 13 zeigt uns drei iibereinanderliegende Purkinje-
zellen. - Ihre Reihe steht fast senkrecht zum Rande (von links oben
nach rechts unten im Bilde verlaufend) der Kornerschicht, statt mit ihm
parallel zu laufen. Die unterste liegt noch in normaler Hohe, wihrend
die beiden dariiberstehenden weit in die Molekularschicht hineinragen.
Alle drei Zellen zeigten sich gut ausgebildet, hatten gut entwickelte
Nisslsche Schollen und deutlichen Kern; die oberste war dazu noch
doppelkernig. Mehreremale sahen wir auch eine grosse Zelle, die nach
Aussehen und Grosse einer Purkinjezelle entsprach, unmittelbar unter
oder gar in die Pia verlagert. Fig. 14 gibt uns eine so versprengte
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Zelle wieder. Sie liegl in der infiltrierten Pia. Rechts davon ein
grosseres Piagefass; links von ihr sieht man die Windung gegen die
Pia hin abgegrenzt. Sie hat eine dreieckige Form, gut ausgebildete
Nisslsche Schollen, einen grossen hellen Kern mit deutlichem Kern-
korperchen.

Solche Heterotopien von Nervenzellen sind des ofteren bei der
Tdiotie beschrieben worden. Verlagerungen von Purkinjezellen in die
Molekularschicht erwihnt Striussler®) bei einer Paralyse Erwachsener,
Scholz und Zingerle in ihren beiden Fillen von Kretinismus. Auch
Rondoni spricht in seiner Arbeit von einer , Ungleichheit des Niveaus“
in -der Anordnung der Purkinjezellen. Alle genannten Autoren scheinen
darin tbereinzustimmen, dass es sich hierbei um ein Zelchen einer ab-
normen Entwickelung handelt.

Wir miissen jetzt noch mit einigen Worten auf den Fall 2 ein-
gehen. Er nimmt insofern eine besondere Stellung ein in der Gruppe
unserer juvenilen Paralysefille, als sich bei ihm anch eine starke Mit-
beteiligung des Grosshirns an den Entwickelungstorungen feststellen
liess, wahrend sich in allen auderen Fillen diese nur auf das Kleinhirn
allein beschrinkten. Schon kiinisch zeichnete sich der Fall dadurch
von den iibrigen aus, dass bei thm von Jugend auf ein besonders hoch-
gradiger Schwachsinn, eine véllige Idiotie vorlag. - Mit diesem klinischen
Befunde -der Idiotie stehen nun unsere anatomischen Befunde am Gross-
hirn in Einklang. Es zeigte sich, dass die Grosshirnrinde sowohl in
dem Aufbau der Schichten als auch nach der Beschaffenheit der Zellen
selbst ganz erhebliche Entwickelungsstérungen darbot, so dass sie an
einigen Stellen einen noch ganz embryonalen Charakter trug. Wie wir
bei dem mikroskopischen Befunde ausfithrlicher geschildert haben, war
hier noch die Lingsreihenbildung der Zellen erhalten; die innere
Kornerschicht trat besonders deutlich hervor. Die Zellen selbst hatten
noch meist einen ganz unfertigen Charakter, zeigten die Neuroblasten-
form sowie vielfach doppelte Kerne und Synzytienbildung. Diese Be-
funde decken sich im grossen und ganzen mit denen, die schon hiufiger
bei. Gehirnen von Idioten, MikroZephalen und Kretinen erhoben worden
sind (Hammarberg, H. Vogt, Scholz u. Zingerle u. a.). Beson:
ders der Fall von Vogt?) hat viele Uebereinstimmungen mit dem
unsrigen. Wir haben es also hier klinisch sowohl wie anatomisch mit
einem Fall von Idiotie zu tun. Man kann wohl annehmen, dass dann

1) Jahrbiicher f. Psych. 1906. S. 92. :
2) H. Vogt, Ueber die Anatomie mikrozephaler Missbildungen. Referat.
Mendels Jahresbericht, 1905.
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erst viel spiter dieses durch die hereditire Lues in seiner Entwickelung
schwer geschidigte Gehirn von der paralytischen Erkrankung befallen
wurde. Dieser Fall bietet daher auch einen interessanten Beitrag fiir
die Auffassung von der hereditiren Syphilisitiologie bei der Idiotie, wie
dies namentlich von Binswanger und Ziehen hervorgehoben worden
ist. Hierauf kanu jedoch hier nicht niher eingegangen werden.

Wenn wir nun zum Schluss die Ergebnisse unserer Untersuchungen
noch einmal kurz zusammenfassen, so kdnnen wir folgendes feststellen:

Bei allen Fallen von juveniler Paralyse waren Ent-
wickelungsstérungen des Gehirns nachzuweisen. Sie waren
meist nur im Kleinhirn und zwar an den Purkinjezellen zu
finden. Diese Zellen hatten in grosser Hiaufigkeit zwei Kerne, in ge-
vingerer drei Kerne. Daneben fanden sich pathologisch fixierte Ueber-
gangsstufen der Teilungsvorginge in den verschiedensten Phasen, von
der einfachen Einschniirung des Zellprotoplasmas beginnend, bis zur
vollstiindigen Trennung der Zellen. Schliesslich fanden sich Stérungen
im Schichtenaufbau der Kleinhirnrinde, Verlagerungen der Purkinjezellen
in andere Schichten.

Wiahrend fir gewdhnlich das Grosshirn an den Ent-
wickelungsstorungen nicht merklich teilnabm, war doch in
einem Falle, der sich schon klinisch als Idiotie darstellte,
auch das Grosshirn mit schweren Entwickelungsstérungen
beteiligt, so dass es vielfach sowohl in dem ganzen Schichtenaufbau
als auch nach der Beschaffenheit der Nervenzellen einen embryonalen
Typus zeigte.

Auffallend ist, dass in allen Fillen von juveniler Paralyse, soweit
bisher die anatomischen Untersuchungen sich hierauf erstreckten, doppel-
kernige Purkinjezellen als feinere Erscheinungsformen von Entwickelungs-
storungen im Kleinhirn gefunden woarden. Wir erinnern an die heiden
Falle von Straussler, an den frither von mir verdffentlichten und an
die von Rondoni. Da wir sie nun hier auch wieder in simtlichen
6 Fallen in grosser Hiufigkeit angetroffen haben, so koénnte man an-
nehmen, dass diese Entwickelungsstérungen fiir das pathologisch-anato-
mische Krankheitsbild der juvenilen Paralyse geradezu charakteristisch
sind. Weitere Uutersuchungen miissten immerhin dariiber vollige Auf-
klarung verschaffen. Jedenfalls scheint das so hiufige Zusammentreffen
von Entwickelungsstorungen und paralytischer Erkrankung des Gehirns
zu beweisen, dass die hereditare Lues durch ihre entwickelungshemmende
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Wirkung auf das Organ einen giinstigen Boden sehafft fir die spiter
sich entwickelnde Paralyse, so dass wir geradezu von einer erhdhten
Disposition des Zentralnervensystems fiir diese Erkrankung sprechen
diirfen. Wir konnen nunmehr, wenn von einer ,ererbten Anlage® bei
der juvenilen Paralyse die Rede ist, die ja gerade fiir diese Erkrankung
immer besonders hervorgehoben worden ist, einen bestimmten Begriff
damit verbinden, der durch das Resultat unserer obigen anatomischen
Untersuchungen gegeben ist. ~Diese Entwicklungsstérungen gewinnen
also dadurch, dass sie als ein pridisponierendes Moment bei der Ent-
stehung der paralytischen Erkrankung eine solche entscheidende Rolle
spielen, eine prinzipielle Bedeutung.

Wir mochten an dieser Stelle betonen, dass wir die beschriebenen
Entwickelungsstorungen keineswegs fiir spezifische anseben in dem Sinne,
dass nur die hereditire Lues sie hervorrufen konnte; wir halten es viel-
mehr fir moglich, dass auch irgendwelche Schidlichkeiten anderer Art,
die auf das Zentralnervensystem wihrend seiner embryonalen Anlage
hemmend einwirken, gelegentlich einmal dieselben Entwicklungsstérungen
(Mebrkernigkeit der Purkinjezellen) wenn vielleicht auch nicht in so
ausgesprochener Weise hervorrufen konnten. So finden wir daher auch
hin und wieder einmal Ganglienzellen mit zwei Kernen in sonst nor-
malen Gehirnen, wo fiir hereditire Lues keine Anhaltspunkte vorliegen;
es bleibt indes stets ein hochst seltenes Vorkommnis, was auch Alz-
heimer?) besonders hervorhebt. Immerhin miissen wir jedoch auch
hier die doppelkernigen Ganglienzellen nach unseren bisherigen Aus-
fihrungen als Missbildungen feinerer Art auffassen.

Ueber das Vorkommen von doppelkernigen Ganglienzellen haben
wir Untersuchungen angestellt und gefunden; dass sie hiufiger bei der
Paralyse Erwachsener oder damit verwandten Prozessen anzutreffen sind.
Bisher haben wir in 5 Fillen von Paralyse Erwachsener doppelkernige
Nervenzellen gefunden, davon in 3 Fillen einige doppelkernige Pur-
kinjezellen, in 2 einige doppelkernige Pyramidenzellen im Grosshirn.
Ausserdem konnten wir im Kleinhirn eines Falles von Lues cerebri eine
doppelkernige Purkinjezelle feststellen. Unterschiede zwischen diesen
Befanden und denen bei der juvenilen Paralyse bestanden also insofern,
als die doppelkernigen Nervenzellen lange nicht in dieser auffallenden
Hanfigkeit vorhanden waren, wie wir sie zum Beispiel bei den Purkinje-
zellen der Juvenilen festgestellt haben. Wir mussten vielmehr in den
Kleinhirnschnitten erwachsener Paralytiker lange suchen, bis wir hie
und da einmal ganz vereinzelt eine doppelkernige Zelle zu Gesicht be-

1) Histologische Studien. Jena 1904.
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kamen. Da aber diese Unterschiede doch nur graduelle sind, so be-
weisen diese Befunde immerhin, dass auch bei der Paralyse Erwachsener
haufiger, wenn auch nicht in so ausgesprochener Weise wie bei der ju-
venilen Paralyse, Entwickelungsstorungen des Gehirns vorkommen. Wir
haben natiirlich in diesen Iillen keine Berechtigung, die Lues als Ur-
sache dieser Stdrungen anzusehen, da sie doch erst im vorgeschritte-
nerem Alter erworben wurde, sondern wir miissen sie wohl als Aeusse-
rungen anderer keimschidigender Momente bewerten, die ihrerseits wieder
spezieller oder allgemeiner Art sein kénnten. Ob wir hierin eine ana-
tomische Unterlage fiir die besonders von Naecke!) hervorgehobene
»Disposition des Gehirns* fiir die Paralyse zu erblicken haben, wage ich
nach unseren bisherigen Untersuchungen nicht zu entscheiden. Jeden-
falls filhren diese Befunde zu der berechtigten Annahme, dass weitere
vergleichende Untersuchungen nach dieser Richtung wuns wichtige Auf-
schliisse iiber die Genese der allgemeinen progressiven Paralyse bringen
konnen.

Meinem hochverehrten Chef, Herrn Geheimrat Dr. Peretti, spreche
ich fiir die Ueberlassung des Materials und das der Arbeit entgegen-
gebrachte Interesse meinen verbindlichsten Dank aus.

Nachtrag bei der Korrektur.

Inzwischen ist eine weitere Abhandlung von Stridussler er-
schienen: ,Ueber Entwicklungsstorungen im Zentralnervensystem bei
der juvenilen progressiven Paralyse usw.“ (Zeitschr. f. d. ges, Neurol.
u. Psych. 1910. IL. Bd. 1. Heft.)

Er berichtet darin iiber drei Fille juveniler Paralyse, die Ent-
wicklungsstérungen des Zentralnervensystems darboten. Seine Befunde
bestitigen also auch die von mir zuerst aufgestellte Behauptung, dass
,Entwicklungsstorungen bei nachfolgender jugendlicher Paralyse kein
aussergewdhnliches Vorkommnis sind“. (Siehe dieses Archiv. 1909.
8. 726.)

Den Schlussfolgerungen dieses Autors vermag ich indes nicht mich
vollig anzuschliessen. Er fand nimlich in zwei F'dllen von erwachsenen
Paralytikern — der eine stand im 39. Lebensjahre, der andere war
33 Jahre alt —, bei denen nicht nachweishar war, ob ihre Erkrankung
auf eine hereditfire oder eine erworbene Lues zuriickzufiihren war,

1) Naecke, Erblichkeit und Prédisposition bei der progressiven Paralyse
der Trren. Archiv f. Psych. Bd. 41, H. 1.
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Entwicklungsstorungen des Gehirns und glaubt hieraus schliessen zu
diirfen, dass es sich in diesen Fillen um ,hereditdre Paralyse“ handelt.
Nach unseren jetzigen Kenntnissen, die sich im wesentlichen nur auf
die anatomische Untersuchung von juvenilen Paralytikern stiitzen, kann
man doch zunichst nur den Schluss ziehen, dass wir bei den Juvenilen
mit bestimmter Regelmissigkeit Entwicklungsstérungen im Gehirn er-
warten diirfen. ~ Aber der umgekehrte Schiuss ist doch nicht ohne
weileres zuldssig, nimlich dass wir da, wo wir diese Entwicklungs-
storungen finden, eine juvenile (hereditire) Form der Paralyse diagnosti-
zieren, da die Paralyse Erwachsener mit erworbener Lues nach dieser
Richtung hin noch nicht geniigend durchforscht ist.

Frklirung der Abbildungen (Tafel XXI, XXII und XXIII).

Figur 1. In der Mitte des Gesichtsfeldes eine Purkinjezelle mit zwei
Kernen; Fall 2. (Aufnahme Leitz, Kompens. Okular 4, Oelimmersion.)

Figur 2. Eine dreikernige, grosse Purkinjezelle; Fall 1. (Aufnahme Leitz,
Kompens. Okular 4, Oelimmersion.)

Figur 3. Beginnende Synzytienbildung einer zweikernigen Purkinjezelle;
Fall 1. (Aufnahme Leitz, Kompens. Okular 4, Objektiv 4 mm Apochr.)

‘Figur 4. In der Mitte des Gesichtsfeldes ein Synzytium zweier Purkinje-
zellen; Fall 1. (Aufpahme Leitz, Kompens. Okular 4, Objektiv 8 mm Apochr.)

Figur 5. In der Mitte des Gesichtsfeldes zwei dicht beieinanderliegende
Purkinjezellen; Fall 1. (Aufnahme Leitz, Kompens. Ok. 4, Obj. 4 mm Apochr.)

Figur 6. Stirkere Vergrosserung des Synzytiums der Figur 4. (Aufnahme
Leitz, Kompens. Okular 4, Oelimmersion.)

Figur 7. Stirkere Vergrosserung der dicht beieinanderliegenden Purkinje-
zellen von Figur 5. (Aufnahme Leitz, Kompens. Okular 4, Oelimmersion.)

Figur 8. Ungefdhr in der Mitte ein Synzytium dreier grosser Ganglien-
zellen aus der Medulla oblongata eines 8monatigen Rinderembryo. (Aufnahme
Leitz, Kompens. Okular 4, Objektiv 8 mm Apochr.)

Figur 9. Stirkere Vergrésserung des Synzytiums von Figur 8. (Aufnahme
Leitz, Kompens. Okular 4, Oelimmersion.)

Figur 10. Die unterste der grossen Nervenzellen aus der Oblongata eines
8monatigen Rinderembryo enthélt zwei weit auseinanderstehende Kerne, ohne
dass eine Trennung des Protoplasmas sichtbar ist. (Aufnahme Leitz, Kompens.
Okular 4, Oelimmersion.)

Figur 11. In der Mitte des Gesichtsfeldes Synzytium zweier Nervenzellen
aus der Grosshirnrinde eines 3 monatigen Rinderembryo. (Aufnahme Leitz,
Kompens. Okular 4, Oelimmersion.)
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Figur 12. Verlagerung einer Purkinjezelle aus ihrer Reihe heraus in der
Molekularschichi; Fall 1. (Aufnahme Leitz, Kompens. Okular 4, Objektiv
8 mm Apochr.)

Figur13. Drei ibereinandergelagerte Purkinjezellen, die in ihrer Richtungs-
achse fast senkrecht zur normalen Reihenbildung stehen, die dusserste der Zellen
birgt zwei Kerne; Fall 2. (Aufnahme Leitz, Kompens. Ok.4, Obj.4 mm Apochr.)

Figur 14, Ungefihr in der Mitte des Gesichtsfeldes Verlagerung einer
grossen Nervenzelle in die infiltrierte Pia; links Abgrenzung der Pia nach der
Molekularschicht zu; rechts von der Zelle ein Piagefiss; Fall 1. (Aufnahme
Leitz, Kompens. Okular 4, Objektiv 4 mm Apochr.)
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