
XXXIX. 
Aus der Provinzial-Heilanstalt Grafenberg. 

(Direktor: Geh. Sanifiitsrat Dr. Peretti.) 

Ueber Entwickelungsstiirungen des Gehirns bei 
juveniler Paralyse und ihre Bedeutung f i ir  die 

Genese dieser Krankheit. 
Von 

Dr. Arthur Trapet. 

(Hierzu Tafel XXI, XXII und XXII[.) 

S e i t  unserer letzten VerSffentlichung tibet" ,Entwicklungsst6rungen 
des Gehirns bei juveniler Paralyse"l)  batten wit wiederum 6elegenheit, 
sechs Falle dieser Erkrankung anatomisch zu untersuchen. Es ergab 
sich das fibereinstimmende Resultat, dass in s a m t l i c h e n  Fallen Ent- 
wiekhngsstSrungen des Gehirns gefunden wurden. Daher wird die 
Annahme - -  worauf wir schon damals hinwiesen - - ,  dass solche Be- 
funde keineswegs aussergew6hnliche sind, vielmehr zu dem gesamten 
pathologi~eh-anatomischeu Krankheitsbilde der iuvenilen Paralyse ge- 
h6ren, dutch unsere Ergebnisse in erheblieher Weise gesttitzt. Unter 
diesen u wfirde somit aueh den Entwieklungshemmungen 
eine sehr grosse Bedeutung zuzumessen skin im Hinblick auf die 
Aetiologiefrage der gesamten progt'essiven Paralyse. Aus diesen Grtinden 
erseheint die Ver6ffentliehung der seehs Falle ge,'eehtfertigt. 

Fa i l  1. 

J. G., 27 Jahre alt, Architekt~ wurde am 30. Juni 1905 aufgenommen. 
Vater orl(rankte 1900, otwa im Alter yon 52 Jahren, an progressiver Paralyse 
und starb am 10. Januar 1905 in unserer Anstalt. l~htter leidet an Lungen- 
tuberkulose. Ein jiingerer Bruder unseres Kranken~ der in den ersten Lebens- 
jahron an einem :~niissenden Kopfausschlag" gelitten hatte und :~geistig minder- 
wertig", ,blSdsinnig" war~ erkrankte ira 14. Lebensjahre an juveniler Paralyse 

1) Archly ffir Psychiatrio. Bd. 45. Heft 2. 
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und. starb, 17 Jahre alt~ gleiehfalls in unserer Ansgalt im Jahre 1908. (Siehe 
Fall 2.) Eine Schwester starb im Alter yon 2 Jahren; Ngheres unbekannt. 

Unser Patient sol1 in tier Jugend ein gutes Gediichtnis gehabt haben. Er 
besuehte das Kealgymnasium bis zur Obersekunda. Seit 4 Jahren ist er ver- 
heiratet und hat drei gesunde Kinder. Lues und Gonorrhoe negiert; sell geistig 
vie1 gearbeitet haben. 

Seine jetzige Erkrankung begann vor etwa 1 Jahr allmg.hlioh mit Unsieher- 
heit im Gang und in der Handschrift; ,,bekam eine stotternde, allmghlieh mehr 
verwasehene SpraeheY In der letzten Zeit vor seiner Aufnahme war er sehr 
unruhig, zersehlug MSbel, zersohnitt seine Kleidungsstfick% redete ,,wirr" und 
entkleidete sieh wiederholt. Deshalb am 30. Juni 1905 in unsere Anstalt ein- 
geliefert. Hier wurde folgender Befund erhoben: 

Mittelgross, sehw~chlicher KSrperbau, m~ssiger Ern~hrungsznstand: an- 
gewachsene Ohrl~ppchen. Pupillen mittelweit, reagieren nieht auf Liehteinfalt. 
Die Zunge wird gerade aber mit Zittern im Gewebe vorgestreekt. Verwasohene 
Spraehe; bei sehwierigen Worten starkes Silbenstolpern. Die Mundmuskulatur 
zittert stark beim Spreehen. Linker Pazialis etwas paretiseh. Patellar- und 
Aehillessehnenreflexegesteigert. AtaxiederunterenExtremitiiten; Gangataktisch. 

Keine motorisehe Unruhe; euphorisehe Stimmung. Gibt auf Fragen bereit- 
willig Auskunft. Er ist .leidlieh fiber Ort und Zoit sowie fiber seine Yerh~lt- 
nisse orientiert. Er gibt an, er sei etwas nervSs geworden: es set aber nicht so 
schlimm; wolle in einigenTagen wieder fort: um eine Erholungsreise zu maehen. 
Vorher mfisse er aber neeh zu seiner Frau fahren: die sehr lieb zu ihm und 
aueh hiibseh sei. Patient erzg, hlt alies in ganz kindisoher, dementer Weise. 

In der Folgezeit war er stets ruhig, lenksam und freundlich. Keinerlei 
Wiinsehe oder Klagen; immer dement-euphorisch; mit allem zufrieden; ffihlte 
Sioh ,'kerngesund". Stetig zunehmende kSrperliehe Unbeholfenheit; sehr un- 
sioher beim Gehen, fieI gfter hin t so class er sieh Verletzungen zuzog. 

27, Dezember. Seit einigen Tagen sehr schwa& auf den Be[r~en; kann 
ohne Unterstiitzung nieht mehr gehen; wurde zur Siechenabteilung verlegt. 

In den letzten Monaten naehts h~iufig nnruhig; wiihlte in seinem Bett~ 
sprach und sehimpfte lant. Er ging kSrperlieh immer mehr zuriiok, bis am 
28. IVI~irz 1906 Exitus letalis eintrat. 

S e k t i o n s b e f u n d  des Gehirns .  Gewieht 1310g. Durafrei yon Auf- 
lagerungen. Bei ErSffnung des Duralsaeks entleert sich eine reiehliehe Menge 
klarer~ gelber Flfissigkeit. Weiehe tt~Lute stark verdiekt und milehig getrfibt: 
am meisten aber im Bereieh des Stirn-und Seheitellappens. Weiehe Hgute 
sind nur mit Sabstanzverlust lSslich. Grosse Gefiisse der Basis gla:tt und 
zartwandig. 

Seitenventrikel stark erweitert, yon gelblich-klarer Flfissigkeit erfiillt; 
zarte Granulationen des IV. Ventrikels. 

Grosshirnwindungen haup.ts~iohtich im~ Stirn- und Scheitelteile ver- 
sehmiilert; Furehen klaffend. Substanz blass, sehr stark durehfeuehtet. Das 
Rindengran ist versehmglert~ yon blassgelber Farbe; zahlreiehe klaffende Ge- 
fiisse. Grosse Ganglien blass~ stark durehfeuohtet; ebenso Kteinhirn~ Oblongata 
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und Pens. Im linken Hinterhauptlappen eine etwa kirschgrosse weisse Er- 
weichung der Marksubstanz. 

Mikroskopiseher  Befund l ) .  Grossh i rn :  Piaverdickt. iufiitrationen 
besonders in der Umgebung der Gefiisse. Sie bestehen vorzugsweise aus Plasma- 
zellen und Lymphozyten; erstere in bedeutonder Mehrzahl. 

Rinds: Bei sehwaeher VergrSssorung sieht man allenthalben eine starke 
Zell- und Gef~ssvermehrung. Die Zellarohitektonik dor Rinde ist moist stark 
gestSrt; nur an ganz vereinzelten Ste]len findet sieh noeh eine normale An- 
ordnung der GanglionzeUen. Letztere sind gut entwickelt, zeigen jedoch viel- 
faeh ehromatolytische und sklerotisehe u Ferner besteht eine 
geringo Neuronophagie. 

Die Gef~sse sind vermehrt. u sieht man Sprossbildungen und grosse 
gesehwollene Intimakerne. Allenthalben starke Infiltrationen dot Gef~issscheiden 
mit P]asmazellen und wenigen Lymphozyten. u Mastzellen. Ferner 
$t~ibchenzellen. 

Mark: Aueh die Gef/isse des Marks zeigen deutliehe Infiltrationon mit 
PlasmazelIen and vereinzelten Lymphozyten. Rundgesehwollene Gliakerne 
finden sioh bier h~iufiger. 

K l e inh i rn :  Pie infiltriert mit Plasmazellen und Lymphozyten. Infiltra- 
tionen in derMolekularschieht goring, jedoch in der~arksubstanz wioder st~irker, 
namentlich in der Umgebung dor mittleren Gefitsse. Ueber der KSrnersehicht 
in der HShe der grossen Ganglienzellen sieht man eineu mehrschiehtigen Wall 
yon ziemlich blass gef~rbten, runden Gliakernen. 

Die Purkinjezellen zeigen namentlieh in den oberfi~ehliehen Windungen 
eine auffallende Verminderung ihrer Zahl, so dass an vielen Windungen 5fret 
nur 1 his 2 Zeilen gez~hlt wu~den. Die Zeilen selbst haben in der fiber- 
wiegenden Mehrzahl ein vom Normalen abweichendes Aussehen. Eine sehr 
h~ufige Erseheinung ist zun~chst die der Vakuolisation. Die Vakuolen ]iegen 
entweder als kleine~ scharf umgrenzte, kreisrunde Gebilde mitten im Proto- 
plasma der Zelle odor abor sie buehten sich als grosse~ blasige Gebilde vor, die 
an GrSsse die Zelle selbst um das Drei-bis Vierfaeho iiberragen. N o e h h ~iu fig e r 
und zwar f a s t b e i j e d e r v i e r t e n b i s f i i n f t e n P u r k i n j e z e l l e s i e h t m a n  
in d e r s o n s t g u t  a u s g e b i l d e t e n  und d i f fe renz ie r t en  Z o l l e 2  Korne,  
se l tenor  3 Kerne l iegen.  Ferner  waren z u s a m m e n h ~ n g e n d e  Pur -  
k in j eze l l en  (Syney t i en )  in den v e r s e h i e d e n s t e n  Phasen  f ixier t ,  
yon der A b s c h n i i r u n g b e g i n n e n d b i s  z u r v S l l i g e n  T r e n n u n g ,  fes t -  
zus to l len .  Schliesslieh sahen wit h~niige Ver l age rungen  der P u r k i n j o -  
zellen.  I)er Rest der Zellen war gut entwiekelt, hatte normalen Kern und 
Ni s slsehe Schollen und zeigte keino regrossiven Yer~indorungen. 

1) Es wurden hauptsiichlieh Zellfs naeh der modiflzierten Niss l -  
sehon Methode mit Toluidinblau ausgefiihrt; daneben auch mit Thionin odor 
oinem Gemiseh yon Methylenblau, Essigs~iure und Eosin. Ausserdem F~rbungen 
naeh v. Gieson,  mit tI~imatoxylin-Eosin, Weigertsehe Elastika- und Glia-: 
f~rbung. 
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Fa l l  2. 

J. G.~ 17 Jahre alt~ ohno Gewerb% wurde am 19. Miirz 1908 aufgenommen. 
VaLet und Bruder (Fail 1) an progressiver Faralyse geslorben. Matter lebt; 
im letzten Stadium der Lungentuberkulose. 

Von Geburt aus krgfftig lilt er in den orsten Lebensjahren an ni~,ssondem 
Kopfauss~hlage. Sehon in den ersten Lebensjahren zoigte es sieh, dass or 
~geistig minderwertig"~ ~blSdsinnig" war. VSllige Idiotie. Er besuehte die 
Volkssehule einige Jahre ohne joden Erfolg~ so dass er aus der untersten Klasse 
nicht herausl~am, aueh nichL in der Sehule ftir geistig minderwertige Kinder. 
Vom 8. Lebensjahre ab blieb er aus tier Sohule zu Hans. 

Von jeher viol Kopfschmerzen. Seit dem 14. Lebensjahre allmghliche 
Schw~che und Liihmung der Beine mit Kontrakturen im Knie-und Htiftgetenk; 
liegt seit 3 Jahren dauernd zu BeLt. Seit 4 bis 5 Jahren ohne jedes VerstS~nd- 
nis. Soil mehreren Monaten unreinlieb. Dekubitus. VSllig stumpfsinnig; 
gussert nur Angst und Schmerzen bei allen Pflegemassnahmen. In letzter Zoit 
Nahrungsverweigerung und starke Abmagerung. StSrt dureh sein Jammern und 
Sehreien. Deshalb am 18. M~rz 1908 in unsero Anstalt eingeliefert. Hier wurde 
folgender Befund festgestellt: 

Klein, grazil gebaut, sehr mager; blasse Gesiehtsfarbe. Pupillen eng, 
fund, lichtstarr. Deviation des linken Auges nach aussen beim Blioken in die 
Ferne. Die Zunge wird bei Aufforderung nieht horvorgestreckt. Spraehe: es 
besteht nur ein anartikuliertes Lallen. Keine deutliche Faziatisdifferenz. 
Reflexo der oberon gxtremitS~ten sehr lebhaft, besonders Radiusreflex. Patellar- 
und Aehiilessehnenreflexe fehlen. Die grosse Zehe des linken Fusses steht in 
dauernder Babinski-Stelhng. Babinski und Oppenheim nioht vorhanden; 
kein Fussklonus; Bauehdeekenreflexe roehtsvorhanden~ linksfehlend. Kremaster- 
und Fusssohlenreflex nieht auszuliSsen. Kontrakturen in Schulter-~ Ellenbogen-~ 
Knie- und Hiiftgelenken. Alle Muskeln der Extremitgten stark atrophisch. 
Totale Analgesie (Reaktionslosigkeit gegen Nadelstieh% aueh in der Nasen- 
scheidewand ). In die Tiefe gehender, sehwSzzlieher~ stinkender Dekubitus am 
Kreuzbein und an den Hfiftknorren. 

In Seitenlage zusammengekauert daliegend mit in Hfiften und Knien 
stark gebeugten~ dem Abdomen ganz genS~herten Beinen. Stumpf-apathischer 
Gesichtsausdruek. Auf Fragon, lautes Anrufen erfolgt keinerlei sprachliehe 
geaktion. Bei jeder Berfihrung, jedem Versuch ihn zu untersnehen beginnt 
Pal;lent laut und kindiseh zu sohreien. Sobald man yon ibm ablg, sst~ beruhigt 
er sich. Er ist im fibrigen vSllig verstg, ndnislos ftir die Vorg~inge in seiner 
Umgebuug. KSrperlieh ist or vSllig hilflos, vermag nicht zu stehen~ muss mit 
dem LSffel ernS.hrt werden. Unreinlich. 

20. M~irz. Nachts fast sehlaflos; hat bestg~ndig gesehrieen. 
21. MS.rz. Liegt mit gebeugten unteren Extremitgten in Seitenlage da; 

stShnt und schreit bisweilen; sohluekt nur flfissige Nahrung. - -  Die reohto 
H~nd ist schlaff-paretiseh; er greift b ei spontanen Bewegungen immer mit tier 
linken Hand. 
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25. M~rz. Unver~ndert; liegt stumpf im Bert; kfimmert sich nieht um 
die u im Zimmer. Triigt moist einen stumpfen Gesichtsausdruck zur 
Schau. Schreit manchmal voriibergehend laut auf; weint auch; s te t s  sohr  
s c h n e l l e r  S t i m m u n g s w e c h s e l .  - -  Dekubitus nimmt zu. Vermag nut noeh 
oiu wenig Milch zu schlucken. Nachmittags sinkt er mit einem lauten Schrei 
zusammen; es tritt der Exitus ein. 

S e k t i o n s b e f u n d  des Gohirns .  Gewicht 915 g. Schi~deldach leidlioh 
symmetriscb. Kempakta and Spengiesa gut entwickelt; Li~ngs- und Querblut- 
loiter enthalton reichlich Kruor. Durainnenfi~che links fiber dem Scheitel und 
in don beiden verderen Sch~delgruben mit feinen rStliehen Hiiutehen bedeokt. 
Bei ErSffnung des Daralsaoks entleert sich eine geringe Menge Fliissigkeit. 
Gehirn klein. Seitenventrikel stark erweitert; enthalton klaro Flfissigkeit. 
Ependym verdi@t: fiber den Thalami ganz zart granuliert ; grebe Granulationen 
im iV. Ventrikel. Weiche H~iute diffus milchig getrfibt, am moisten im Yerlauf 
der Gef~sse~ am wenigsten an boiden Okzipitallappen. Windungen fibera]l 
schmal und hiickrig~ bosonders lii.ngs der Fessa Sylvii. Hirn weich: stark 
durchfouchtet. Kloinhirn: Pens und Oblongata klein und zierlich. 

M i k r e s k o p i s c h e r B e f u n d .  G r e s s h i r n  (Zontralwindung): Plain der 
Umgebung ihrer Gof~sse infiltriort. Die Infiltratieuen bestehen hauptsKchlich 
aus Plasmazollen. 

Rinde: Beidor schwachen VergrSsserung fSl!t eine erhebliohe Gefiiss- 
vermehrung auf. Sic zeigen sohr starke Wucherungsersoheinungen; grosse: go- 
sehwollene Gef~sswandkerne; zahlroiche Sprossbildungen. Sehr zahlreicho 
Stiibchenzellen. Die Gefiisso enthalten bosenders in den tiefer gelegenen 
Schichten dot Rinde in ihrer adveutitiollen Scheide Plasmazellen und ver- 
einzolteLymphozyton. Jodoch sind die Infiltrationserscheinungen im allgemeinen 
nioht sehr stark. 

Die Rinde  zoig t  sowohl  in dot A n o r d n u n g  und G e s t a l t  dor 
G a n g l i e n z e l l o n  als aueh in ih rem ganzen  S c h i e h t e n a u f b a u  ein 
veto Norma len  a b w e i c h e n d e s ,  ganz ver i inder tes  Aussehen .  Man 
sieht bei schwacher VergrSssorung direkt unter der ~iussersten odor Zonalschicht 
bandfSrmig sich hinziehende, dicht beieinauderstehendo Zellreihen. Bei starker 
VergrSsserung sieht man, dass diese Reihen aus ganz dicht gedr~ingten: runden, 
mittelgrossen Zellen bestehen. Letztere sind blass gefi~rbt, haben einen grossen, 
blasigen Kern, der fast die ganze Zelle ausffillt, so dass das nicht differenzierte 
Protoplasma vielfach wie ein schmaler Saum darumliegt ( N e u r o b l a s t e n -  
form) .  Der Kern enthiilt ein grosses KernkSrperohen. Nur ganz voreinzelt 
finder man unter ihnen Zellen, die sehon das normale Aussehen der Pyramiden- 
zellon angenommen haben. 

An d i e s e n Z e l l o n  mi t  e m b r y o n a l e m  T y p u s  l a s sen  s i o h T e i l u n g s -  
v o r g a n g e  in den v e r s e h i o d e n s t e n  Phason  e rkennen .  Sosahen wir 
oinzelno Zollen mit zwei gut ausgebildeten~ neboneinander liegenden Kornen, 
andere, auf denen kleinore Zellen aufsassen odor auch zwei dicht nobonoinander 
liegonde Zollen~ we oine deutliche vollstiindigo Trennung des Protoplasmas 
nooh nicht zu erkennen war. 
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Am unteren Rande der oben beschriebenen Zellreihen naoh dem Mark zu 
heben sieh dann deutlieh im mikroskopisehen Bilde bei der schwaohen Ver- 
grSsserung die meist sohon gut ausgebildeten grossen Riesenpyramidenzellen 
hervor in ihrer gewShnlichen Form mit gut erkennbaren Nisslsohen Sehollen 
und normalem Kern. M~ssige neuronophagische Erscheinungen (Trabantzellen- 
vermehrung~ Einrfioken yon Gliakernen in ihr Protoplasma) sind hier und d~ 
an ihnen nachzuweisen. 

Unter dieser Schicht hebt sieh die inhere KSrnersehicht auffallend deutlich 
hervor (infantiler Typus). In ihr finden sich aueh Wieder zahlreiohe der oben 
beschriebenen~ blassgefErbten runden Ganglienzellen in der Neuroblastenform~ 
von denen wieder einzelne doppelte Kerne und die besohriebenen Uebergasgs- 
stufon der Teilungsvorg~nge zeigen. 

Unter der inneren KSrnersehioht nach dem Mark zu finder sich dann noeh 
eine Schicht yon unregelm~issig durcheinander stehenden~ blass gef~rbten, 
runden~ mittelgrossen Zellen. Sie zeigen bet der starken VergrSsserung wieder 
dasselbe Aussehen und die Einzelheiten, wie oben besehrieben ist. Dazwisehen 
finden sich seh~ zahlreiche, grosse Gliakerne. 

Mark: Gefiisse stark mit Plasmazollen und Lymphozyten infiltriert. Die 
Infiltrationen erscheinen lebhafter wio in dot Rinde. 

Keineswegs zeigten sieh bet allen Schnitten, die aus den verschiedenen 
Gegenden des Grosshirns entnommen wurden, die oben beschriebenen Ver- 
5~nderungen der Rinde in so ausgesproehener Weise. So hatte z. BI die ginden- 
arohitektonik des Stirnhirns einen ziemlich fertigen Charakter. Die Lgngsreihen- 
bildung war nicht mehr zu sehen. Die Ganglienzellen hatten zwar teilweise 
noch die Neuroblastenform~ teilweise waren sie indes schon leidlich gut ent- 
wiekelt und zeigten wenigstens eine Andeutung yon Nisslsehen Schollen. 

Ebenso verhielten sieh die grosseu Ganglienzellen in der Thalamusgegend~ 
die ausserdem noch hier und da zwei Kerne oder Pigmenteinlagerungen trugen. 
Die paralytischen VerSmderungen (Plasmazelleninfiltration der Gef~sse) war 
aueh hier deutlieh. 

K 1 e i n h i r n : Pia ziemlich stark infiltriert; Plasmazellen und Lymphozyten. 
Die l~inde zeigt in der Molel(ularschieht keine Infiltration der Gefiisse, jedoch 
in der Markleiste sind die Gefg~ssseheiden wieder deutlieh mit Plasmazellen 
und Lymphozyten infiltriert. Starke wallfSrmige Anhiiufung yon runden Glia- 
kernen in der HShe der grossen Ganglienzellen. Starker Ausfall der Purkinje- 
zellen in den unter der Oberfl~iche gelegenen Windungen. Die sons t  gu t  
ausgeb i lde ten  und d i f f e renz ie r t en  Zellen se lbs t  ze igen w i e d e r i n  
au f fa l l end  h ~ u f i g o r W e i s e  zwei~ se l t ener  dre i t{erne ;  fe rner  wieder  
die v e r s o h i e d e n s t e n  U e b e r g a n g s s t u f e n  ihrer  T e i l u n g s v o r g i i n g e  
sowie auch Ver l age rungen  in andere  Sch ich ten .  Ausserdem warauch 
eine h~iufige Vakuolenbildung in ihrem P~:otoplasma zu erkennen. Die Vakuolen 
lagen meist in den einkernigen Zellen~ jedooh wurden hier auch Bilder gesehen~ 
we eine gut ausgebildete Purkinjezelle mit zwei Kernen ausserdem zwei kleine 
Vakuolen im Protoplasma hatte. Die Vakuolen zeigten sich im iibrigen wieder 
in den versohiedenston Formen und GrSssen. 
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l~ii c k e n m a r k :P i a  infiltriert. Die Infiltrationen besteh en vornehmlich aus 
Lymphozyten~ jedooh waren ouch Plasmazellen~ wenn ouch in goringer Zahl i 
erkennbar. Ganz vereinzelte Plasmazellen in der Umgebung der Gefiisse der 
l~tiGkenmarkssubstanz. Die Vorderhornzellen sind fast ausnahmslos gut ent- 
wickelt~ gross; zeigen allenthalben einen gut ausgebildeten Kern und Nissl-  
sohe Soho]len. Doppolkernige Zellen wurden hier nioht gefunden. Mitunter 
waren an den Zellen lange~ korkzieherartig gesshliingelte Forts~tze weithin 
sichtbar. 

Fal l  3. 

J. I t ,  16 Jahre alt~ Stuokateurlehrling~ wurde am 11. Dezember 1901 
aufgenommen. 

Uober Erblichkoit niehts bekannt. Lernte spEt gehen nnd sprechen; be- 
suehte mit Erfolg die Elementarsohule Es wurde ihm angeblich ohne Grund 
seine Stelle gektindigt; konnte 1Engere Zeit keine Arbeit finden. Dies sell 
Grund zu seiner Aufregung gewesen sein. Vor aeht Wochen wurde er sonder- 
bar~ sass teilnahmslos in seiner Kammer~ weigerte sich 7 nash Arbeit sieh um- 
zusehen; klagte fiber Kopfsehmerzen; wurde unreinlieh. Zuletzt im Kranken- 
house Essen, Dort unrein~ sohrie oft laut auf~ ging etwas unsieher. Zunge 
zittert. Am 11. Dezember 1901 in unsere Anstalt aufgenommen. Hier wurde 
folgendes :fostgestellt : 

Fiir sein Alter entspreehend entwiekelter Junge; blasse Gesichtsfarbe. 
Die Pupillon sind mittelwoit~ gleich und reagieron auf Lichteinfall. Patient 
bewegt die Bulbi fas~ best~indig~ bald nach obon und unten~ bald naoh innen 
nnd aussen. Die Zunge zittert sehr ]obhaft beim Vorstreeken. Spraehe 
stotternd; bei schwiorigen Worten Silbenstolpern. Patellarreflexe gesteigert. 
Romberg positiv. Unsicherer~ schwankender~ breitspuriger Gang. 

Keine motorisohe Unruhe; sohwatzt mitunter ziemlioh viol vor sieh hin. 
Unreinlieh. Es zeigt sich~ dass er gar nieht oriontiert ist; glaubt sohon l~nger 
als aoht Tage hior zu sein; weiss nioht~ welohes Jahr und Welohen Monat wir 
haben; es sei jotzt 1891 oder 1892; im n~ohsten November werde or 16 Jahre 
alt. Warm or geboren ist~ kann er ebenfalls nioht angeben. Erhobliehe 
Intelligenzdefekte; er kann nur sehr mangelhaft reohnen; vermag die Woehen- 
tago nieht richtig herzusagen. Grosse Vergesslichkeit und Merkf~higkeits- 
stSrung. Wirft beider Unterhaltung 5fret den Kopf naoh links und hinten. 

In der Folgezeit moist ruhig; laeht und sehwatzt in kindischer Weise viol 
vor sieh hin; waokelt mit dem Kopf hin und her; beisst in sein Bettzeug; 
haufig unreinlich. Wiederholt moist dieselbon Worte: ,Ioh bokomme jeden 
Sonntag Besuoh ~ usw. 

11. April 1902. Ist sehr unsioher auf den Beinen; SpraohstSrung hat zu- 
genommen; bestiindig unrein. 

15. Marl Bringt auf alle Pragen nur immer eine bestimmte Gruppe von 
WorLen vor: s Johann ~* - -  7~Klugsoheiss" - -  ~Wostpreussen" - -  ,Viktoria- 
strasse 33 ~. Den einzigen Satz~ den er bildet~ ist der: sSie sagen~ mein Voter 
w~ire Doktor _ . u  Patient laoht fast stets beim Sprechen. Starke artikulatorlsohe 
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SprachstSrung. Ataktisehes Hin- und Herwerfen der Augen; Pupillen ziemlieh 
welt, gleich. Konvergenzreaktion vorhande% desgleiehen Liohtreaktion, jedoch 
weniger ausgiebig wie normal. Patellarreflexe gesteigert; Passklonus angedeutet; 
Babinski nicht fostzustellen. Pusssohlenreflex gesteigert. Bauehdoekenreflex 
sehwach; Kornealreflex fehlt. Der Gang ist hoehgradig ataktiseh; vor allem 
treten die sehleudernden Bewegungen der Untersehenkel hervor. Patient kann 
sieh nieht fortbewegen~ ohne sieh festzuhalten. Solbst das Stehen mit ge- 
spreizten Beinen Nllt ihm sehr sehwer. Allgemeino Hypalgesien. 

Der Aufforderung, das Alphabet~ die Zahlenreihe yon 1--10 herzusagen, 
kommt er nieht naeh~ sehwatzt vielmehr unaufhSrlieh in seinen Redensarten 
welter. - -  

31. Mai. Sehluekt sehr sehleeht. Ist sehr schwaeh und unsieher; kann 
sieh nieht aufreeht halten; ist mehrfaeh zu Boden gefallen. Bringt kaum ein 
Wort heraus. 

1. August. Tag und Naeht unrein. Bringt kein Wort mehr hervor; li~ehelt 
nur blSde vor sich hin. 

Pebruar 1903. Unvergndert. Sehreit mitunter laut auf. StSsst unarti- 
kulierte Laute aus; beisst viel in sein Bettzeug. 

September 1904. Liegt ganz zusammengekauert in seinem Bert; reagiert 
nieht; schreit ab und zu. 

20. Dezember. Hatte einen KrampfanfaI1 mit linksseitigen Zuekungen. 
Bei zunehmendem l{riifteverfall trat am 2. Januar 1905 der Exitus letalis ein. 
Sek t ionsbe fund  des Gehirns.  Gewicht 910g. Duralsaekvorn stark 

gefaltet. Aus ihm entleert sich eine m~issige Menge heller Flfissigkeit. Pia in 
ganzer Ausdehnung getriibt; 5demat5s. Gefg, sse mS~ssig gef/illt. Gefi~sse der 
Basis glatt, diinnwandig. Pie der KenvexitS~t lgsst sich ohno Substanzverlust 
nieht abziehen. Seitenventrikel a u s s e r o r d e n t l i e h  erweitert, besonders ihre 
UnterhSrner. Ependym verdiekt, nieht deutlich granuliert~ IV. Ventrikel leieht 
granuliert. Grosse Ganglien zeigen erweiterte Gefiisse; geringer Blutgehalt; 
sonst ohne Befund. Kleinhirn ohne Befund. Pens und Oblongata blass. 

Die mik roskop i sehe  U n t e r s u c h u n g  bereitete wegen des Alters des 
Materials teehnisehe Sehwierigkeiten; namentlich Zellfgzbungen spraehen auf 
die entspreehenden Methoden sr an. lndes konnte doeh so viel fest- 
gestellt werden : 

G r o s s h i r n :  Pia verdiekt nnd infiltriert. Infiltrationen gut gegen die 
RiMe abgegrenzt, ginde zeigt bei sehwacher YergrSsserung eine allgemeine 
Gef~issvermehrung. An den Gefgssen waren Wucherungserseheinungen der 
Intima sichtbar. Sie zeigten in ihrer Umgebung deutliche Infiltrationen. Sio 
entspraehen nach der Art ihrer Lagerung und ihres Kernes Plasmazellen. An 
einzelnen war auch alas Plasma deutlieh mitgefiirbt~ so class sie ohne weiteres 
als Plasmazellen erkennbar waren. Die Zellarehitektenik tier RiMe ersehien 
gestSrt. Im Mark waren die Inflltrationsersebeinungen st~irker. Viele rum ge- 
schwollene Gliakerne. 

K1 ei n h ir n : Plasmazellen um die PiageNsse. Desgleichen Plasmazellen- 
infiltrationen am die Gef~sse des Markes. In der Sehieht tier grosson Ganglien- 
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zellen st~rkere Anhi~ufung yon Gliazellen. Aueh hier  sahen w i r  mehrere  
P u r k i n j e z e l l e n  mit zwei Kernen versehen.  

Fa l l  4. 

B. S., 15 Jahre alt, Friseur~ wurdo am 9. Mai 1906 aufgenommen. Vater 
litt an ,,Epilepsie"; starb verblSdet. Mutter lebt; ,,sehr nervSs ~t. In der Kind- 
heit m~issig beanlagt. ~Epilepsie asei t  den Jiinglingsjahren. Er war 1902 im 
Krankenhause unter Erseheinungen, die den Verdacht auf Gehirnabszess er- 
weekten; yon dort kam er ins Pflegehaus. Seit mohreron Monaten ist der 
Kranke, dor stark an ~epileptischen Anfiillen ~ leidet~ aueh ausserhalb der An- 
f~lle gestSrt. Er erholte sieh zeitweilig wieder. Seit l~ngerer Zeit dauernd ge- 
stSrt~ kennt niemanden; spricht best~ndig vor sich hin; verunreinigt sich. 
Stumpfsinnig; L~ihmung beider Beine; Krampfzust~nde in den Beugemuskeln 
des Unterarms. Fibrilliire Zuckungen der Zunge; Sprache besteht nur in Lallen. 

Bei der nufnahme in unsere Anstalt wurde folgenderBefund erhoben : Unter- 
mittelg~-oss; grazil gebaut, m~issig gen~hrt. Pupillen gleieh welt, rund; Lieht- 
reaktion vorhanden , jodoeh minimal mit sofort folgender Erwoiterung. Kon- 
vergenzreaktion positiv. Zunge nicht zu prtifen; die Sprache besteht nur aus 
einem unartikuliertem Lallen. Keine Fazialisdiffelenz. Patellar- und Achilles- 
sehnenreflexe lebhaft; desgleiehen t~eflexe an den oberen Extremit~Lten. Haut- 
reflexo vorhanden. Kein Babinski~ Opponheim~ Fussklonus. Starke Herab- 
setzung der Sehmorzempfindung an den Extremit~iten. l%ehtor Arm spastiseh- 
paretisch, im Ellenbogengelenk gebeugt; Krallenhandstellung. Desgleiehen 
beide Beino spastisch-paretisch, in Hfift- und Kniegelenken gebeugt. Keine 
deutliehen Atrophien. Kann nicht stehen oder gehen. An beiden Ftissen fehlt 
die zweite Zehe vollstgndig; an ihrer Basis befindet sieh eine kleine Hautvor- 
stfilpung. Liegt stumpf-apathiseh zu Bert; ktimmert sieh nieht urn seine Um- 
gebung, reagiert nieht auf Fragen; stSsst zeitweise v511ig unartikulierte Laute 
aus. Str~ubt sieh~ wenn man ihn ber~hrt; sehreit. Unreinlieh; muss mit dem 
LSffel gens werden. 

21. Mai. StSsst unartikulierte Laute "aus; sprioht kein versti~ndliehes 
Weft 7 befolgt keine Aufforderung. Greift hin und wieder naoh vorgehaltenen 
GegenstEnden. 

15. Juni. Sehmiert mit Kot. Nachts best~indig sehr unruhig. 
Am 16. Juni setzten starke Durehf~Llle ein, wodurch sein KrEfteverfall 

schnel[ zunahm, so dass am 25. Juni bereits der Exitus letalis eintrat. 
S o k t i o n s b e f u n d  dos Gehirns .  Gewieht950g. Dura fiber den vor- 

deren und mittleren Partien in Falten gelegt. Bei ErSffnung des Duralsacks 
entleert sieh beiderseits eine Menge klarer, w~isseriger Flfissigkeit. Grosse Go- 
fiisse der Basis glatt und zartwandig. Weiche tt~Luto fiborall~ am meiston fiber 
den zentralen Partien stark sulzig verdickt und gotrtibt; sic lessen sieh nur 
schwer und mit oberfii~ehlichen Substanzverlusten abziehen. Windungen fiber- 
all sehr sehmal; Furchen welt. Seitenvontrikel sehr weir, enthielten jederseits 
etwa 1 EsslSffel einer klaren Fl[issigkeit. Ependym glatt; IV. Ventrikel ohne 
Befund. Hemisph/iren sehr weieh~ stark durehfeuehtet. Rinde sehr sehmal, 
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gelbbriiunlieh; miissig zahlreiehe klaffende Gefiisse. Gr0sse Ganglion der 
Basis blass~ frei yon Herden. Kleinhirn sehr klein und zierlich. Pens und 
Medulla oblongata sehr klein~ blass; keine makroskopiseh sichtbaren Ver- 
iinderungen. 

Mikroskopisdher  Befnnd.  Gros sh i rn :  Infiltration der Pia mit 
Plasmazellen. StSrung der Zellarehitektonik der I~inde mit stellenweisem deut- 
liehem Ausfall der GanglienzeIlen; Neuronophagie und Pigmenteinlagerungen. 
Die Kernk5rperehen zeigen hier und da ganz kleine Vakuolen. Gefgsswuohe- 
rungserscheinungen; Sprossbildung~ viele Kapillaren; Gef~ssvermehrung. 
Plasmazelleninfiltrationen der Geffissseheiden der RiMe und des Marks. Viele 
Mastzellen. Gliawncherung. 

K le inh i rn :  Pia infiltriert mit Plasmazellen und Lymphozyten. Hier 
fiberwiegen an Zahl bei weitem die Lymphozyten. h{olekularsehieht wenig ver- 
5mdert. Gef/isse des Marks jedoch lebhaft in ihren Lymphscheiden infiltriert. 
Sehr erhebliche Gliawucherungen in der HShe der grossen Gangtienzellen fiber 
dor KSrnersehieht; vier bis ffinf Reihen tiefer Wall von runden Gliakernen. 
Sehr auffallend ist der starke Ausfall der Purkinjezellen an den obertlS~chlichen 
Windungen, so class viele ohne jede Purkinjezelle sind. Es wa rden  auoh 
hier  wieder  viele doppe lke rn ige  Purk in jeze l len~ U e b e r g a n g s s t u f e n  
(Synzyt ien)  sowieVer i age rungen  de r se lben  in d i eMoleku l a r soh i ch t  
gefunden .  Aueh war eine Vakuolisat[on der Zellen hiinfiger vorhanden. 

Fal l  5. 

R. S., 20 Jahre alt, Arbeiter, wurde am 29. November 1907 aufgenommen. 
Von erblicher Belastung nichts bekannt. Als Kind angeblich nie krank; fleissig~ 
t/itig. Seit dem Tode seiner Mutter (Januar 1906) traurig~ apathiseh; vernaoh- 
liissigte sieh in seiner Kleidung. Sehon die geringste hrbeit strengte ihn an; 
war gleieh erschSpft. Konnte seit Miirz 1907 nicht mehr arbeiten; seit der Zeit 
Zittern am ganzen KSrper; besonders beim Gehen starker Tremor. GehstSrung. 
Spraehe meist gestSrt, unverstg~ndlieh. Weinerlicb; 5fters sehr gereizt. Laeht 
in letzter Zeit blSde vet sieh hin; Verfolgungsideen: ,Ihr wollt mieh kaput 
maehen." 

Am !6. November 1907 zur Departemental-Irrenanstalt Diisse]dorf. tiler 
desorientiert; versteht Pragen~ beantwortet sie meist riehtig; wegen seiner 
SpraehstSrang sehr unverst~ndlich. Unruhig; wirft sioh im Bett hin und her. 
Lebhafter Tremor der Zunge, Armo und Beine besonders bei Bewegungen. 
Muss wegen seines Tremors geffittert werden. Gang spastiseh~ unsioher. 
Patellarreflexe gesteigert. Fussklonus angedeutet. 

Beider Aufnahme in unsere Anstalt folgender Befund: Mittelgross~ grazil 
gebaut. Ptosis des reehten Auges. Pupillen rund, different, reehts eng, links 
fiber mittelweit. Augenhintergrund rechts nieht zu prfifon, links ohne patho- 
logischen gefund. Unregelmiissiger~ fibrillgrer Tremor der Zunge; tallende 
Spraehe; ,stSsst fast nur unartikulierte Laute aus, geehts Pazialisparese. 
Patellarreflexe sehr lebhaft; rechts sNrker wie links. Gesteigerte Achilles- 
sehnenreflexe. Reehts Babinski vorhanden und Andeutung yon Fussklonus. 
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Kein Oppenheim. l%eflexe der oberen ExtremitKten rechts lebhaft, ]inks sehwach. 
Der rechte Arm hiingt herab, vermag nicht gehoben zu werden~ dabei leicht 
spastissh. Linker Arm in Ordnung. Des rechte Bein ist meist in HiifL- und 
Kniegelenk gebeugt; leiehte Spasmen. Bei willkiirlishen Bewegungen lebhafte 
tremorartig% nnregelmiissige Zuckungen: die aueh auf den reehten Arm iiber- 
ziehen. Linkes Bein wird aktiv und passiv gut bewegt. Gang sehleppend: 
mfihsam; rechtes Bein federnd. Hypalgesio tier unteren Extremit~ten. Liegt 
mit stumpf-traurigem Gesiehtsausdruok da. Kiimmert sieh um nichts; sieht bei 
Fragon verst~indnislos um sich. Bringt einige unartikulierte Laute vor (.wa~ 
we"). Setzt jedem Vel'sueh~ ihn zu untersuchen, einen sinnlosen Wider- 
stand entgegen; beginnt zu schreien. Mitunter treten dabei lebhafte, unregei-: 
mgssige Zuekungen der reehtsseitigen Extremitiiten auf. Leiehter Dekubitus. 
Unreinlieh. 

2. Dezember. Stumpf; stShnt vor sieh hin. Fasst Pragen anseheinend 
nieht auf. 

(Name) :the - -  he !~. 
(Heissen Sie S.?) ,,ja" (leise). 
(Krank?) ::he". 
(Sehmerzen?) ,,nei". Dann keine Antwort mehr. gorgehalteno Gegen, 

sti~nde beachtet er nicht. Bei Aufforderung: die Zunge zu zeigen~ 5ffnet er den 
Nund, versehliesst ihn sofort yzieder und hiilt ihn krampfhaft gesehlossen. An- 
dauernd'unreinlieh; zunehmender Dekubitus. 

4. Dezember. Stumpf. Ratloser~ iingstlieherGesichtsausdruek; benommen; 
fasst Fragen anseheinend nicht auf; stShnt, iiehzt. Mitunter tremorartige 
Sehiittelbewegungen in den rechten Extremitgten. Ktirperlieher Befund unver- 
iindort. 1%tentio urinae. 

20. Dezember, VerfS~llt immer mehr; sehluekt nur fliissige Nahrung. 
Bringt hin und wieder einige unartikulierte Laute heraus; reagiert auf niehts. 
Die spastisehe Parese derreehten Extremitiiten ist in den letzten Tagen stiirker 
geworden. Am Nachmittage Anfall yon Bewusstlosigkeit mit klonischen' 
Zuekungen der reehten KSrperhiilfte. 

21. Dezember. Seit dem Anfalle stark verfallen: aber weniger benommen 
als bisher. Die kSrioerlichen StSrungen haben sich nioht wesentlieh ver~nderti 
Naeh einem weiteren Anfalle trit~ unter den Erscheinungen zundhmender Herz- 
sehwiiehe Exitus ein. 

S e k t i o n s b e f u n d  des~Gehirns:  Gewi&t 1320g. Seh~deldaehasym- 
metrisah, leicht. Kompakta spiirlieh: Spongiosa etwas besser entwiekelt. Liings- 
blufleiter enthalten sehmieriges Kruorgerinnsel und flfissiges Blut. Dura zeigt 
fiber den ttemisph~ren mittlere Spannung. Beim ErSffnen entleert sieh beider- 
seits eine m~ssige Menge einer lei&t getrfibten Fliissigkeit. ])urainnenfliieho 
ohne Befund. Weiche Hgute fiber den Zentralwindungen stark milehig-sulzig 
getrfibt und verdiekt~ weniger fiber den iibrigen Partien tier Konvexit~t. Die 
Basis am meisten zwisehen Chiasma, Posse Sylvii und Pens stark sulzigi 
milehig. Grosse Gefgsse der Basis zart. Seitenventrikel stark erweitert, ent- 
halten sehr reiehlieh klare, hellgelbe Flassigkeit. Ependym zeigt zahlreiche~ 
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feine Granulationen. Thalami flaeh. Im III. Ventrikel zarte, im IV. grebe Ora- 
nulationen. Windungen ]eidlich gut entwiekelt, fiber dem Stirnhirn vielleicht 
ein wenig schmgler als normal. Substanz der Hemisphgren fest, mS~ssig durch- 
feuehtet; klaffende Gefgsse in mittlorer Menge. Rinde blass, in den vorderen 
Partien relativ sehmal. Grosse Ganglion ohne Horde. Kleinhirn~ Brficke und 
,zerliingertes Mark ohne Bef~nd. 

M i k r o s k o p i s e h e r  Befund.  G r o s s h i r n :  Pia verdiekt und starkin- 
filtriert, besonders in der Umgebung der grossen Gef~sse. Die lnfiltrationon 
bestehen aus Plasmazellen in stark iiberwiegender Mehrzahl, aus Plasmazellen 
in regressiven Ver~nderungen, vereinzelten Mastzellen. Sehr wenige Lymphc- 
zyten, l~inde zeigt starke Zell- und Gefgssvermehrung bei schwacher Ver- 
grSsserung. Zellarchitektonik an vielen Stellen deutlieh gestSrt; Ausfall yon 
Ganglienzellen. Besonders die mittelgrossen Gefiisse der ginde sind in ihren 
Lymphscheiden mit Plasmazellen umgeben. Vereinzelte Lymphozyten und 
Nastzellen. Vielo Kapillarsehlinge% Sprossen und gewueherte Intimakerne. 
Im Mark sind die Infiltrationserseheinungen weniger lebhaf~ jedoeh aueh 
deutlieh. 

K l e i n h i r n :  Pie infiltriert vornehmlieh mit Plasmazellen. Desgleichen 
starke Infiltration der Gefgssscheiden des Marks. Sichtbarer Ausfall yon Pur- 
kinjezellon in den oberfliiehliehen Windungen. Aueh bier  wurden  wieder  
mehrere  d o p p e l k e r n i g e  P u r k i n i e z e l l e n g e f u n d e n .  

p a l l  6.1) 

16 Jahre altos M~dohen X. X. wurde am 11. Juli 1903 in die Provinzial- 
tIeilanstalt Galkhausen aufgenommen. Die Mutter hat an Dementia paralytica 
gelitten. Sio war bis zu ihrem Tode (1904) in einer IrrenanstalC. Sie soil in 
glficklieher Ehe gelebt haben seit 1875. Der Vater sell gesund soin. Ein Bruder 
der Mutter hat in der Jugend Chorea major gehabt. Unsere Kranke sell in den 
ersten Lebenswochen eine weitgehende Lghmung der Arme gehabt haben; 
~frfih Zellgewebsgeschwiire~q Sie genoss bis zum 13. Lebensjahre Schul- 
nnterricht, aber mit mS~ssigem Erfolge. Im 6. Lebensjahre Fall auf den Kopf 
(Narbe an der rechten Stirnseite). Seitdem anhaltende Kopfschmerzen~ die in 
der letzten Zeit nachgelassen haben. 

Befund beider Aufnahme: Kleines, sehr schwS~ehlich gebautes~ ganz 
unentwiokeltes M~idohen yon kindliehem Habitus. Gesiehtsfarbe und Sehleim- 
h~ute ~usserst blass. Sehgdel etwas breit, hydrokephaliseh. Pupillen sehr 
welt, beiderseits gleieh, reagieren aufLieht und bei Akkommodation. Die Zunge 
wird gerade hervorgestreekt, zittert in tote und fibrill~r. Spraehe etwas an- 
stossend, stotternd. Starker Tremor der oberon Extremitgten. Patientin ist 
sehr unsieher auf den Beinen; sehwankt stark beim Stehen mit geschlossenen 
Augen uad Fiissen; geht sehr unsieher, trippelt~ sehwankt etwas naeh den 

1) Fiir die Ueberlassung diesesFalles bin ich Herrn Direktor Dr. t t e r t i n g -  
Galkhausen zum grSssten Danke verpfiiehte~. 
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Seiten hinfiber. Ueber ihre Persbnlir den Ort, ist sie einigermassen 
~rientiert, fiber die Zeit nieht. Sie antwortet prompt auf alle Fragen. Sie hat 
die moisten im t@liohen Leben nbtigen Begriffe: besitzt auch eine gewisse 
Schulbildung. Ihr geistiges Niveau entspricht etwa einem Kinde yon 7 bis 
8 Jahren. Die Stimmung ist moist gut: sis ist willig: versucht alle Auftr@e 
~auszuf~hren. 

20. August. Bisher mitunter unreinlieh. Ist sehr hilflos; falit 5frets hin 
and verletzt sich. 

4. April 1904. Reeht unsicher auf den Beinen; f~llt 5fters bin. 

13. Juli. Anfall mit Zusammenstfirzen, Bewusstlosigkeit, Schaum vet dem 
Munde. Zuckungen wurden nieht beobaehtet. Naeh dem Anfall leicht ver- 
wirrt: befolgt abet Aufforderungen riehtig. Kann kaum ein verst~ndliches 
Wort sprechen. 

14. Juli. Sie versueht zu spreehen, ist abet nieht verstandlieh. 

August. Hat immer noch kein verstandliehes Wort gesprochen. Auf. 
forderungen befolgt sie sofort. Bei Anrede sehfittelt sie den Kopf. 

Februar 1905. In letzter Zeit sehr fibellaunig; hat keihe Ruhe, l~uft arts 
e[nem Zimmer ins andere. 

21. Juni. Sammelt alles Mbgliche. Naeh wie vor apathiseh. Fragen 
naeh ihrem Befinden beantwortet sie mit einer Handbewegung hash tier Stirn. 

30. Juni. F~ngt an zu spreehen. 

2. Juli. BegrCisst den Arzt mit richtiger Anrede. 

15. Oktober. Die Ataxie wird immer hoehgradiger, so dass Patientin des 
Bert h~ten muss, da sic sonst jeden Augenbli@ binf~llt. Eine kbrperliche 
Untersuehung ergiebt: Reehte Pupille grbsser wie die links. 1~eaktion ftir 
L[chteinfall beiderseits aufgehoben. Linker Fazialis schw~eher innerviert als 
der rechte. Die Zunge kann nicht fiber die Zahnreihe vorgebracht werden; sic 
weiebt im Munde naeh reehts ab. Patellar- und Aehillessehnenreflexe stark 
gesteigert. Aktive Motitit~t dutch spastisohe Ataxie erheblich beeintr~ehtigt, 
sowohl in den Armen wie in den Beinen. 

16. Dezember. Bei dem Versueh sieh aufzustellen, sinkt sie sofort zu- 
sammen. W/ihlt im Bettzeug. Sie kann kaum ein verst~ndliehes Weft hervor- 
bringen; jedoeh wechselt die Spraehstbrung sehr in ihrer Intensit~t. 

7. Februar 1906. Anfall mit klonisehen Zuckungen der linken Kbrper- 
hgMte. 

25. Februar. Wiederum ein Anfai1. 

23. Mgzz. Beine in Htift- und Kniegelenken leieht kontrakturiert. Stets 
unreinlieh. 

5. April 1907. Unver~ndert; dement, vergnCigter Stimmung. 

5. Mai. Starke, unfiberwindliehe Koutrakturstell~ng in maximaler Beu- 
gung aller Gelenke an beiden Beinen. Ataxie beider Arme, daneben Spasmen. 
Im /ibrigen keine wesentlichen Ver~nderunge a im kbrperlichen Befunde. 

83" 
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Patientin spricht seit Monaten kein Wort mehr; schreit mitunter laut. In den 
letzten Monaten starker kSrperlicher VerfM1. Zunehmender Dekubitus; extreme 
Abmagerung. 

11. Januar 1908. Exitus letalis. 

Mikroskopischer  Hirnbefund.  S t i rnhi rn :  Piaverdickt, gegen die 
Rindo gut abgegrenzt; allenthalben Infiltrationen, bestehend aus Plasmazellen I 
Plasmazellen in regressiven Vefiinderungen and KSrnchenzellen, die an 
einzelnen Stellen gehguft zusammenliegen, l%inde: Zellarchitektonik an den 
moisten Stellen noch leidlich gut erhalten, jedoeh AusfM1 yon Ganglienzellen 
in einzelnen Gegenden deutlich. Starke phagozyt~ire Erseheinungen tier Zeilen. 
Viele befinden sich im Zustande der Chromatolyse oder Sklerose. In der Um- 
gebung tier Gefiisse starke Pigmentablagerung; die Gefiisse selbst zeigen in 
ihren Lymphscheiden deutliche Infiltrationen mit Plasmazellen. ~M~issige 
Wucherungserseheinungen sind nachweisbar; gross% geschwollene Intimakerne; 
Spangenbildungen im golumen einiger kleinerer Gefiisse. Gefg~sse des Marks 
gloiehfMls mit Plasmazellen umgeben. Gliawucherungserscheinungen. 

Kle inhi rn :  Infiltrationserscheinungen auffallend gering. Im tibrigen 
derselbe Befund wio bei don vorhergehenden F~illen. Auch hier wurden 
w i e d e r i n  alle n a n g e f e r t i g t e n g l e i n h i r n s c h n i t t e n m c h r e r e  doppel -  
k e r n i g e P u r k i n j e z e l l e n  gefunden. 

Gehen wir in einer kurzen: zusammenfassenden Betrachtung der 
klinisch interessanten Merkmale dieser Ffi]le zun/~chSt auf die Hereditats- 
verhaltnisse ein, so verdienen vor allen die beiden ersten besondere Er- 
wghnung. Es handelte sich bier um zwei Brfider, die einen gemein- 
samen paralytischen Vater hatten. Der gltere yon beiden erkrankte mit 
etwa 26 Jahren, der um 13 Jahre jfingere im 14. Lebensjahre an pro- 
gressiver Paralyse. Man kSnnte also hier von einem ,familigren" Auf- 
treten der Paralyse sprechen 7 worauf ja N on n e~) ein besonderes Gewicht 
legt bei seiner Auffassung, dass die Eigeuart des Syphilisgiftes as sei, 
die die Gruppenerkrankungen syphilogener Nervenkrankheiten scliafft. 
Auch der Fall 6 zeiehnete sich dadurch aus, dass die Mutter der 
Kranken paralytiseh war. Paralyse in der Aszendenz scheint gerade 
bei den juvenilen Formen h~ufiger vorzukommen. A l z h e i m e r  2) hat in 
7 F ~ l l e n -  nach seiner Berechnung in mehr als 25 pCtl derjenigen 
seiner F~lle, fiber deren Famitienverh~ltnisse Geuaueres bekannt war 
progressive Paralyse der Eltern festgestellt. Str /~ussler  s) erwghnt sie 

1) Syphilis and Nervensystem. 2. Aufl. S. 83. 
2) Allgemeine Zeitschr. f. Psych. Bd. 52. 
3) Jahrb(icher f, Psych. 1906. 
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in zwei Fallen; bei dem ers~en war die Mutter~ bei dem zweiten der 
Yater an Paralyse erkrankt. Ferner entnahm ich aus der Arbeit yon 
Rondoni l )~  dass Mort  (Archiv of neurology 1900) in seinen 22 Fallen 
von juveniler Paralyse dreimal progressive Paralyse des Vaters angab. 

Im Fall 4 bestand gleichfalls eine schwere neuropathische Be- 
]astung; der u ]itt angeblich an Epilepsie und starb verblSdet; die 
Mutter wird als ,sehr nervSs" bezeichnet. Beim Fall 3 und 5 war yon 
erb]ichel: Belastung niehts bekannt. 

In ihrer geistigen Entwickelung zuriickgeblieben waren von unseren 
Fallen drei Krank% wovon der Fa]l 2 wohl als eine vSllige Idiotie zu 
betrachten ist. Die Erscheinung~ dass solche Kinder~ die spi~ter an Para- 
!yse erkranken, yon vornherein geistig zuriickgeblieben sind~ ist ja  eine 
recht  haufige und wird in der Literatur allenthalben erwahnt. H i r s e h l  
gibt an 7 dass 45 pCt .  der Kinder vorher geistig minderwertig waren. 

Der Beginn der paralytischen Erkrankung setzt ffir gew~ihnlich um 
die Mitte des 2. Jahrzehntes ein (A]zhe imer~  Tiry~ H i r s c h l ) .  

Hiervon wich wesentlich in unseren FMlen nut der erste ab. So- 
welt aus der Vorgeschichte zu ersehen war~ manifestierte sich seine 
Krankheit erst im Alter yon 26 Jahren~ wlihrend er bis dahin gute 
F~higkeiten entwickelt haben soll. Bedenkt man indes einerseits~ dass 

Erhebungen nach luetischer Infektion negativ ausfielen, er selbst ein 
fleissiger uud solider Mensch war~ sehr frfih (ira Alter yon 23 Jahren) 
heiratete und drei gesunde Kinder zeugt% andererseits aber~ dass sein 
Vater paralytisch war, sein Bruder in den ers~en Lebensjahren an 
,n~ssendem Kopfausschlage, ]itt 7 ,blSdsinnig :~ war und schliesslich im 
14. Lebensjahre ebenfalls an Paralyse erkrankte, so dfirfte man wohl 
berechtigt sein, seine paralytische Erkrankung auf das Konto der e r -  
e r b t e n  Lues zu setzen. Auf den Umstand allein~ dass bei ihm die 
Paralyse verhliltnism'~ssig spat einsetzte~ brauchen wir kein allzugrosses 
Gewicht zu legen, da schon des 5fteren in der Literatnr [Alzhe imer2) ;  
La lanneS) ]  Fi~lle erw~hnt worden sind~ wo bei hereditlir Luetisehen 
auch noeh in den zwanziger Jahren Paralyse eintrat. 

In dem psychischen Verhalten wahrend der Krankheit fiel vor allem 
die schnell fortschreitende Demenz auf. AffektstSrungen traten im Ver- 
gleich zur Paralyse Erwachsener in den Hintergrund. Nur im Fa]l 2 
wurde gegen Ende der Erkrankung ein ,sehr  schneller Stimmungs- 
wechsel" beobachtet. Es scheint sich hier um jenen" plStzlichen, ganz 

1) Arch. f. Psych. Bd. 45, H. 3. 
2) Allgemeine Zeitschr. f. Psych. Bd. 59. 
3) Neurol. Zontralblatt. 1904. Reforat, S. 232.' 
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unmotivierten~ zwangsartigen Stimmungswechsel zu haadeln~ auf den 
wir sehon in unserer frfiheren VerSffentlichung besonders aufmerksam 
gemacht haben. Auch Sinnest~iuschungen oder Wahnideen wurden nieht~ 
besonders beobachtet. I~ur im Fall 5 finden wir ziemlich zu Beginn 
der Erkrankung einige sehwachliche u erwahnt. Der 
u der psychischen Erkrankung war also in unseren F~illen dem- 
nach der, wie er gewShnlieh bei tier juvenilen Paralyse zu sein pfiegt: 
Eine schnell fortschreitende Demenz bis zur vSlligen VerbtSdung mi~ 
zeitweiligen~ meist leichteren Erregungszust~nden. 

Besonders stark hervortretend sind jedoch die so frfih einsetzenden 
sehweren motorisehen StSrungen. Wir fanden in unseren samtlichen 
Fallen meist gleieh zu Beginn der Erkrankung ,Unsicherheit im Gang"~ 
,Liihmung der Beine"~ ,starken Tremor beim Greifen" angegeben. So 
kommt es denn verhMtnism~issig reeht frfihzeitig zu einer vSiligen 
kSrperlichen Hilflosigkeit. Hierin scheint mir ein bemerkenswerter 
Unterschied gegenfiber der Paralyse Erwaehsener zu bes*ehen, wo diese 
hohen Grade yon FunktionsstSrungen doeh in der Regel nut im End- 
stadium der Krankheit zur Beobachtuug kommen. St ra t~ss ler  1) und 
Verfasser haben berehs frfiher besonders darauf hingewiesen. 

Spastisehe Erseheinungen traten besonders im Fall 4 und 5 auf. 
Im ersteren wurden sie im rechten Arm und beiden Beinen beobaehtet, 
im letzteren waren sie halbseitig. Aueh im Fall 6 ist 5fters yon Spasmen 
die Rede. 

KrampfanfMle kamen in vier FMlen zur Beobuchtung, jedoeh 
seheinen sie nur im Falle 4 und 6 haufiger aufgetreten zu sein. Alz-  
h e i m e r  2) bezeiehnet die Haufigkeit der paralytischen Anfiille als eine 
Eigentfimlichkeit der juvenilen Paralyse. 

Die Kniesehnenreflexe waren in ffinf FMlen gesteigert, fehlten in 
einem Falle (2). Bedenkt man indes~ dass im letzteren Falle sehon seit 
mehreren Jahren Kontrakturen in den Kniegelenken bestanden~ so dfirfte 
er ffir eine Beurteilung un~eeignet sein. Das Bab insk i ' s che  Zeichen 
war in einem Falle (5) als positiv (reehts) angegeben, in einem anderen 
stand die grosse Zehe des linken Fusses in dauernder B a b i n s k i -  
Stellung~ ohne dass das Ph~nomen selbst auszulSsen war; in einem 
dritten Falle war es als negativ angegeben; 3 F~dle enthie l ten keine 
Angaben hierfiber. 

Betrachten wir nur zun~ichst die m a k r o s k o p is chen  Ver~,nderungen 
des Gehirns, so finden wir in drei yon unseren 5 F~illen (ira Falle 6 

1) Jahrbficher f. Psych. 1906. 
2) Allgemoine Zeitschr. f. Psych. Bd. 52. 
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war uns das Sektionsprotokoll nieht zuganglieh), dass das Itirngewieht 
ganz erheblich vor dem Durehsehnittsgewieht zurfieksteht~ das man dem 
Alter entspreehend erwarten mfisste. Das Gewieht des Gehirns mit 
Ventrikelfltissigkeit betrug im Fall 2 915 g, im Fall 3 910 g und im 
Fall zl 950 g. Diese auffallend niedrigen Hirngewiehte sind wohl so ztl 
erklftren, dass einerseits das waehsende Organ dureh Sehi~dliehkeiten, 
die entweder auf die hereditare Lues oder auf das f r t i hze i t i ge  Ein- 
se tzen  der eigentliehen paralytisehen Erkrankung zurtiekzuffihren sind, 
in seiner normalen Entwiekelung gehindert wird, dazu andererseits aber 
noeh die naehfolgende Atrophie hinzutritt, die der paralytisehe Prozess 
sehliesslieh bewirkt. 

Im fibrigen entspreehen die Befunde im Wesentliehen dem Ver- 
halten bei der Paralyse Erwachsener. Nut auffallend war in a l len 
Fallen die sehr starke Erweiterung tier Seitenventrikel, die besonders 
im Fall 3 ausserordentlieh hoehgradig war~ moist verbunden mit einem 
starken Hydrocephalus internus. Diese starke Erweiterung der Sei ten-  
ventrikel seheint also bei den juvenilen I?ormen viel Mtuflger vorzu- 
kommen wit bei der Paralyse Erwaehsener, soweit unsere 5 FS,11e eine 
Beurteilung hierfiir zulassen. Naeeke  1) hat die HS, ufigkeit dieses Be- 
fundes bei der Paralyse Erwaehsener mit 14,6 pCt., Kaes 2) mit 24~89 pCt. 
angegeben. Im Fall 1 fand sieh ausserdem im linken Hinterhaupt- 
lappen eine etwa kirsehgrosse Erweiehung der Marksubstanz, im Falle 2 
subdurale hg.morrhagisehe Membranen. 

Fassen wit die Befunde bei der m i k r o s k o p i s c h e n  Untersuehung 
kurz zusammen, so kommen wit zu dem Ergebnis, dass sieh im Grosshirn 
s~tmtlieher F~lle die eharakteristisehen Zeiehen einer progressiven Para- 
lyse naehweisen liessen. Wesentliehe Abweiehungen yon dem histo- 
logisehen Krankheitsbilde der Paralyse Erwaehsener waren nieht festzu- 
stellen. In dem frtiher yon mir verSffentliehten Falle yon juveniler 
Paralyse habe ieh die besonders lebhaften und ausgedehnten Infil- 
trationserseheinungen mit einer auffallend starken Beteiligung tier Lympho- 
zyten hervorgehoben, ein Befund~ de rmi t  dem yon S t r a u s s l e r  vSllig 
fibereinstimmte. Hier habe ieh jedoeh diese feineren Abweiehungen nieht 
konstatieren kSnnen. Nur sei es kurz erw~ihnt, dass im Fall 1 die In- 
filtrationserseheinungen an den Gefgssen der Grosshirnrinde sehr lebhaft 
waren. Fall 4 enthielt sehr viele Mastzellen. 

Das Gleiehe kSnnen wit yon den p a r a l y t i s e h e n  Veranderungen 
des Kleinhirns sagen. Nur im Fall 4 iiberwogen die Lymphozyten in 

1) Allgemeine Zeitschr. f. Psych. Bd. 57. 1906. 
2) Allgemeine Zoitschr. f. Psych. Bd. 51. 
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der Pia an Zahl die Plasmazellen. Hervorheben m6ehten wit noeh die 
starke Gliawucherung fiber der KOrnerschicht in der Fl6he der grossen 
Ganglienzellen. Hier land sieh allenthalben ein mehrschiehtiger Wall 
yon runden Gliakernen pallisadenfSrmig angeordnet. Am st/irksten war 
alas Kleinhirn des Falles 4 davon betroffen. Eine ebenso allgemeine 
Erseheinung bei den histologischen Befunden war der starke Ausfatl yon 
Purkinjezellen an den unter der Oberfi~iche gelegenen Windungen, so 
dass an einzelnen im ganzen nur I bis 2 Zellen~ im Fall 4 sogar 
Windungen ohne jede Purkinjezelle angetroffen wurden. 

Krankhafte Ver/inderungen regressiver Art fanden sich an den 
Pm'kinjezellen im allgemeinen sehr selten. Diese Zellen scheinen iiber- 
haupt, wie unter anderen 0 b e r s t e i n e r  1) betont, im ganzen weniger zu 
Degenerationsprozessen geneigt zu sein~ als beispielsweise die Rinden- 
zellen des Grosshirns. Fett- und Pigmentdegeneration ist nach Ober -  
s t e i n e r  deshalb i~usserst seltea. So fanden wir auch in unseren F~llen 
als besonders hervortretende Form der Degeneration nur eine ausgedehnte 
Vakuolisation der Purkinjeze]len. Die Vakuolen liegen entweder als 
klein% scharf umgrenzte, kreisrunde Gebilde mitten im Protoplasma der 
Zelle, oder aber sie wSlben sieh als grosse~ blasige Gebilde vor und 
fiberragen die Zelle selbst bei weitem an GrSsse. Schliesslich findet 
man ganz verfinderte Gebilde, wo die Hauptmasse nut aus mehreren 
dutch schmale Protoplasmabrficken getrennten~ grossen HShlungen be- 
steht~ mad die Zelle selbst als kleiner Rest mondsichel- oder hauben- 
f6rmig daransitzt. Es kann hierbei zu ganz grotesken Bildern kommen. 
Diese Vakuolisation der Purkinjezellen scheint gerade bei der juvenilen 
Paralyse h/~ufiger vorzukor~lmen. Hier waren es die beiden ersten F~lle, 
die diese ZellverSnderung besonders hiiufig zeigten; ebenso verhielt es 
sich damit bei dem frfiher yon mir verSffentlichten Fall. Auch R o n d o n i  
hebt diese Degenerationsform der Purkinjezellen in seinem ersten Fall 
yon juveniler Paralyse hervor. 

Wir wollen jetzt eine Verlinderung an den Purkinjezellen besprechen, 
auf die wir unsere besondere Auflnerksamkeit richten mfissen, well sie 
in a l len  Fallen die g l e i ehe  ist und ihr somit eine prinzipie!le Be- 
deutung ftir unsere Anschauung yon der Entstehung der progressiven 
Paralyse zuzukommen scheint. Es ist dies die M e h r k e r n i g k e i t  in 
den Purkinjezellen. Es waren in s l imt l i chen  Fallen die Purkinje- 

1) Bau dor nervSsen Zontralorgano. 1892, 
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zellen in grSsserer ode r geringerer Anzahl mit, zwei Kernen verseken. 
Namentlich in den beiden ersten Fallen war diese Erscheinung so hi~ufig, 
dass wohl in jeder Windung mehrere doppelkernige Zellen aufgefunden 
wurden. Die Kerne waren gut, entwickelt, hatten deutliche Kern- 
membranen und KernkSrperchen. Die Zellen selbst waren gut differenziert~ 
hatten gute Nisslsche Schollenbildung und wichen in GrSsse und Ge- 
stalt yon nm'malen nicht wesentlich ab (Fig, 1). Die beiden Kerne 
k6nnen innerhalb der Zelle die verschiedensten Lagen annehmen. Die 
hli, ufigste Anordnung ist wohl die, dass die beiden Kerne in querer 
Richtung zur Langsachse der Zelle liegen, wie bei der zugehSrigen 
Abbildung. Wir trafen sie jedoch auch in schrliger und Liingsrichtung 
angeordnet. 

In unseren Fallen (1 u. 2) fanden sich 6fters sogar dre ikernige  
Purkinjezellen. Man sieht in Fig. 2 eine grosse Zelle yon dreieckige r 
Form~ die drei grosse Kerne mit deutlichen Kernmembranen und grossen 
Kernk(irperchen enthi~lt. D i e  Kerne heben sich als helle Kreise yon 
dem gut entwiekelten, mit ~isslschen Schollen versehenen Protoplasma 
der Zelle ab~ w~hrend die KernkSrperchen si~mtlich etwas exzentrisch im 
Kern liegen. Auch die dreikernigen Purkinjezellen sind durchweg gut 
differenziert, fiberragen abet an GrSsse meist die anderen Zellen (ein- 
und zweikernige). Die drei Kerne waren mitunter auch in ihrer GrSsse 
verschieden. So sahen, wir einmal ein Bild, we der dritte Kern~ der 
zwischen den beiden anderen, welt auseinanderliegenden lag, nur etwa 
ha]b so gross war wie diese. Ein anderesmal fanden wir eine ganz lang 
gestreckte Purkinjezelle, we alle drei Kerne genau in der Liingsrichtung 
der Zelle hintereinander lagen. 

Es fragt sieh nun~ wie wir diese Befunde der Mehrkernigkeit in 
den Purkinjezellen zu deuten haben. Die Wahrseheinlichkei L dass der 
p a r a l y t i s e h e  Prozess diese Verlinderung gewissermassen als Reiz- oder 
Wucherungserscheinung hervorrufen kSnnte, mfissen wit ablehnen, da 
nach unseren heutigen Ansehauungen [[)onatson~ Alzhe imer l )  Scholz  
und Z inge r l e  2] Nervenzellen jedenfalls nach der Geburt nicht mehr 
gebildet werden, vielmehr ihre Vermehrungsfiihigkeit schon in der Em- 
bryonalzeit einbiissen. Dazu kommt noah, dass mehrkernige Nerven: 
zellen schon des 5fteren bei Gehirnen (Idioti% Kretinismus)gefunden 
wurden~ we "keine entziindliche oder paralytische Prozesse vorlagen 

1) Histologischo Studien. Jen~ 1904. S. 54. 
, 2) Zoitschr. ffir die Erforschung des jugendlichen Schwachsinnes, 3. Bd. 
4. Heft. 
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[H. gog t l ) ,  Seholz  u. Z i nge r l e  2) u.a.]. So haben aueh dieAutoren 
(Str~iussler ,  Ro ndon i  u. a.), die bisher fiber die mehrkernigen Pur- 
kinjezellen bei der juvenilen Paralyse beriehteten, diese Erseheinungen 
als EntwieklungsstSrungen aufgefass L die auf eine bereits w~ihrend des 
intra-uterinen Lebens einwirkende Seh~idliehkeit zurfiekzuffihren sind. 
Dass bei den juvenilen Paralysen die ererbten luetisehen Gifte als die 
entwieklungshemmende Ursaehe anzusehen sind~ ist wohl als sieher an- 
zunehmen~ da wit ja wissen, dass gerade der ererbten Lues eine gaupt- 
rolle zukommt bei den Erkranktmgen und Entwieklungshemmungen des 
Zentralnervensystems der Naehkommensehaft (Rumpf ,  Nonne,  I1- 
be rg  u. a.). Ersterer gibt das Prozentverh~iltnis yon Affektionen des 
Nervensystems bei heredit~irer Lues auf 13 pCt. an. 

Das Zustandekommen der mehrkernigen Zellen w~ire also so zu 
erkl~iren, dass in einer Zeit des embryonalen Lebens~ in der normaler 
Weise lebhafte Teilungsvorg~inge der Zellen stattfinden, diese dureh die 
toxisehe Sehftdliehkeit auf irgend einer Stufe fixiert werden, so dass 
beispielsweise eine zweikernige Zell% die unter normalen Verh~iltnissen 
dureh weitere Entwieklungsvorgfmge sieh schliesslieh in zwei selbst~indige 
Zellen umwandeln wfirde, eben auf dieser Stufe stehen bleibt. Naeh 
Rondo ni k6nnen sieh trotzdem naehher die versehiedenen Bestandteile 
der so auf dieser Stufe stehen gebliebenen Zelle auf Grund des Gesetzes 
tier unabh~ingigen Differenzierung der Teile (v. Monakow,  H. Vogt) 
weiter ausbilden, so dass die ursprfinglieh e m b r y o n a l e  zweikernige 
Zelle einen f e r t i g e n  Charakter annimmt und sieh in niehts~ wie nut 
dadureh, dass sie zwei Kerne besitzt, yon einer normal ausgebildeten 
Zelle unterseheidet. Je naeh dem Zeitpunkte, we die hemmende Wirkung 
bei diesen Teilungsvorg~ingen der Zellen einsetzt, werden wir aueh ver- 
sehieden weit v0rgesehrittene Stufen fixiert finden. Dies gibt uns eine 
Erklgrung fiir die folgenden Erseheinungen an den Purkinjezellen. 

Es fanden sieh in mehreren Ffdlen (1., 3., 4.) Purkinjezellen, wo 
die beiden Kerne weiter auseinanderstanden~ die Zelle selbst eine lank 
gestreekte Form angenommen hatte mid bereits eine Einsehnfirung in 
ihrem Protoplasma zu sehen war. In anderen FMlen war die Trennung 
des Protoplasmas sehon weiter vorgesehritten, so dass man bereits zwei 
selbst~indige Zellen mit je einem Kern erkennen konnte, die nut noeh 
mit einem kleinen Saum ihres Plasmas zusammenhingen. Sehliesslieh 

1) Arbeiten aus dem Hirnanatomischen Institut Zfirioh. Mendels Jahres- 
bericht 1905. I~eferat. 

2) Ueber Gohirnveriinderungen bei Kretinismus. Zeitschr. f~r die Er- 
forschung dos jugondlichen Sehwachsinnes. 3. Bd. Hoft 4. 
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sehen wir wieder zwei ganz dicht beieinanderliegende Zellen~ we bereits 
eine vOll ige  Trennung stattgefunden hatte. Wir werden nicht fehl- 
gehen~ wenn wir aueh diese Synzytien als Entwickelungsst6rungen auf, 
fassen. In diesen F~illen hfitte dann die hemmende Wirkung die Zellen, 
die im Begriffe standen~ sich vOllig zn trennen~ in einem sp~iteren Sta, 
dium iiberrascht und in den verschiedenen Phasen fixiert. Wir hubert 
versucht an den Figuren 3--7  diese Bilder in Photographien wieder- 
zugeben. Fig. 3 zeigt yon diesen Abbilduugen das friiheste Stadium 
der Synzytienbildung. Die doppelkernig% langgestreckte Purkinjezelle 
hat bereits in der Mitte eine deutliche Einschniirung, so dass das ganze 
Gebilde eine biskuitfSrmige Gestalt besitzt. Beide Kerne sind yon un~ 
gef~ihr gleicher GrOss% yon denen der eine ein deutliehes KernkOrperchen 
in sieh birgt~ wfihrend bei dem anderen dieses im Schnitt nicht mitge, 
troffen ist. Das Protoplasma zeigt gute Nisslsche Scho]len~ nach rechts 
(im Bi]de) zieht ein langer Fortsatz. F~g. 4 stel]t ein etwas welter vor- 
gesehrittenes Stadium der Zellteilung dar. Man sieht bier zwei gut 
ausgebildete Purkinjezelle,l mit zwei naeh entgegengesetzter Richtung 
ver]aufenden Forts~itzen. Ihr Protoplasma ist in der Mitte noch zu- 
sammenhangend~ ihre Kerne liegen in einer Eben% sind gut ausgebildet 
und tragen ein deutliehes KernkSrperehen und Kernmembran. Bei Fig. 5 
ist der Trennungsprozess abgelaufen. Die Zellen liegeu nur noch dicht 
beieinauder; ihr Protoplasma ist deutlieh getrennt~ so dass sie als zwei 
selbst~indige Gebilde imponieren. Beide tragen einen deutlichen runden, 
ziemlich grossen Kern, der auf der Abbildung leider nicht deut]ieh zu 
erkennen ist. Der Fortsatz der einen Zelle (links) ist weithin zu ver- 
folgen~ w~ihrend der andere (reehts) unter der benachbarten Zelle ver: 
schwindet. Fig. 6 und 7 geben dieselben Zellen wie in Fig. 5 und 6 
in starkerer VergrSsserung wi.eder. 

Diese Synzytien, deren Vorkommen bei der juvenilen Paralyse zuerst 
yon Rondon i  1) und veto Yerfasser 2) festgestellt worden ist~ finden sieh 
ausserdem in der Literatur h~iufiger in den histologischen Befunden bei 
ldiotie und Kretinismus angegeben. So fanden Scholz  und Z inge r l e  3) 
im Grosshirn h~.ufig ,2  Zel]en ganz dicht aneinandergelagert, als ob sie 
aus einer Zweiteilung einer Zel]e entstanden waren". Sie scheinen diese 
Befunde in demselben Sinne aufzmfassen wie wir. 

Als Beweis dafiir, dass solche Bilde U wie wir sie oben beschrieben, 

1) Arohiv f. Psych. Bd. 45. Heft 3. 
2) Archiv f. Psych. Bd. 45. Heft 2. 
3) Zeitsehr. ffir des Erforschung dos jugondlichen Schwachsinnes. Bd. 3. 

Heft 4. 
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in dem embryonalen Gehirn haufiger beobachtet worden sind 7 ffihrt 
R o n d o n i  einen Fall yon Gie r l i cb  und H e r x h e i m e r  an~ wo bei 
einem 6--7monatigen Embryo in der Zentralwindung viele Pyramiden- 
zellen in synzytialem Verbande zusammenhingen. Wir kSnnen durch 
unsere Untersuchungen~ die wit ganz unabhangig davon an Rinder- 
embryonen vorgenommen hatten~ dies bestlitigen. Hier sehen wir im 
Zentralnervensystem dieser Embryonen ganz ~hnliche Zellverb~inde unter 
n o r m a l e n  Yerhaltnissen~ wie wir sie bei der juvenilen Psralyse 
p a t h o l o g i s c h  fixiert antrafen. Die Figuren 8--11 mSgen dies er- 
lautern. Fig. 8 zeigt uns ein Synzytium yon 3 Ganglienzellen aus der 
Ob]ongata eines 8monatigen Rinderembryos. Fig. 9 wie 8; nur st~irker 
vergr0ssert. In Fig. 10 sehen wir eine grosse l~ervenzelle aus der 
Oblongata eines 8monatigen Rinderembryos, in der die beiden Kerne 
welt auseinanderstehen. Eine Trennung des Protop]asmas konnte nicht 
festgestellt werden. Schliesslich gibt uns Fig. 11 ein Syncytium von 
I~ervenzellen wieder aus der Grosshirnrinde eines 8monatigen Rinder- 
embryos. 

Eine dritte Art~ wie sich an den Purkinjezelien feinere Entwickelmlgs- 
stSrungen des Gehirns dokumentieren, ist ihre Verlagerung in eine ihr 
nieht zugehSrige Sehicht. Wir wissen ja r dass die Purkinjezellen unter 
normalen Verhaltnissen in einschiebtiger regelmassiger Lage die KSrner- 
sehicht des Kieinhirns umrahmen. Finden wit nun eine Purkinjezelle 
aus dieser Lage wesentlich herausgerfickt, so miissen wir als Ursaehe 
hierftir eine StSrung im Schichtenaufbau tier Kleinhirnrinde annehmen~ 
die auf entwickelungshemmende Einflfisse zuriickzafiibren is~. So fanden 
wir aueh hier wieder in vie]en (1. 7 2.1 4.) yon unseren Fallen ausge- 
sprochene Lageveranderungen der Purkinjezellen, wie wir sie frfiher 
sehon bei der juvenilen Paratyse festgestellt hubert. Wit sehen z. B. 
in Fig. 12 eine Purkinjezelle aus der Reihe in die Molekularsehicht 
herausgerfickt. Die Zelle hat genau dieselbe Griisse and das Aussehen 
der benaehbarten Purkinjezellen und tragt sonst keine pathologisehen 
Veranderungen, Fig. 13 zeigt uns drei fibereinanderliegende Purkinje- 
zellen. Ihre Reihe steht fast senkrecht zum Rande (yon links oben 
nach reehts anten im Bilde ver]aufend) der K6rnerschieht~ statt mit ibm 
parallel zu laufen. Die uuterste liegt noch in normaler HShe~ wahrend 
die beiden dariiberstehenden welt in die Molekularsehieht hineinragen. 
Alle drei Zellen zeigten sich gut ausgebildet, hatten gut entwickelte 
l~isslsche Sehollen und deutlichen Kern; die oberste war dazu noch 
doppelkernig. Mehreremale sahen wir aueh eine grosse Zell% die nach 
Aussehen und GrOsse einer Parkinjeze]le entspraeh I unmittelbar unter 
oder gar in die Pia verlagert. Fig. 14 gibt uns eine so versprengte 
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Zelle wieder. Sic liegt in der infiltrierten Pia. Rechts davon ein 
griisseres Piagefass; ]inks yon ihr sieht man die Windung gegen die 
Pig hiu abgegrenzt. Sie hat eine dreieckige Form~ .gut ausgebildete 
1Nisslsche Schollen, einen grossen hellen Kern mit deutlichem Kern~ 
kSrpe,-chen. 

Solche Heterotopie n yon Nervenzellen sind des 5fteren bei der 
Idiotie beschriehen worden. Verlagerungen yon Purkinjezellen in die 
Molekularschicht erwahnt S t r ~ u s s l e r  1) bei einer Paralyse Erwachsener ~ 
Scholz  und Z inge r t e  in ihren beiden F~llen yon Kretinismus. Auch 
Rondon i  spricht in sciner Arbeit von einer ,:Ungleichheit des l~iveaus" 
in der Anordnung der Purkinjezel]en. Alle genannten Autoren scheinea 
darin iiberoinzustimmen, dass es sich hierbei um ein Zeichen 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 Gruppo 
unserer juvenilen Para!yseffille, als sich bei ihm auch eine starke Mit, 
beteiligung des Grosshirns an den EntwicketungstSrungen feststellen 
liess, wahrend sich in allen anderen F~llen diese nur auf das Kleinhirn 
allein beschrankten. Schon klinisch zeichnete sich der Fall dadurch 
yon den fibrigen aus, dass bei ihm yon Jugend auf ein besonders hoch- 
gradiger Schwachsinn, eine viillige Idiotic vorlag. Mit diesem klinischen 
Befunde der Idiotic stehen nun unsere anatomischen Befunde am Gross, 
hirn in Einklang. Es zeigte sich, dass die Grosshirnrinde sowoh] in 
dem Aufbau der Schichten als auch nach der Beschaffenheit der Zellen 
selbst ganz erhebliche Entwickelungsst(irungen darbot, so dass sic aa 
einigen Stellen einen noch ganz embryonalen Charakter trug. Wie wit 
bei dem mikroskopischcn Befunde ausfiihrlicher gesch~ldert haben~ war 
hier noch die L~ngsreihenbildung der Zellen erhalten; die innere 
KSrnerschicht trat besonders deutlich horror. Die Zellen selbst hattea 
noch meist einen ganz unfertigen Charakter, zeigten die 1Neuroblasten- 
form sowie vielfach doppelte Kerne und Synzytienbildung. Diese Be- 
funde decken sich im grossen und ganzen mit denen~ die schon haufiger 
bei Gehirnen yon Idioten, Mikrozephalen und Kretinen erhoben worden 
Bind ( H a m m a r b e r g ,  H. Vogt ,  Scho lz  u~ Z i n g e r l e  u. a.). Beson~ 
ders der Fall yon Vogt  z) hat viele Uebereinstimmungen mit dem 
unsrigen. Wir haben es also hier klinisch sowohl wie anatomisch mit 
einem Fall yon Idiotic zu tun. Man kann wohl annehmen, dass dana 

1) Jahrbiichcr f. Psych. 1906. S. 92. 
2) H. Vogt~ Ueber die Anatomic mikrozephMer Missbildungcn. l~efcrat: 

Mendels Jahresbericht. 1905. 
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erst viel sparer dieses durch die heredit~re Lues in seiner Entwiekelung 
schwer geschadigte Gehirn yon der paralytischen Erkrankung befallen 
wurde. Dieser Fall bietet daher aueh einen interessanten Beitrag ffir 
die Auffassung yon der hereditaren Syphilisi~tiologie bei der Idiotie, wie 
dies namenttich ~on Binswanf fe r  und Z iehen  hervorgehoben worden 
ist. Hierauf kann jedoeh bier nicht naher eingegangen werden. 

Wean wir nun zum Schluss die Ergebnisse unserer Untersucllungen 
noch eininal kurz zusammenfassen~ so k~innen wir folgendes feststellen: 

Bei a l l en  F a l l e n  von j u v e n i l e r  P a r a l y s e  wa ren  Ent -  
w i c k e l u n g s s t 6 r u n g e n  des G e h i r n s  nachzuwe i sen .  Sie waren  
m e i s t  nu t  im K l e i n h i r n  und z w a r  an den P u r k i n j e z e l l e n  zu 
f inden.  Diese Zellen hatten in grosser Haufigkeit zwei Kerne, in ge- 
ringerer drei Kerne. Daneben fanden sich pathologisch fixierte Ueber- 
gangsstufen der Teilungsvorgange in den versehiedensten Phasen~ ~Ton 
der einfachen Einsehnfirung des Zellprotoplasmas beginnend~ bis zur 
vollstandigen Trennung der Zellen. Schliesslich fanden sich StSrtmgen 
im Schichtenaufbau der Kleinhirnrinde, Verlagerungen der Purkinjezellen 
in andere Schichten. 

Wahrend  ffir g e w 6 h n l i c h  das  G r o s s h i r n  an den En t -  
w i c k e l n n g s s t 6 r u n g e n  n ich t  m e r k l i c h  t e i l n a h m ,  war  doch in 
e inem Fa l l e ,  der  s ieh  schon  k l i n i s c h  als  I d i o t i e  d a r s t e l l t e ,  
auch  das  G r o s s h i r n  mi t  s c h w e r e n  E n t w i c k e l u n g s s t S r u n g e n  
be te i l ig t~  so dass es vielfaeh sowohl in dem ganzen Sehichtenaufbau 
als auch nach der Beschaffenheit der Nervenzellen einen embryonalen 
Typus zeigte. 

Auffallend ist, dass in a l l en  F~llen yon juveniler Paralys% soweit 
bisher die anatomischen Untersuchungen sich hierauf erstreckten, doppel- 
kernige Purkinjezellen als feinere Erscheinungsformen von Entwickelungs- 
st6rungen im Kleinhirn gefunden wurden. Wit erinnern an die beiden 
Falle yon S t r a u s s l e r ,  an den frfiher yon mir ver6ffentlichten und an 
die yon Rondoni .  Da wir sie nun hier auch wieder in s a m t l i c h e n  
6 Fallen in grosser Haufigkeit angetroffen haben, so k6nnte man an- 
nehmen, dass diese EntwickelungsstSrungen fiir das pathologisch-anato- 
mische Krankheitsbild der juvenilen Paralyse geradezu charakteristisch 
sind. Weitere Uutersuchungen mfissten immerhin darfiber v6llige Auf- 
klgrung versehaffen. Jedenfalls scheint das so h~ufige Zusammentreffen 
yon EntwickelungsstSrungen und paralytischer Erkrankung des Gehirns 
zu beweisen~ dass die heredit~re Lues dlLrch ihre entwickelungshemmende 
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Wirkung auf das Organ einen gtinstigen Boden Schafft fiir die sparer 
sieh entwiekelnde Paralyse, so dass wir geradezu yon einer erh6hten 
Disposition des Zentralnervensystems fiir diese Erkrankung sprechen 
diirfen. Wir k~nnen nunmehr, wenn yon einer ,ererbten Anlage" bei 
der juvenilen Paralyse die Rede ist, die ja gerade ffir diese Erkrankung 
immer besonders hervorgehoben worden ist~ einen bestimmten Begriff 
damit verbinden, der durch das Resultat unserer obigen anatomischen 
Untersuchungen gegeben ist. Diese EntwicklungsstSrungen gewinnen 
also dadureh, dass sie als ein pradisponierendes Moment bei der Ent- 
stehung der paralytischen Erkrankung eine so]che entscheidende Roile 
spielen, eine prinzipielle Bedeutung. 

Wir mSehten an dieser Stelle betonen~ dass wir die beschriebenen 
EntwickelungsstSrangen keineswegs ftir spezifische ansehen in dem Sinne, 
dass nur die hereditare Lues sie hervorrufen kSnnte; wit' halten es viel- 
mehr for m6glich, dass auch irgendwelehe Seh~dliehkeiten anderer Art, 
die auf das Zentralnervensystem wahrend seiner embryonalen Anlage 
hemmend einwirken, gelegentlich einmal dieselben Entwieklungsst6rungen 
(Mehrkernigkeit der Purkinjezellen) wenn vielleicht auch nicht in so 
ausgesproehener Weise hervorrufen kSnnten. So finden wir daher aueh 
hin und wieder einmal Ganglienzellen mit zwei Kernen in sonst nor- 
malen Gehirnen~ wo fiir hereditare Lues keine Anhaltspunkte vorliegen; 
es bleibt indes stets ein h6chst seltenes u was auch Alz- 
heiIner  1) besonders hervorhebt. Immerhin mfissen wir jedoeh auch 
hier die doppelkernigen Ganglienzellen naeh unseren bisherigen Aus- 
ffihrungen als Missbildungen feinerer Art auffassen. 

Ueber das u yon doppelkernigen Ganglienzelien haben 
wir Untersuchungen angestellt und gefunden i dass sie h au f ig e r  bei der 
"Para]yse Erwachsener oder damit verwandten Prozessen anzutreffen siud. 
Bisher haben wir in 5 Fallen von Para|yse Erwachsener doppelkernige 
~ervenzellen gefunden, davon in 3 Fallen einige doppelkernige Pur- 
kinjezellen, in 2 einige doppelkernige Pyramidenzellen im Grosshirn. 
Ausserdem konnten wit im Kleinhirn eines Falles yon Lues cerebri eine 
doppelkernige Purkinjezelle feststellen. Untersehiede zwisehen diesen 
Befanden und denen bei der juvenilen Paralyse bestanden also insofern, 
als die doppelkernigen Nervenzellen lange nieht in dieser auffallenden 
Hauflgkeit vorhanden waren, wie wir sie zum Beispiel bei den Purkinje- 
zellen der Juvenilen festgestellt haben. Wir mussten vielmehr in den 
Kleinhirnschnitten erwachsener ~ Paralytiker ]ange suchen, bis wir hie 
und da einmal ganz vereinzelt eine doppelkernige Zelle zu Gesieht be- 

1) Histologische Studien. Jena 1904. 
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kamen. Daabe r  diese Unterschiede doch nur graduelle sindy so be- 
weisen diese Befunde immerhiny dass auch bei der Paralyse Erwaehsener 
h~ufiger, wenn auch nicht in so ausgesprochener Weise wie bei der ju- 
venilen Paralyse, EntwickelungsstSrungen des Gehirns vorkommen. Wir 
hubert natfir]ich in diesen Fallen keine Berechtigung~ die LuGs als Ur- 
sache dieser StSrungen anzusehen~ da sie doch erst im vorgeschritte- 
nerem Alter erworben wurdey sondern wit mtissen sie wohl als Aeusse- 
rungen anderer keimsehadigender Momente bewerteny die ihrerseits wieder 
spezie]ler oder allgemeiner Art sein kSnnten. Ob wit hierin eine ana- 
tomische Unterlage fiir die besonders yon Naecke  1) hervorgehobene 
,,Disposition des Gehirns" ffir die Paralyse zu erblicken habeny wage ich 
nach unseren bisherigen Untersuchungen nicht zu entscheiden. Jeden- 
falls ffihreu diese Befuude zu der berechtigten Annahme~ dass weitere 
vergleichende Untersuchungen nach dieser Richtung uns wichtige Auf- 
schlfisse fiber die Genese der allgemeinen progressiven Paralyse bringen 
kSnnen. 

Meinem hochverehrten Chef, Herrn Geheimrat Dr. Per  e tti~ spreche 
ich ffir die Ueberlassung des Materials und das der Arbeit entgegen- 
gebrachte Interesse meinen verbindlichsten Dank aus. 

N a c h t r a g  bei der K o r r e k t u r .  

Inzwischen ist eine weitere Abhandlung yon Str i~ussler  er- 
schienen: ,Ueber EntwicklungsstSrungen im Zentralnervensystem bei 
der juvenilen progressiven Paralyse usw." (Zeitschr. f. d. ges. Nem'oL 
u. Psych. 1910. ii. Bd. 1. Heft.) 

Er berichtet darin fiber drei Falle juveniler Paralyse, die Ent~ 
wicklungsstiirungen des Zentralnervensystems darboten. Seine Befunde 
bestatigen also auch die yon mir zuerst aufgestellte Behauptung, dass 
,EntwicklungsstSrungen bei nachfolgender jugendlicher Paralyse kein 
aussergewShnliches Vorkommnis sind". (Siehe dieses Archiv. 1909. 
s. 726.) 

Den Schiussfolgerungen dieses Autors vermag ich irides nicht reich 
~r anzuschliessen. Er fand namlich in zwei Fallen yon erwachsenen 
Paralytikern - -  der eine stand im 39. Lebensjahre, der andere war 
33 Jahre alt - - ,  bei denen nicht nachweisbar wary ob ihre Erkrankung 
auf eine h e r e d i t a r e  oder eine e r w o r b e n e  Lues zurtiekzuffihren wary 

1) N a e c k e : Erblichkeit und Predisposition bei der progressivon Paralyso 
der Irren. Archiv f. Psych. Bd. 41y H. 1. 



Ueber EntwieklungsstSrungen des Gehirns bei juveniler Paralyse usw. 1319 

EntwieklungsstSrungen des Gehirns und glaubt hieraus schliessen zu 
diirfen, class es sich in diesen FS.llen um ,,heredit~re Paralyse" handelt: 
Naeh unseren jetzigen Kenntnissen, die sich im wesentlichen nut auf 
die anatomisehe Untersuehung von juvenilen Paralytikern stfitzen, kann 
man doch zungehst nur den Schluss ziehen, class wit bei den Juvenilen 
mit bestimmter Regelm~tssigkeit EntwicklungsstSrungen im Gehirn er- 
warren dfrfen. Aber der u m g e k e h r t e  Schluss ist doch nicht ohae 
weiteres zul~issig, namlich dass wir da, wo wir diese Entwicklungs- 
stSrungen finden, eine juvenile (heredits Form tier Paralyse diagnosti- 
zieren, da die Paralyse Erwaehsener mit erworbener Lues nach dieser 
Richtung bin noeh nicht genfigend durchforscht ist. 

Erkl[trung der Abbildungen (Tafel XXI, XXII und XXIII). 

Figur 1. In der Mitre des Gesichtsfeldos eine Purkinjezelle mit zwei 
Xernen; Fall 2. (Aufnahme Leitz, Kompens. Okular 4, Oelimmersion.) 

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

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

Figur 4. In tier Mitre des Gesishtsfeldes ein Synzytium zweier Purkinje- 
zellen; Fail 1. (Aufnahme Leitz, Kompens. Okular 4~ Objektiv 8 mm Aposhr.) 

Figur 5. In der Mitte des Gesichtsfeldes zwei dicht beieinanderliegende 
Purkinjezellen ; Fall l. (Aufnahme Leitz, gompens. Ok. 4, Obj. 4 mm Apoehr.) 

Figur 6. St~rkere VergrSsserung dos Synzytiums der Figur 4. (Aufnahme 
Leit% Kompens. Okular 4, Oelimmersion.) 

Figur 7. Stgrkere VergrSsserung der dicht beieinanderliegenden Purkinje- 
zellen yon Figur 5. (Aufnahme Leitz, Kompens. Okular 4, Oelimmersion.) 

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

Figur 9. Stfirkere VergrSsserung des Synzytiums yon Figur 8. (Aufnahme 
Leitz, Kompens. Okular 4, Oelimmersion.) 

Figur 10. Die unterste der grossen Nervenzellen aus der Oblongata eines 
8monatigen Rinderembryo enth~ilt zwei weir auseinanderstehende Kern% ohne 
dass eine Trennung des Protoplasmas sichtbar ist. (Aufnahme Leitz~ Kompens. 
Okular 4, Oelimmersion.) 

Fight l l .  In der Mitte des Gesichtsfeldes Synzytium zweier Nervenzellen 
aus der Grosshirnrinde eines 8monatigen Rinderembryo. (Aufnahme Leitz, 
Kompens. Okular 4, Oelimmersion.) 

Archiv f. Psychiatrle. Bd. 47. Heft 3. 8 4  
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Figur 12. Verlagerung einer Purkinjezelle aus ihror geihe heraus in der 
Molekularschioht; Fall 1. (Aufnahme Leitz, Kompens. Okular 4~ Objektiv 
8 mm ApoGhr.) 

Pigur 13. Drei ~bereinandergelagerte Purkin]ezellen, die in ihrergiGh~ungs- 
achse fast senkrecht zur normalen l~eihenbildung stehen, die Eusserste der Zellen 
birgt zwei Kerne; Fall 2. (Aufnahme Leitz, Kompens. 0k.4~ Obj. 4 mm Aposhr.) 

Figur 14. Ungefi~hr in der Mitre des Gesichtsfeldes Vedagerung einer 
grossen Nervenzelle in die infiltrierte Pia; links Abgrenzung tier Pia naoh der 
MolekularsGhioht zu; reohts yon der Zelle ein Piagefiiss; Fall 1. (Aufnahme 
Leitz~ Kompens. Okular 4 70bjektiv 4 mm Apoohr.) 
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