
XVIII.  

Ueber doppelseitige Athetose und verwandte 
Krankheitszustiinde (,,striiires Syndroln"). 

Ein Be i t r ag  zur  Lebre  you den L i n s e n k e r n e r k r a n k u n g e n .  

Von 

A. W e s t p h a l  (Bonn): 

(Mit 17 Abbildungen im Text.) 

Die Frage nacil der Bedeutung uud der Futfl~tiou des Liusenkerns 
hat in neuerer Zeit wesentliche F(;rderung (lurch eine Reihe yon Arbeite,l 
erfahren: welche deutlich (lie nutzbringende Verbindung yon klinischeu 
Beobachtungel~ und pathologisch-anatomischen Untersuchungen zeigeu. 
A u f den d urch die belcam~te,~ Ver~)ffet~tlichungen yon A n t o u, 0 p p e nh e i m , 
und C. Yogt:  sowie yon W il son u. a. geschaffenen Grundlagen arl)ei- 
teten zahheiche Forscher mit Erfolg weiter und erweitertcn unsere 
Kem~tnisse you den Erkrankungen der Stammgangiien und tler (lurch 
diese bedingten Bewegungssti'wungen. Die Arbeiten aus dcr neuesten 
Zeit: ~x:ie (lie you M a r b u r g 0 ,  v. S t au f f enbe rg2 ) ,  H. l ) e u t s c h  z) mid 
T h o l n a | l a  ~) geben auf Grtmd eigener Beobachtungen an de," Ilaud tier 
Literatur einc gute Uebersicht mad kritische Betrachtung des Stand- 
punktes unserer l(emltnisse :mf diesem Gebiete. so dass ich. um Wieder- 
holungen zu vermeiden~ auf die AHsfiiht:ungen dieser Autoren verweise, 
um auf (lie uns interessierenden Punkte spitter des S;.iheren einzugehen. 
In klinischer Hinsicht ist tmsere Kenntnis yon den extral)yramidalen 

1) Zur Pathologie und Pathogenesc der Paral~'sis agitans. Jahrb. fiir 
Psych. u. Neurol. 1914. 36. Bd. (Festschrift.) 

2) Zur Konntnis des extrapyramidalen motorischon Systems. Zeitschr. 
f. d. ges. Neurol. u. Psych. 1918. 39. Bd. 

3) Ein Fall yon symmetrischer Erweichung im Streifenhiigel und im 
Linsenkern. Jahrb. f. Psych. u. Neurol. 1917. 37. Bd. 

4) Ein Fall vou Torsionsspasmus mit Sektionsbefund und seine Be- 
ziehungen zur Athdtose double, Wilson'scher Krankheit und Pseudosklerose. 
Zeitschr. f: ges. Neurol. u. Psych. 1918. 41. Bd. 

Archly L Psyehiatrie. Bd. 60. Heft 2/3. "24 
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Bewegungsst/h'ungeu besonders dureh v. S t r f impe l l  1) gef6rdert worden, 
dessert Arbeit fiber den ,,amyostatisehen Symptomenk0mplex" kl~trend und 
sichtend gewirkt hat, indem in ihr die verwandtschaftlichea Beziehuugen 
yon anscheinend so verschie'denartigen Symptomeu~ wie sie uns bei der 
sogenannten ,Pseudosklerose:' (Wes tpha l -S t r f impe l l ) ,  der W i l s o a -  
schen Krankhei L der doppelseitigen Athetose~ der Paralysis agitans'usw. 
im Gegensatz zu den durch Affektion de," Pyramidenbahn hervorge- 
rufenen Erschei,mngen, entgegentreten, dargetan werden. In jiingstcr 
Zeit ist yon C. und O. Vogt 2) der erste Versuch gemacht worden~ die 
yon C. Vogt in ihren frfiheren Arbeiten als ,,strilires Syndrom" be- 
bezeichneten Motilitiitsst6rungen naeh pathologiscti-anatomischen Ge- 
sh:htspunkten einzuteilen. 

Die Untersuchul~gen C. u. O. VogVs haben zur Unterscheidung ,yon 
vier ganz differeuten pathologisch anatomischea Prozessen geffihrt, you 
denen jedem ein so charakteristisehes klinisches Bild entsprlcht::, d:tss 
die Autoren auf Grtmd desselben ,,den pathologisch-anatomischen Pro- 
zess diagnostizieren uud den weiteren Verlauf voraussagen kSunen". 
Fiir die Auffassung der subkortikalen BewegungsstSrongen ist die neueste 
Arbeit K l e i s t ' s  3) yon Bedeutung, welche die bisher vorliegenden Er- 
fahrmlgen besonders auch in theoretischer Hinsieht mit einaader zn 
verkniipfen sucht. 

So gross die Fortschritte sind, die diese VerSffentlichuugen auf dem 
m~s besch~iftigendeu Gebiete gebraeht haben~ geht doch aus denselben 
hervor~ dass es sich zun:.ichst vielfach noch om vorlSufige Einteilungs- 
und Erkl[irungsversuehe der mannigfachen in Frage kommenden Sym- 
ptemenkomplexe handelt~ und dass wir yon einem volleu Verst.tndnis 
der klinischen und pathologisch-anatomischen Zusammenh~iage noch 
wcit entfernt sind~ so class in erster Linie die Herbeischaffung neuen 
Tatsache,mmterials nStig ist, welches geeignet ist~ einerseits festzustellen, 
ob die bisherigen Erfahrongen dutch neue Befunde eioe Bestatigung 
finder b andererseits die noch vorhandenen Liieken unseres Wissens aus- 
zufiilleu. Aus diesem Grunde erfolgt hier die VerSffentliehung yon drei 
in muncher Hinsicht bgmerkeuswerten FMlen~ die versehiedene' Formen 
,strifwe#' MotilitStsst6rungen betreffen, yon denen in zwei Fallen die 

1) Zur l(enntnis der sogenanaten Pseudosklerose, der Wilson"sohen Krank- 
heir und verwandter I(rankheitszust~inde (der amyostatische Symptomenkom- 
plex). Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk. 1915. 54. Bd. 

2) Erster Versuch einer pathologisch-anatomisohen Einteilung stri~irer 
Motilit~tsstSrungen nebst Bemerkungen fiber seine allgemeine wissenschaftlieho 
Bedeutung. Journal. f. Psyehol. u. Neurol. 24. Bd. 

3) Arch. f. Psych. u. Nervenkrank. 59. Bd. 2. u. 3. H. 
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Erkrankung des C. striatum dutch die Sektion nacbgewiesen und (lie 
Ver~.nderungen histologisch nntersucbt werden konnten, w'~hrend sich 
der d r i t t e  Fall t~och ill unserer Beobachtung befindet. 

Fa.ll 11). Johann Reichardt~ "43js Arbciter. Aufnahme am 11. 2. 
1918. Es bestcht keinr hereditiire Belastung. Das Zittorn( an welchem sein 
Vater in sp~terem Lebensalter gelitten haben sell, war auf don Potus desselben 
zur/ickzufiihren. P~t. hat vor/ibergehend 3--4 Mal, )edes Mal etwa 8 Wochen 
in Fabriken mit Bleiweissfarben zu tun gehabt. Koliken oder andere Symptome 
yon Bleivergiftung sind nicht aufgetreten. Erhat vor einigen Jahren einen Tripper 
~md e inen  S c h a n k e r  a k q a i r i e r t .  Ueber ddn genauen Zeitpunkt tier [nfek- 
tion ist nichts zu erfahren~ ebenso wenig dariiber~ ob eine spezifiseh 0 Behand- 
lung stattgefunden hat. In den letzten Jahren hat er viel an Kopfschmerzen, 
Schwindel und Ohrensausen gelitten. Das Gedfi, chtnis soil erst in der letztenZeit 
abgenommen haben. Das jetzige Leiden, wegen desseu Pat.. das Krankenhaus 
aufsucht 7 hat sich nach seinen hngaben schnell innerhalb weniger Tage, vot- 
einigen Woehen eingestellt. Er bemerkte damals zuerst unwillkfirliehe Bewe- 
gungen ira linken Arm und Bein, denen sich ,Zuekungen ~: in der Gesichts- 
nmskulatur anschlossen. Ein Zustand yon Bewusstlosigkeit oder Trfibung des 
Bewusstseins ist dieser StSrung nieht vorangegangen; dieselbe sell ohne be- 
sondere psychische Begleiterscheinungen entstanden sein. 

Pat. ist ein Mann yon mSssigem Erniihrungszustand. Zeichen einer 
fl'iiheren Bleivergiftung (Bleisaum) sind nicht vorhanden. In der linken" In- 
~umal~,%end,, ' ~ .~ eine VOTI einer Inzision herriihrende Narbe. Die auffallendste 
Erscheinung bietet bei der Aufnahme ein fortw:~ihrendes G r i m a s s i e r e n .  

Es handelt sich um langsame Bewegungen~ durch welehe der Mund und 
die angrenzenden Wangenpartien abwech.celnd naeh links und rechts oder in 
die HShe gezogen werden~ dabei werden Schmeckbewegungen ausgefiihrt, 
Schnalzlaute ausgestossen, der Mund oft riisselartig vorgestreckt. Trotz dieses 
Grimassierens hat der Gesichtsausdruck etwas eigenartig Starres. Die Zunge 
nimmt an der StSrung Teil~ macht, aus dem Munde herausgestreckt, langsame 
drehende'Bewegungen. Beim Zeigen der Zunge hSrt das Grimassieren vo,'- 
iibergehend auf. Im linken Arm und Bein bestehen langsam% drehende Be- 
wegungen yon ausgesprochen a t h e t o t i s c h e m  Charak te r~  die auffallender- 
weise nieht die distalen Enden der Extremit~iten ~ die Finger und Zehen, son- 
dern die grossen Gelenke betreffen. Die Bewegungen finden start im Schulter- 
und H/iftgelenk~ Knie- und Ellenbogengelenk~ sowie ira ttand- und Fussgolenk. 
Beugungen und Streekungen, Ab- und Addnktionen weehseln miteinancler ab. 
Am linken Vorderarm und Hand sind h~ufig Pronationsbewegnngen zu beob- 
aehten. Die linke Schulter ist in'der Regel in die HShe gezogen. Wonn Pat. 
steht, stellt sich der linke Fuss in Sp!tzfussstellung 7 so dass in diesem 

1) Dieser Fall ist yon mir in der Sitzung der niederrheinischen Gesell- 
veto 4. 3. 1918 vorgestellt worden, geferat Deutsche reed. Wochensehr. 1918. 
Nr. 16. 

24* 
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Stadium des Leidens~ die durch die athetotischen Bewegungen bedingte 
KSrperhaltung der Abb. 1 entspricht. Hand in Hand mit den athetoti- 
schen Bewegungon gehen Muskelspasmen yon ~vechseln~r Intensit~t und 
Dauor. Bei passiven Bewegungen in den betroffenen Gelenken ist ein bald 
leichterer~ bald st~irkerer spastiseher Widerstand zu ffihlen~ der bei pl5tzlichen, 
brfisken 7 passiv vorgenommenen Bewegungen nicht st~irker wird~ sondorn 
eher nach einlgen schnel! auf einander folgenden Bewogungen an lntensi- 
t~it naohliisst. L ~ h m u n g s e r s o h e i n u n g e n  bes tehen  an den Ex t r emi -  
tiiten nieht .  

Die Patellar- und s sind lebhaft~ ohne deutllch gesteigert 
.zu sein. Kein Babinski~ Oppe'nheim rechts mitunter angedeutet~ aber nicht deut- 
lich vorhandon. Es besteht ~in leichter Grad yon Inkontinonz der Blase mit 
t]arntdiufeln. Bauehdeckenrofiexo vorhanden. Die Pupillen reagieren gut auf 
Lichteinfall .und Konvergenz. Augenhintergrund normal .  Kein Pigmentring 
an der Kornea vorhanden. Gehirnnerven abgesehen yon tier BewegungsstSrung 
im Mundfazialis ohne Besonderheiten. Was die intelligenz dos Pat. betriff~ ist oine 
genauere Prfifung dorselbon nieht mfiglich~ da er alle Angaben mit sehr schwer 
verstiindlicher~ leiser I mitunter stoekonder Spraehe~ die einen etwas nasalen 
Beiklang hat~ maeht. Es l~isst sich abet feststellen~ dass das Gediiohtnis  go- 
litton hat~ was aus den sich widersprechendon Angaben des Pat. iiber zeitliche 
Verhiiltnisse seine~ Vorgeschichtohervorgeht. Besondors ist dioMerkfShigke it 
horabgesetzt. Pat. vermag 5frets fiber die gowShnliehen Vorkommnisso do~ 
tSglichen Lebens~ das Einnehmen der Mahlzeiton usw. koino richtigon Angaben 
zu maehen. GrSbero StSrungen dot' Intelligenz scheinen nicht zu bostehea. 
Sinnest:&uschungen oder Wahnvorstellungen sind nicht vorhandon. Die Stim- 
mung ist~ soinem qualvollon Zustande entsprechend~ eine deprimierto~ or bitter 
hiiufig um Schlafmittel~ da im Sehlafe die unwiilkiirlicben Bewegungen vor- 
iibergohend aufhSron. Die Untersuchung der inneren Organe~ besonders auch 
der Leber und Milz ergibt keinen yon der Norm abweichenden Befund, Keine 
stSrkere peripherische Arteriosklerose. Die Nahrungsaufnahme ist durch mit- 
unter auftretende~ nicht konstant vorhandene Behinderung dos Scbluckaktes 
gestSrt. Es besteht s[arke Salivation. Die Wassermann 'sche  Reaktion ist 
im Blur und Liquor negativ. Wiihrend sieh die langsamo% drohenden, atheto- 
tischen Bewegungen in den ersten Tagen der Beobachtung auf die linksseitigen 
ExtremitS.ten beschdinken~ greifen sie bald aueh auf die rechte KSrperseite 
fiber. Zuerst werden athetotische Bewegungen ira rechten Arm konstatiert, 
denen,bald auch solche des rechten Beins folgen. Bei dem Versuch des Pat. zu 
gehen~ f'~llt zuerst auf~ dass aueh die Musketn des Rumpfes an der Bewegungs- 
stSrung teilnehmen. Pat. geht" mit langsamen ldeinen Schritten~ in steife~ 
KSrperhaltung. Beim Gehen tritt dann eine allmiihlich immer mehr zuneb- 
mendeBeugung des Rumples naeh vorn in sehr auffSlliger Weise in die Erschei- 
nung. Dis Wirbelsiiule wird kyphotisch nach hinten gekriiramt~ der Kopf nach 
vorn gebeugt gehalten. Nach wenigen Schritten bleibt Pat. in dieser Stellung 
mit vorniibergebeugtem Rumpf~ gebeugten Knie- und Hfiftgelenken stehen, ist 
nieht im Stande welter zu geben (Abb. 2 u. 3). Mitunter l~omrat es aus dioset 
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stehenden Steliung heraus oder auch bei[n Versueh~ weiter zu gehen~ zu der 
Ersoheinung der R,e tro p ulsi on in ausgesprochener Weise ; er f'~i~gL:an, sioh 
mit kleineu steifen Sehritten~ in besGhleunigte[n schiessende[n Tempo naeh 
r~ckw~rts zu bewegen. Mitunter treten auch Andeutungen yon Lateropuision 
hervor. Diese Erscheinungen in Verbiudung tnit der steifen naeh vorn ge- 
beugten Kfrperhaltung , de[n starren Gesichtsausdruek~ der profasen Salivation 
verleihen dem Krankheitsbiide vorfibergehend eine weitgeheude Aehnlichkeit 
mit der :Paralysis  ag i tans .  Die ttaltung der hrme ist bei den Gehversuehen 
eine verschiedene~ weehselnd naoh der Intensit~it und Lokalisation d.er gerade 
wirksamen unwillkfirliehen Bewegungen und Muskelspannungen (Abb. 2--3). 
In Folge derselben kom[nt es aueh bei ruhiger Kfiekenlage zu ganz grotesken 
KfrperhMtungen. Zun~iehst treten starke Beugebewegungen in [tfift- und Knie- 
gelenken~ hf.u,fig [nit Adduktionsbewegungen verbunden aaf (Abb.4), denen eine 
extreme Beugung des Kumpfes and Kopfes naclt vorn folgt 7 so dass sehliesslich 
Pat. den Kfrper bogenffrmig nach vorn gekrfimmt, nur [nit eine[n Teil des 
t~.iickens auf dem Bett aufliegend, [nit yon der Unterlag e weit abgeho.benen 
Beinen and Ges[iss sozusagen fiber seiner Lagerst~itte sehwebt (Abb. 5) und 
15ngere Zeit in dieser merkwfirdigen Stellung~ die er willkfirlich nicht zu ~in- 
dern vermag~ verharrt. Es ist be[nerkenswert, dass diese bizarren~ an die Ver- 
drehungen bei[n ,Torsionsspas[nus" erinnernden KSrperhaltungen nach einem 
gewissen l~hythmus in mehr oder weniger regel[nassigen Intervallen und aueh 
nach eine[n bestim[nten Typus der Aufoinanderfolge der eigen~.rtigen B.ewegun- 
genl einzutreten und zu verlaufen ptlegen. W~ihrend dieser Phasen ist der 
hypertonische Zustand der Muskeln, wie er uns bei de[n Versueh you passiven 
Bewegungen entgegentritt~ besonders deutlieh ausgepr~igt. Naeh einigen 
Minuten pllegt die abnorme KSrperhaltung zusa[n[nen [nit den starken Spasmen 
wieder zu versehwinden. Andauernd ist zu beobaehten, dass p sych i sehe  
Kei z e der allerversehiedensten Art verst~rkend auf die athetotisehen Bewegun- 
gen einwirken, oder dieselben, worm sie zeitweilig nicbt bervortreten, wieder 
auslSsen. Oft genfigt das Herantreten an das Bett, das blosso Anreden des 
Kranken, um sio hervoriurufen. Mitunter sieht [nan, dass auch die Zehen und 
Finger: die frfiher keine athetotisebenBewegungen zeigten, in geringere[n Grade 
yon dieser St~rung jetzt [nitbetroffen sind. Die athetotischen Bewegungen i[n 
Gesieht, die sich zuerst ant" den Mundfazialis besehr~inkten, greifen allm~hlicb 
aueb auf die anderen Aeste des Fazialis fiber, so dass es sebliesslieh zu einem 
a l lge[ne inen  Gr i [nass ieren  kommt. DieseBewegungen zeigen stets den 
exquisit langsa[nen, ziebenden Charakter der Athetose. Das S ch lu eke n und die 
S p r a e h o wird in immer hShere[n Grade gestSrt, so dass die Nahrungsaufnabmo 
grosso Sehwierigkeiten ma~eht, besonders ist das Sehlueken yon Fliissigkeiteu be- 
hindert, wahrend das Kauen fester Speisen besser vonstatten geht. Die Sprache 
ist kau[n [nehr verst~ndlieh ; Pat. versueht [nitunter durch die in den Mund ge- 
stockton Finger die unwillkfirlichon Bewegungen dessolben zu unterdrfieken. 
Der gesa[nte Krankheitsverlauf lasst trots seines ausgesproehen progressiven 
Charakters~ [nitunter gemissiouen yon kurzer Dauer erkennen~ in denen die 
Athetosebewegungen mebr zur~ickti'eten: [nitunter vor~ibergehend verschwinden. 
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2~ 

-4 
h~  

Pat. ist dutch die sioh plStz- 
l i ch  einstellenden spastisehen 
Zust~inde der ~" KSrpermusku- 
latur in seinen Aktionea s e h r  
behindert; er vermag .z.B. nicht 
allein aus demBett zukommen~ 
sondern verharrtbeidiesenVer- 
sur mitunter in ganz b i -  
zarren Stellungen, wie erstarrt 
auf derBettkante sitzend. Ein~e 
auffallende B e w e g u n g s a r -  

b~ 

= mut  tritt in seinem 5usse- 
renVerhalten hierbei deutlich 

�9 ~ hervor. Was den iibrigen Be- 
fund amNervensystcm betriff% 

"~ ist das O p p e n h e i m ' s c h e  
= Zeichen. welches am Beginn 
[~ der Beobachtung reehts zwei- 

felhaft "~ar, sp~ter reehts au- 
dauerud deutlich vorhanden, 
ebenso ist d~" G o r d o n : s c h e  
lr rechts in ausgesproche- 

= nerWeise nachweisbar. Links 
:~ sind diese Zeichen nur mit- 
= unter und weniger deutlich zu 
~- konstatieren. 

Babinski fehlt  beiderseits 
g andauernd. Die Bauchdecken- 
~, reflexe sind deutlich vorhan- 

don. Die Sehenretlexe sind an 
den Beinen sehr lebhaft, abet -d 
nicht ausgesprochen patho- 

c logisch gesteigert~ nut einmai 
war voriibergehend beiderseits 
Fussklonus vorhanden. I(eiue 

I 7~paradoxe Kontral~tion ~:. An 
�9 - den Armen sind die Sehnen- 
= reflexe nicht gesteigert~ yon 
= normaler Starke. 

A n h a l t e n d e  K o n t r a k -  
t u r e n  o d e r  L i i h m u n g e n  

< s i n d  n i c h t  z u r  E n t w i c k -  
t u n g  g e k o m m e n ~  wie sich 
in d e n  Zeiten van voriiber. 

geheudem Verschwinden der 
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SPasmen naohweisen Uisst. Dio Bewegungsstiirung l~isst andauornd den 
Charakter der Athetose erkennen~ choreiformo Bewegungon odea" TrBmo r werdon 
nicht beobachtet. Kurz dauerndo klonisoho, auf don linken M. sartorius 
beschriinkto Zuekungen sind einmal bomerkt worden. Sogenannto ~idontischo" 
Mitbewegungon sind nicht zu konstatieren. Ataxio ist n ioht vorhandea. Ziel- 
bewegungen werden~ sobald sic uioht dutch ointreteude athetotischoSpannungen 
verhindert werden~ sicber ausgefiihi't. Sonsibilit~itsstiirungen Waron niemals 

Abbildung ,6. 

Horizontalschnitt dutch das Gehirn in der HShe der Corpora striata gelegt. 
Das Putamen beidcrseits bei It yon kleinen Herden durchlSchert. 

nachzuweisen. Wiederholt ist Uriutr~iufeln zu beobaohten. Keino Stiirungen 
dot Stuhlentleerung. Erst in den letzten Wochen stellen sich Durchf'Mie ein~ 
die den schon sehr erschSpften Pat. noch mehr heruuterbringen. Fieberbe- 
)vegungen sind w~ihrend des gesamten Kraukh~itsverlaufes nicht beobaohtet 
worden. 

Exitus am .'20. M~irz 1918 nach kaum seohswSchentlichem Krankenhaus- 
aufenthalt. 
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Aus d ~ m ' S o k t i o n s p r o t o k o l l  istFolgendes hervorzuheben: Sch~deI 
diinn. Dura m.5ssig gespannt. Pia diinn und durchscheinend. GefSsse an der 
Basis und der Fossa Syivii zartwandig. Hirnwindungen nicht verschm.51ert. 
Ein d u r c h  das  G e h i r n g e f i i h r t e r  7 den L i n s e n k e r n  b e i d e r s e i t s  f r e i -  
! e g e n d e r H o r i z o n t a l s c h n i t t  l . s s s t e i n e  b i l a t e r a l e s y m m o t r i s c h e E r -  
k r a n k u n g  d e s s e l b e n  e rkennen .  Der h in ' tere  .sussere  T e l l  des  P u -  
t amen  ze ig t  b e i d e r s e i t s  in e inem otwa z e h n p f e n n i g s t i i e k g r o s s e n  
Bez i rk  e ine  w a b e n a r t i g e  S t r u k t u r ,  die b e d i n g t  i s t  d u r c h  m e h r o r e  
h i r s e k o r n -  his  l i n s e n g r o s s e ,  d i e h t  be i  e i n a n d e r  l i e g e n d e  H o h l -  
r'5 u m e (Abh. 6). Die .sussere Grenze dieses erkrankten Bezirks wird seharf d ureh 
die .sussere Kapsel gebildet. Dorsalwiirts reichen diese durchlScherten'Stellen 
beiderseits nur wenige Millimeter in die Tiefe. Die Hohlr.sume enthalten eine 
geringe Menge eines ziihen, fadenziehenden, hellen Inhalts. Die iigrigen Teile 
des Linsenkerns, der N. caudatus und tier Thalamus opticus lassen malerosko- 
pisch keine VerS.nderungen erkennen. Ebenso erscheint das Riickenmark un- 
verSndert. Von den inneren Organen sind }lerz und Aorta~ Nieren~ Magen und 
}ioden auffallend klein, ohne sonstige Yeriinderungen erkennen zu lassen. Die 
Leber ist etwas vergrSssert, Gewieht 1650 g. Die Oberfl.sche glatt. Der Dick- 
darm stark hyper.smisch mit zahlreichen Geschwiiren. 

M i k r o s k o p i s c h e  Un te r suchung .  Aus dem Gehirn wurde je ein 
ideines Stack aus der linken Fronialwindung~ der vorderen und hinte~'en Zen- 
tralwindung, sowie aus dem erkrankten Linsenkern einer Seite in Alkohol gelegt 
zur Toluidinblauf.5{'bung nach Ni s s t. 

Das iibrige in Formol konservierte Gehirn wurde zur weiteren Bea~:-beitung 
in alas neurologische Universit.sts-Lahoratorium nach Berlin geschickt. Den 
Herren Kollegen O. Vogt und B i e l s c h o w s k y  bin ich far die liebensw.srdige 
Ausfiihrung dieser Untersuchungen zu v[elem Dank verpflichtet. [eh gebe zt:- 
niiehst den yon mir in Gemeinschaft mit Herrn Dr. S i o l i  am Alkoholmaterial 
gewonnenen Befand nieder. 

1. P r o n t a 1 w i n d u n g. Pia stellenweis etwas verdickt durch ]?ibroblasten 
and Abr.sumzellen mit ziemlich viel griinem Pigment. Gehirnoberfl.sche stark 
grobwetlig~ keine bemerkenswerte kernfreie Decksehicht. Keine StSrung der 
Rindenarchitektur. 

Die Gei~isse der Hirnrinde und. des Marks sind nicht vermehrt, einzelne 
Gef.ssse aber stark gesehlSngelt. Endothelkerne nieht vergrSssert, aber stellen- 
weis etwas vermehrt. In vielen Gef.ssswandzellen griine PigmentkSrner. In 
den adventitiellen Scheiden vieler Markgef.ssse reichliche Zellansammlungen 
(Abb. 7), yon denen ein grosser Tell als gelbes oder grfines Pigment enthal- 
tende Abriiumzellen erkennbar ist, ein anderer Tell nut grosse oder ldeine 
Kerne ohne Protoplasma zeigt. [nfiltrationszellen sind nicht mit Sicherheit 
nachweisbar. Es linden sieh keine Plasmazellen. 

Die Ganglienzellen befinden sich vielfach im Zustand del: chronischen 
Veriinderung in versehiedenen Graden des kSrnigenZerfalls. Stellenweis starke 
Neuronophagie. Gliakerne stark vermehrt, es finden sich viele kloine, abet 
aueh eine vermehrte Anzahi geschwelltor Gliakerne. St.sbchenzeilen sind nicht 
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vorhanden. V o r d e r e u n d h i n t e r e Z e n t r a l w i n d a n g g l e i c h o n  de r l .  Fron- 
talwindung, nut ist die Ganglienzellonver~nderung geringer. 

L i n s e n k o r n .  Im Boroich des Linsenkerns finden sich in den adveati-  
tiellen Lymphseheiden neben Lymphozyten, P l a s m a z e I l e n  in w e c h s e l n d e r  
A nzah l .  W~hrend dieselbefi an manchen Stellen nur sp~rlieh vertreten sind. 
sind sie an anderen Stellen zahlreicher vorhanden~ l i egen  m i t u n t e r  ifi d e n  

Abbildung 7. 

.... ~ , ~ : : ~ ~  

Periv~skul~'e Zellunh~ufungen (Mark des Stirnhirn)i scl~wache VergrSsserung. 

L y m p h s c h e i d e n d e r k l e i n e n G e f ~ s s o d i c h t b e i e ! n a n d e r ( A b b . 8 ) .  Dane- 
ben sind zahlreieh o Pigment_fiihrend e Abrtiumzellen sichtbar. U n t e g e 1 m ~ s s i g 
ira Gewebe  z e r s t r e u t  s i n d  z a h l r e i e h e  S t&bchenze l l en  s i e h t b a r .  

Die Ganglienzellen sind vielfaeh vor~ndert im Sinne eines l~Srnigen Zer- 
falls mit Vorhandensein zahIreicher Zellschatton. 

Die Gliakerne sind vormehrt, as finden sich besonders zahlreiche grosse 
ogesehwollte Kerne, umgeben yon Stippehen oder hauehartigen Protoplasma- 
forts~itzen. 
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Das Itesuitat dot bisherigen histologischen yon Prof. Bielschowsl~y aus- 
gefiihrten Untersuehung des- in Formol aufbewahrteu Materials lasso ieh in 
abgekiirzter Form folgen t) : 

Bei schwacher Vergrbsserung bietet das Gewebe der erkrankten Stelle 
des Putamen das A.ussehen eines grosslScherigen SchweizerkS, ses. Die L5oher 
enthalten hSufig Ballen einer koagulierten~ durehsichtigen und mit Kresylviolett 
metachromatisch gef~rbten Substanz, in weleher sich nicht Selten kristallinisi~he 
Nadeln und Nadelbiindel ausgeschieden haben. Die LSeher entspreohen in der 
Mehrzahl den stark erweiterten Lymphriiumen der grSsseren Arterien : zum Tell 

Abbihhmg b. 

l)l:~sl.mlzellen im perivaskuliiren Lymphraum eines kleine~ Gefiisses 
des Corpus striatrm (Zeiss homogen~ immersion). 

t~isst ihr Inhalt abet geste eingeschmolzenen zentralen Gewebes ((liiakern% 
schattenhaft abgeblasste Ganglienzellen, If, undzellen yon lymphozytiirem Aus- 
sehen) erkennen, Befunde, welche darauf sohliessen lassen~ dass nebon einer  
erh eb l iehen  L y m p h s t a u u n g  auch eine sel~undiire E i n s c h m e l z u n g  des 
i n f i t t r i e r t en 'Gewebes  in derUmgebungderGef'g.sse stattgefundenha!. Forner 

1) Das vollstS, ndige Ergebnis der anatomisehen Untersuchung wird naoh 
Fertigstellung derselben im Journal fiir Psyehologie und Neurologie verSffent- 
licht worden. 
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finden Sieh in der Umgebungkleiner Arterien f r i s e h e  und Res te  5 l t e r e r  
B l u t u n g e n ~  welche ebenfalls an der Bildung din: kleinzystisehen Ver~tnde- 
rungen des Gewebes mitgewirkt haben kSnnen. 

�9 Neben diesen .in enger Beziehung zum GefSssapparat stehenden kleinen 
zystischen tlerden finden sich im ganzen Putamen und vereinzelt attch ira 
N. caudatus k l e i n e r u n d l i c h e ,  s c h a r f b e g r e n z t e P r o l i f e r a t i o n s z o n e n  
vori Gliakernen 7 in deren Bereieh sieh aueh zahh-eiehe S t g b c h e n z e l l e n  nach- 
weisen lessen.- Bei Eisenhgmatoxylinf~irbungen treten diese Herde mit ihren stark 
injiziertenund gedr~ngt stehonden Kapillaren besonders deutlich hervor. Die 
Venen sind in den makroskopiseh erkranktenPalMen desPutamen yon Ruudzellen 
umsii, umt. Die p e r i v a s k u l ~ r e n l n f i l t ' r a t e  dm'chsetzen hSufig dig Gefiiss- 
wand und bildeu gelegentIieh breite W~lle. Sin enthalten vorwiegend lympho- 
zyti~re Elemente, aber auch Plasmazelten und vereinzelte Mastzelien. Dazwi- 
schen finden sioh adventitielle, ein griinlichesPigment enthattendeAbbauzellen 
und fi'eiliegende Pigmentklumpen. An den GefSssen des Putamen und 
des Globus pallidus ffilli, ferner das reichliehe Vorkommen yon I ( a l k e i n -  

i a g e r u n g e n  in den Gef i i s swSnden ,  tells in Form einer staubartigen 
Durchsetzung der Media, tells in der Bildung einer derben Konkrement- 
schicht zwisehen Intima und Media auf. Hiiufig geht eine hya l ine .  Met~-  
m o r p h o s e  der  Media  mit dieser Inkrustation des GefSssrohres Hand in 
Hand. lm Globus pallidus finden sich rundliche oder eifSrmig% mimnter nine 
zwiebelartigo Schichtung erkennenlassende Gebilde, die ihrer fiirberischen 
ll.eaktion nach kalkhaltige Verbindungen-darstellen und als sehollenartige 
dunkle Bildungen viele Kapillaren auf weite Strecken bedecken. Der N. cau- 
datus bietet iihnliche Befunde win der Linsenkern. nur in quantitativ abge- 
schw5chtem Masse. Auch in den dem Linsenkerne benachbart.en Inselwin- 
dungen~ in der g, egio substriata und dem Claasmm b some in der Pia der Insel- 
windungen sind zahh'eiche erwe~terte Gef~ss% besonders Venen mit zellig 
iniiltrierten Wandungen und erwei terten LymphrSumen vorhanden. D i e L i n s e n - 
k e r n s c h l i n g e ,  die Haube  und die F a s e r u n g  des M i t t e l h i r n s  z e i g e n  
l ieine A b w e i e h u n g e n  yon der Norm: insbesondere weder tterd% noch 
sekund/ire Degenerationefi. Die Parenehymbestandteile sind in dem erkrankten 
Linsenkerngebiet im Zellbild relativ wenig vedindert, hnmerhin sieht man 
nicht selten an den grossen Zelltypen desPutamen und Globus pallidus Zerfalls- 
erscheinungen und in den grossen Zetlen des letzteren Anh~ufungen yon grob- 
kSrniger lipoider Substanz~ wie sie unter normalen VerhSltnissen niehtvorkommen. 

Das g i i c k e n m a r k  I~isst in be iden  P y r a m i d e n s e i t e n s t r S n g e n  
d e u t l i c h e  Ve rmehrung  der f a s e r i g e n  Gi l a  e r k e n n e n ,  sodasss ich die- 
s elben scharf yon den nicht vedinderten Kleinhirnseitenstrangbahnen abgrenzen. 
Bei Markseheidenfiirbungen (nach Pal)  ist jedoeh keinAusfall vonNervenfasern 
in dem Areal der Pyramidenseitenstrange zu erkennen. 

Die Untersuchung der Lebe r  ergab: Beginnende Exsudation an den 
Ideinen GefS~ssen des interazinSsen Bindegewebes, fettige Degeneration der 
Leberzetlen, keine Kapillarneubildungen in den Gallenwegen. 

D i a g n o s e :  B e g i n n e n d e  Z i r rhose .  
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Dieser Fall ist in symptomatologiseher, lokalisatorischer und patho- 
logiseh-anatomischer Beziehung bemerkenswert. Wenden wit uns zuerst 
den Symptomen der Krankheit zu. Es handel( sich um eine doppel'- 
seitige: die Muskeln der Extremitaten~ des Rumples und des Gesichts 
betreffende Athetose. Die Beteiligung des Gesichts is( eine sehr aus- 
gesprochene~ es besteht ein fast kontinuierliehes Grimassieren. Die 
athetotischcn 13ewegungen der Extremit~ten betreffen nicht wie ill der 
Regel vorwiegend die distalen Abschnitte derselben, sondern finden in 
erster Linie in den mehr proximal gelegenen Gelenken statt, eine ge- 
ringe Beteiligung der Finger und Zehen wird erst im sp~tteren Krank- 
hcitsstadium beobachtet, l)ass die Lokalisatiou der athetotischen Be- 
wegungen an Hand und Fuss keine ganz konstante ist~ wird schon yon 
L ew a n d o w s k y ~) erwiihnt, der hervorhebt, dass (tie Bewegungen~ wemt 
auch selten, an :mderen Muskeln beobachtet werden. Er selbst sah die 
Athetose zweimal an den Muskelu der Sehulter a~ftreten. DiG Bewe- 
gungen habetl den exquisit langsamea b drehenden~ der Athetose eigeu- 
tiimlichen Charakter~ zeigen niemals die schnellere Verlaufsweise yon 
ehoreatischetl Zuekttngen. 

'v\'as dell rhythmischen Charakter der Bewegungen betrilt"t~ auf den 
l, ew:t t ldowsky besondersGewieht legt~ so ist derselbe im allgemeinen 
nictlt zu konstatieren, viehnehr erfolgen (tie Bewegungen in (ler Regel 
it~ ganz tmgeordneter, iiberaus wechselvoller Weise. Dagegen zeigen (lie 
mit der Athetese eng zusamalenh:,ingenden passageren I(outl~aktureu, 
(let ,~l)asmus mobilis" der Autoren~ mitunter eine eigenartige, sieh 
rhythmisch wiederholende Verlaufsweise bei unserem I':,rankeu. Dass cs 
sich bei der Ers('heintmg der htb~tose double in meinem Fall aus~ 
sehiiesslieh ,urn eine Art generalisierter~ aber keineswegs identiseher 
Mitbeweg'ungen h:mdelt"'~ als welehe sie l, e w a n d o w s k y  attffasst~ mSehte 
ich nieht glauben. Zwar konnte auch ich feststellen~ (lass mitunter so- 
gelmunte athetotische Stellungeu erst auftreten~ wenn andere KSrper- 
teile Be~vegungeu machen, oder wenn sieh der Kranke in Beweguug 
setzt 7 abet viel h:,iufiger sah ieh athetotisehe Bewegungen einzelner 
Muskeln; ohne class diese Bewegung als Mitbewegung gedeutet werden 
kounte oder ~vieder andere Bewegungen ausl6ste. In evidenter Weise 
(rift der yon L e w a n d o w s k y  besonders betonte Einfluus psychischer 
Emotionen bei unserem Kranken hervor; das Anreden desselben~ das 
IIerantreten an das Bettr ja fiaitunter schon eine yon dem Kranken be- 
merkte Beobachtung aus der Ferne genfigt~ athetotische Bewegungen 
hervorzuru'fen oder vorhandene wesentlich zu verst:,irken. 

1) Ueber die Bewegungsst5rungen der infantiten zerobralen Hemiplegie 
and fiber die Ath~tose double, Deutsche Zeitsehr. f. Servenheilk, Bd. 29. 
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Yon besonderem Interesse ist die Betraehtung der mit der A th e -  
those  u n t r b n n b a r  v e r b u n d e n e n  Spasmen in den betroffeneti Mus- 
kelgruppen~ seitdem St r i impel l  (1. c )d ie se  hypertonischen Zust~tnde 
tier Muskeln zum Gegenstand eingehender Untersuehung gemaeht und 
gezeigt hat, dass sie ein wesentliehes Merkmal versehiedener mit "ein- 
ander verwandter, auf Stiirungen der Myostatik beruhender motoriseher 
Symptomenkomplexe bilden. Zu diesem ,,amyostatisehen Syndrom" 
gehiirt auch die Athetos% welehe besoeders in zwei yon S t r~ impel l ' s  
Fallen in den Vordergrund trat. l)er yon S t r i impe l l  als eine Haupt- 
eigentiimliel~keit ties ver~inderten Muskelzustandes besehriebene Urn- 
stand: dass die hypertonisehen Muskeln (lie Glieder in den eingenom- 
menen Stellungen fixieren und festhalten, .eine Erscheinung, die er 
, , F i x a t i o n s r i g i d i t i t t "  oder , , F i x a t i o n s k o n t r a k t u r "  nannte, tritt 
aueh in unserer Beobaehtung deutlieh hervor. Die Abbildungen 1 ~ 5  
zeigen die bizarren Stelhmgen, in welehe der Patient dureh diese Fix:t- 
tionsrigidit:,it gebr'tcht wird. Die T-ttsaehe, dass ,,diese Stellungen ganz 
yon allein kommen"~ wie sieh ein Patient S t r i impel l ' s  ausdriiekte, ist 
aueh fiir unsere Beobaehtung zutreffend. 

In ausgesproehener Weise trat die B e w e g u n g s a r m u t  bei unseren~ 
Patiente,l in die Erscheinung. Die in den sonderb'lrsten und unbequem- 
sten Stellungen geratenen Extremitaten verharren oft liingere Zeit be- 
wegungslos in denselben. Der Gesiehtsausdruek hat trotz der athetoti- 
schen Bewegungen der Gesiehtsmuskulatur etwas Starres: es fehlt jede 
eigentliehe Mimik. Patient bewegt sieh fiberhaupt spontan so gut wie 
gar nicht, die an ibm zu beobaehtenden Bewegungen sind unwillkiir- 
liehe. Das Ve rha t t en  der Muskeln b e i  p a s s iv en  Bewegungen  
entspricht im wesentliehen dem yon S t r i impe l l  Angegebenen; insbe- 
sondere kann bei pl5tzliehetb briisken~ passiven Bewegungen keine Ver- 
stiirkung der Spasmen auf retlektorisehem Wege, wie dies bei spastisehen 
auf Erkrankung der Pyramidenbahn beruhenden Liihmungen der Fall 
zu sein pflegt, hervorgerufen werden. Im Gegenteil, die Spasmen lassen 
bei mehrfaeh wiederholten passiven Bewegungen naeh: niemals ist dabei 
aueh nur eine Andeutung yon Sehiitteltremor vorhanden. Dieser Urn- 
stand ist um so bemerkenswerter, weil unser Fall kein ganz ,reiner" 
ist, sondern eine Komplikation mit .einer aueh anatomiseh naehgewie- 
senen~ allerdings nur geringffigigen E r k r a n k u n g  der P y r a m i d e n -  
bahn zeigt~ auf die kliniseh das reehts im sp~tteren Krankheitsrerlauf 
:mdauernd vorhandene Oppenheim'sehe  und Gordon'schen Zeiehen 
hi~wiesen, die links nur mitunter hervorzurufen waren. Das Babinsk i -  
sehe Zeiehen jedoeh war niemals naehweisb'tr. Die Sehne,areflexe waren 
lebhaft~ ohne deutlieh gesteigert zu sein. Nur einmal liess sieh in der 
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letzten Zeit der Erkrankung ~ortibergehend Fussklonus hervorrufen. 
Die Bauehdeckenreflexe waren deutlich vorhanden. Dass durch die Bei- 
,.nengung einiger auf eine Mitbeteiligung der Pyramidenbahn hinweisen- 
der Symptom% die p r i n z i p i e l l e  B e d e u t u n g  des m y o s t a t i s e h e n  
S y m p t o m e n k o m p l e x e s  nicht verringert wird, ist bei Beriieksichtigung 
der anatomischen Verhaltnisse ohne weiteres verstaadlich: wenn man be- 
denkt, dass es sich in diesen Fallen ,wohl nut um eiue Uebersehreitung~ 
um ein Ueberdieufertreten" des anatomisehen Prozesses handelt (Oppen-  
helm). Nicht Zweifelhaft ist es abet, dass durch das Auftreten yon 
Pyramidenbahnsymptomen bei zum amyostatischeu Symptomenkomplex 
gehiirenden Kr'mkheitsfallen die Differentialdiaguose erschwert werden 
kaml, wie das fiir die Pseudosklerose gegeniiber der multiplen Sklerose 
in eingeheuder Weise yon O p p e n h e i m  x) dargetalr ist. 

Unser Fall zeigt, dass trotz der bestehenden Komplikatiou mit einer 
leichteu Pyramideubahnerkrankung~ (lie Art der Muskelrigiditat im wesent- 
lichen dem Striimpell~schen Typus entspricht: dass demnach der Eigen- 
art des hypertonischen Zustaudes der Muskutatur eine besonders grosse 
Bedeutung in diagnostischer Hinsicht zukommt. 

In unserem Falle R. spielen nebeu der Athe tose 'S ta rungen  der 
Sp i ' ache  and des S c h l u c k e n s  eine wichtige Rolle. Die Sprache ist 
leise, mitunter stockend~ yon monotonem Charakter uud nasalem Bei- 
klang~ sic ist in der letzten Zeit der Beobaehtung kaum noeh verst~tnd- 
lich. Das Schlucken ist sehr ersehwert, besondere Sehwierigkeiten 
macht die Einnahme yon Fliissigkeiten, die zuletzt nicht mehr herunter 
gebracht werdei~ kfnnen. Starke Salivation ist mit diesen Starungel: 
verbunden. Diese ,pseudobulb~tren" Erscheinungen sind schon in den 
ersten Fallen von C. Vogt und Oppenhe im bei doppelseitiger Athe- 
rose yon diesen Autoren beobaehtet und auf die Erkrankung des Corpus 
striatum zurfickgefiihrt worden. Von Wilson ist spater bei Besehrei- 
bung seiner Krankheitsfalle betont worden, dass die in seinen Beobach- 
tungen zu konstatierende Dysarthie und Dysphagie auf die bilaterale 
leutikulare Erkrankung zu beziehen seien. 

Was die in unserem Fall vorhandeneu B l a s e n s t a r u n g e u ,  die iu 
leiehter Inkontinenz bestanden, betrifft~ weise ich darauf hin, dass 
v. Czy la rz  und Marbu rg  ~-) in ihrer Arbeit fiber zerebrale Blasen- 
starungen zur Annahme eines im Corpus striatum gelegenen Blasen- 
zentrums kommen~ dureh desseu Mitbetroffensein (lie Blasenstarungen 

1) Differeutialdiagnose zwischen multipler Sklerose und Pseudosklerose. 
Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. 54. H. 4. 

2) Jahrb. f. PsYch. u. Neurol. Bd. 21. 
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unseres .Krank en eine Erklitrung finden kSnn ten. Das F e h I e n s c h w e r e r e r 
p s y c h i s e h e r  S t 6 r u n g e n  in uaserem Falle steht in Uebereinstimmung 
mit den Erfahrungen bei den frfiher beobachteten Fg, llen yon dol)rJel- 
seitiger Athetose [F r e u n d t)]. 

Dass die in unserem Fa l l e  konstatierten leichteren Ver:,'mderungen, 
wie die A b n a h m e  des  G e d / i e h t n i s s e s  und  der  Merk f~ ih igke i t ` `  
auf die zerebrale Erkraukung zurfiekzuffihren sind, nicht, lediglich a ls  
beginnende Alterserscheinungen aufgefasst werden dfirfen, wird dm'ch das  
zeitliehe Zusammentreffen des Einsetzens dieser St6rungen mit den mo-  
torisehen Krankheitssymptomen wahrscheinlich gemacht. Diese Ged~ic.ht, 
nisst6rungen sind im Gegensatz zu den Angaben St6cker ' s~- )  �9 bemer-  
kenswert, dass bei der progressiven Lentikularerkratikung , auf  psyehi- 
schem Gebiete in allen bisher beobachteten F/illen immer nur eiue 
eigenartige geistige Schw/iche.beobachtet worden ist, die sich vor allem- 
~iusserte in einer gewisseu Urteils- und AffektstSrung . . .  iiedoch nicht 
in StSrungen der Merkf/ihigkeit". 

Bei tier Vorstelhmg meines Kranken (1. c.) wies ich auf die Aelm- 
liehkeit hin`` welche das Krankheitsbild einerseits mit dem tier P a r a -  
l y s i s  a g i t a n s ,  ~mdererseits mit tier D y s t o n i a  " m u s c u l o r u m  d e f e r -  
r o a n s  ( O p p e n h e i m )  in manehen Punkten aufweist. 

An die P a r a l y s i s  a g i t a n s  erinnern in erster Linie die Muskel- 
spannungen~ dic den Charakter der bei der Zitterliihmung zu beobach- 
tenden Spasmen zeigen. S t r f i m p e l l  hat bei der Schilderung des 
amyostatischel~ Symptomenkomplexes auf die Aehnlichkeit hingewiesen, 
welche die Muskelrigidit'~t mit dem Verhalten der Muskelspannungen 
maucher Fslle yon Paralysis agitans aufweist, die yon ihm als ,,Para- 
lysis agitans sine agitatione r bezeiehnet worden sind. Auch in unserem 
Faile fehlt das Zittern vollst~indig. Der Gesichtsausdruck unseres 
Kranken hat den starren der Paralysis agitans eigentfimlichen Charakter~ 
der bei dieser Krankheit auf die Mllskelspannungen zuriickgefiihrt zu 
werden pfiegt~ w'~hrend Z i n g e r l e  a) das Fehlen der mimischen Aus- 
drucksbewegungen als ein den Spasmen koordiniertes Symptom`` nicht 
als eine Fo]ge dersetben betrachtet. 

Weitgehende Aehnlichkeit mit dem Verhalten bei der Paralysis 
agitans zeigt die KSrperhaltun~ und der Gang unseres Kranken. Das 
Symptom der R e t r o p u l s i o n ,  welches, wcnn aueh nicht konstant nach- 

1) Journal f. Psych. u. Neurol. Bd. 18. Erg~inzungsheff 4. 
2) Ein Fall yon fortsehreitender Lentikulardegeneration. Zeitschr. f. die 

ges. Neurol. u. Psych. Bd. 15. 
3) Journal f. Psych. u. Nourol. Bd. 14. 
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weisbar~ doch zeitweilig i n  ausgesprochener Weise vorhanden ist~ muss 
besonders hervorgehoben :werden, daes ,  soviel ieh die Literatur fiber- 
sehe, bisher bei Fallen yon doppelseitiger Athetose nicht bebbachtet ist. 
Es geht aber aus der Beschreibung yon zum amyostatischen Sympton~en- 
komplex gehSrigen Fallen, und zwar in erster Linie solchen der Wilson-  
schen Kraukbeit hervor, dass dieses Symptom keineswegs ffir die Para- 
lysis agitans pathognomoniseh ist, .sondern aueh bei verwandten Krank- 
heitszustiinden vork0mmt. So beschreibt StOcker (1. c.) in seinem Falle 
yon fortschreitender Lentikulardegeneration (Wilson'scher Krankheit) 
ganz analog unserer Beobachtung Retro- und Lateropulsion als .Sym- 
ptome, die er mit der Muskelsteifigkeit in Zusammenhang bringt~ und 
ihre Entstehung dadurch erkl'~rt~ ,dass in Folge der Steifigkeit und vor 
allem der. dadurch bedingten Erschwerung und Verlangsamung aller 
Muskelbewegungen, die statische Ausbalanzierungsfiihigkeit des KSrpers 
Schaden gelitten hat". Leichte Erscheinungen yon Propulsion bei einem 
Falle Wilson'scher Krankheit konnte auch St ier  1) bei einem seiner 
F~tlle nachweisen. Von den pseudobulbiiren in unserem Falle beobach- 
teten Symptomen kommen Dysarthie ued Dysphagie in vereinzelten F~tllen 
bei Paralysis agitans vor, wiihrend der bei unserem Patienten bestehende 
Speichelfiuss zu den hSufigen Begleiterseheinungen dieses Leidens ge- 
hSrt. Noch n'~here Beziehungen wie zum Symptomenkomplexe der 
Paralysis agita,~s l~isst unser Fall zur Dys tonia  muscutorum defor-  
marts (Torsionsspasmus) erkennen. Seitdem Oppenhe im und Z i e h e n  
in ihreu ersten dieses Krankheitsbild sohildernden Darstellungen auf 

verwandtschaftliche Verhiiltnisse desselben zur doppelseitigeu Athetose 
hingewiesen haben~ ist die Frage each diesen Beziehungen in den fol- 
genden VerSffentlichungen und Diskussionen niclit mehr you der Bild- 
fiache verschwunden. In jfingster Zeit hat Thom,'tlla (1. c.) bei der 
Schilderung eines in klinischer und anatomischer Hinsicht bemerkens- 
werten Falles yon Torsionsspasmus eine zusammen[assende Uebersicht fiber 
den Standpunkt unserer Kenntnisse auf diesem Gebiete gegeben. Wenn 
ich melee Beobachtung in das Gebiet der..allgemeinen Athetose eiareih% 
so geschieht das aus folgenden Grfinden: Der Fall unterscheidct sieh 
yon dem urspriinglichen Krankheitsbilde der Dystonia museulorum de- 
formans dadurch~ dass er einen Erwacbsene% nicht das kindliche Alter 
betrifft~ dass der Patient nicht semitischer Abstammung ist, und dass 
das Leiden in akuter Weise entstanden~ sich in rapider Weise welter 
entwickelt hat, nicht den bei der Dystonia museulorum deformans ge- 

l) Wilson'scbe Krankheit und Paralysis agitans. 
1917. Nr. 24. 

Archiv f. Psychiatrie,  Bd. 60. Hef t  ',)/3. 

Neurol. Zentralblatt. 
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wShnlichen schleiehenden Charakter zeigt. Von den klitlisehen Erschei- 
nungen ist alas lebhafte Grimassieren~ die starke StSrung der Spraehe 
und des Schluckaktes~ sowie tier Umstand; dass die eigenartige Bewe- 
gungsstSrung nicht nut im Gohen and Stehea auftritt, sondern auch im 
Liegen zu den groteskesten Stellungen fiihrt, dem O p p e n h e i m - Z i e h e  l~- 
schen Krankheitsbilde fremd. Hypotonische Zust~inde der Muskulatur~ 
die O p pen hei m beschreibt~ sind in Unserem Falle nicht zu konstatieren. 
Fiir die Athetose hingegen spr!cht inmeinem Fall der exquisit langsame 
Charakter der Bewegungen~ die Tatsache, dass die Pr~dilektionsstellen 
der Athetose~ die Finger und Zehen im sp~teren Krankheitsverlauf yon 
der StSrung mitergriffen werden~ sowie der ausserordenttiche Einfluss, 
den psychischeErregungen auf die AuslSsung der Bewegungen haben. 
Der torquierende, zu iibertriebenen Stellungen fCihrende Verlauf der Be- 
wegungen bei unserem Kranken ist f~ir die Dystonia musculorum defer- 
roans kennzeiehnend~ aber aueh der Athetose nicht fremd. Dass alas 
Vorhandensein oder Fehlen yon auf ein Mitergriffensein der Pyramiden- 
hahn hil]weisenden Symptomen~ besonders wenn dieselben ein weehselvolles, 
fluktuierendes Verhalten zeigen, keinen Schluss fiir oder gegen die An- 
nahme des Bestehens einer Ath~tose double oder des Torsionsspasmus 
gestattet~ hat bereits T h o m a l l a  ausgeffihrt. Das Vorhandensein einer 
Reihe der Athdtose double zukommender Symptome (Grimassieren, 
Sprach- und SchluekstSrungen, typisch athetotische Bewegungen, starke 
Salivation) in seinem im fibrigen mehr dem Bilde des Torsionsspasmus 
eutsprechenden Falle, veranlasst Thoma l l a  diesen als einen Grenzfall 
zwischen Torsionsspasmus und Athdtose double zu bezeichneu, wie sic 
auch von F la t au ,  Maas~ F i s che r  u. a. beohachtet sind. Wie schwierig 
die Differentialdiagnose dieser beiden Symptomenkomplexe sein kann, 
geht mit besonderer l)eutlichkeit aus der sich an eine Krankheits- 
vorstellung Kramer ' s  1) anschliessenden Diskussion hervor~ in tier yon 
B onhoe f f e r  darauf hingewiesen wurde'~ dass auch das Verhalten der 
BewegungsstSrung bei Ruhelage und Lokomotion, der chronische Ver- 
lauf~ die semitische Abstammung~ keine durchg~ngigen, in allen Fg.lleu 
vorhandene Attribute des Torsionsspasmus sind~ und in weleher 
Oppe nhe im  betonte~ dass derartige Drehkr~impfe nicht nur bei der 
Dystonie bezw. dem Torsionsspasmus~ sondern auch unter anderen uns 
noch unbekanuten Bedingungen vorkommen. Wir kSnnen uns O p p e n -  
he lm nut ansehliessen in der Forderung, dass es eine Hauptaufgabe 
der weiteren Forschung sei~ die Differentialdiagndse der so mannigfache 

I) Torsionsspasmus ~hnliches Bild beim Erwachsenen. Ref. Zeitschr. f. 
die ges. Psych. u. Neurol. Bd. 16. H. 2. 191S. 
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Beriihrungspunkte darbietenden Dystonia museulorum deformans und 
der bi!ateralen Athetose welter auszubauen. Ob und i n w i e w e i t  eine 
s e h a r f e  T r e n n u n g  d i e s e r  K r a n k h e i t s b i l d e r  auf  s y m p t o m  ato-  
l o g i s c h e m  Wege mSgl ich  ist ,  wird e r s t  die Z 'ukunf t  l ehren .  
Auf keinen Fall wird die klinische Arbeit auf diesem Gebiete die Kon- 
trolle dureh die anatomisehe Untersuchung entbehren kSnnen. 

D i e  Lokalisation der Erkrankung im Striatum in unserem Falle ist 
dieselbe wie in den Fallen yon Anton,  C. Vogt Und Oppenhe im~ 
yon C. V o g t / F r e u n d  und BarrY, die siimtlich mit Ausnahme des 
Anton 'sehen Falles, in dem choreatische Bewegungen iiberwogen, das 
Bild der doppelseitigen Athetose darboten. Der neue , G r e n z f a l l "  
T h o m a l l a ' s ,  bei  dem der a n a t o m i s c h e  Befund e b e n f a l l s  eine 
d o p p e l s e i t i g e  s y m m e t r i s c h e  E r k r a n k u n g  des P u t a m e n  e rgab ,  
i s t  in V e r b i n d u n g  mi t  u n s e r e r  B e o b a c h t u n g  b e s o n d e r s  ge- 
e igne t ,  zum Vers t l indnis  der  ~auf k l i n i s e h e m  Wege f e s tge -  
s t e l l t e n  nahen  B e z i e h u n g e n  des T o r s i o n s s p a s m u s  zur Athe -  
tose  double  b e i z u t r a g e n  und auf die B e d e u t u n g  w e i t e r e r  ana -  
t o m i s c h e r  Befu-nde fiir die L o k a l i s a t i o n  der  in F r a g e  s t ehen -  
den K r a n k h e i t s b i l d e r  h inzuweisen .  Mit Hinsicht auf die feinere 
Lokalisation im Gebiet des Striatum hebt Kle i s t  (I. e.) hervor: ,dass 
Erkrankungen des Striatum choreatische und athetotische Bewegungen 
fiberwiegend dane zeigen, weml die each Bau und Entwicklungsgeschichte 
zusammenhiingenden ,k]einzelligen Striatumteile", Putamen und Schwanz- 
kern verletzt sled. In meh]'erell F~illen (Anton~ Berge r .  v. Mona- 
kow,  Abundo) war nut das Putamen betroffen, bei den beiden Kranken 
von C. Vogt ,  das Putamen und der N. caudatus, wiihrend der Globus 
pallidus in einem Falle, wenn auch in geringerem Grade: mitbetciligt 
war . . . .  Nur F i s c h e r  und R o t h m a n n  beschrieben Gehirne yon 
Krankeu mit Ath~tose double, die eine stiirkere bezw. ausschliessliche 
Erkrankung des Globus pallidus, des grosszelligen Striatumteils auf- 
wiesen". Das Intaktsein der Linsenkernschlinge in unserer Beobaehtung 
steht im Einklang mit der Angabe K l e i s t ' s  (t. c.), ,,dass dieselbe bei 
der Linsenkernchorea und Athetose zwar auch zuweilen beteiligt ist, 
aber im Ganzen weniger befallen zu sein scheint". 

Neben den lokalisatorischen Fragen ist die Betrachtung der histo- 
logisehen Eigenart der am Linsenkern gefundenen Veriinderungen in 
unserem Falle yon Bedeutung. Was zun'aehst die makroskopischen sieh 
auf einen kleinen Tell der hinteren .und basalen Partien des Putamen 
beiderseits beschr~inkenden Ver~nderungen betrifft, die sich auch dorsal- 
warts nur wenige Millimeter welt erstreckten, ergibt die mikroskopische 
Untersuehung~ dass die wabenartigen kleinen, an diesen Stellen sicht- 

25* 



380 A. Westphal, 

baren HohlrSume ihro Entstehung teils einer starken, dureh Lymph- 
stauung bedingten Erweit'erung dot adventitiellen Lymphr~umo verdan- 
ken, tells auf sekund~trer Einschmelzung des Gewebes i'll der Umgebung 
yon infiltrierten Gef~ssen beruhen~ zum Tell auch auf Blutungen in der 
Umgebung kleiner GefSsso zurfiekgefiihrt werden mfissem Die s t a r k e  
Beteiligung der.Gefiisse tritt uns nicht nur in den makroskopisch ver- 
5nderten Partien des Putamen, sondern in diffuser Verbreitung im ge- 
gesamten Gebiete des Linsenkerns entgegen. Die Gefiissver~inderungen 
fiberschreiten aber dies Gebiet und greifen, wenn auch in geringerem 
Grade," auf den N. caudatus und benachbarte Partien der'Regio sub- 
striat.% der Inselwindungen und des Claustrums fiber. 

Die Gef~ssver~nderungen bestehen in erster Linie in vielfach erheb'  
lichen Infiltrationen der adventitiellen Lymphscheiden mit Lymphozyten; 
neben diesen finden sieh an vielen Stellen nur in geringerer Zah]~ an 
manchen kleinen Gefiissen aber auch z a h l r e i e h e r e  P lasmaz-e l len .  
Daneben sind in reichlicher Menge pigmenthaltige Abbauzellen, sowie 
freiliegeades Pigment und spSrlieho Mastzellen vorhanden: 

In diffuser Verbreitung finden sieh in dem erkrankten Gebiet 
S t~ tbchenze l len  in bald spSrlieber, bald reichlieherAnzahl. Besonders 
zahlreich treten sie in den rundliehen Proliferationsherden des Linsen- 
kerns und des N. caudatus auf. Neben diesen p r o g r e s s i v e n  Ver'~nde- 
rungen am Gefsssapparat, finden sieh im Gebiet des Linsenkerns Ver- 
~.nderungen der Gef~sswandungen r e g r e s s i v e r  Natur in Gestalt von 
feinen, staubartigen und derberen kalkhaltigen Konkrementbildungen~ 
die h~tufig mit einer hyalinen Metamorphose.der Media verbunden siad. 
Im Globus pallidus bedecken dunkle schollenartige kalkhaltige Gebilde 
oft die Kapillaren auf weite Strecken. 

B e s o n d e r s  b e m e r k e n s w e r t  is t  es, dass  d iese  Ver~inderungen 
am Gef~ i s sappara t  s ieh fasl; a u s s o h l i e s s l i c h  auf  das G e b i e t  
des L i n s e n k e r n s  und wenn auch in g e r i n g e r e m  Grade  auf  d ie  
ibm b e n a c h b a r t e n  G e h i r n a b s e h n i t t e  beschrg .nken ,  wShrend sie 
in den zur Untersuchung gelangten Rindenpartien des Grosshirns fehlen 
und nur stellenweise in der Marksubstanz in einer leichten Infiltration 
der adventitiellen Lymphseheiden mit zum grSssten Tell aus AbrSum- 
zellen bestehenden Elementen hervortreten, wShrend Plasma und St~tb- 
chenzellen vermisst werden. ' 

Anch in der stellenweis etwas verdickten Pia finden sich neben 
Fibroblasten und pigmenthaltigen Abr~iumzellen nur vereinzelte kleine, 
lymphozytSre Infiltrationen. 

Die Ver'~nderungen des Parenehyms im erkrankten Linsenkerngebiet 
treten gegen diejenigen am GefSssapparat in den Hintergrand. Immer- 
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hin sind an den Ganglienzellen vielfaeh Zerfallserseheinungen mit An- 
h~tufungen lipoider Substanz naehweisbar, Erscheinungen, die auch an 
manchen Stellert an den Ganglienzellett der Hirnrinde hervortreten. 

Fragen ,wit nach dem Wesen dieser Befunde r so i s t e s  nicht 
zweifelhaft, dass die durch reichliche Lymphozyteninfiltrate in den ad- 
ventitiellen Lymphscheiden~ dem Vorkommen yon Plasma- und Stab- 
chenzellen ausgezeiehneten Ver~inderungen en t z f ind l i che r  Natur sind. 
Ueber die Ursache dieser entzfindlicheu Vorg~inge'lasst sich eiu be- 
stimmtes Urtei[ nicht abgeben. Der Umstand jedech, dass mit Aus- 
nallme der sehr wahrscheinlieh vorausgegangenen Syphilis1), andere 
atiologisch in Betracht kommende Momente nieht nacl~weisb,~r sind, riickt 
die MSglichkeit in den Vordergrund~ dass es sieh um en tz f ind l i che  
Yer 'Xnderungen auf  l u e t i s e h e r  G r u n d i a g e  hande l t .  

Die regressiven Veranderungen an den Gef~.ssen , bestehend in Ab- 
lagerung kalkhaltiger Substanzen in dell Gefiisswandungen und hyaliner 
Entartung derselben, sind a r t e r i o s k l e r o t i s c h e r  Natur. Ob irgend 
welehe Beziehungen derselben zu den entzfindlichen Ver~nderungen be- 
stehen~ miissen wir dahingestellt sein lassen~ aber auch hier die MOg- 
lichkeit often lassen, Class nach bekannten Erfahrungen 2) die Syphilis 
als pr~idisponierendes Moment wirksam gewesen und zu relativ friih- 
zeitigeu arteriosklerotisehen Veranderungen am Gef'~ssapparat geffihrt 
hat. Besonders hervorgehoben sei, dass weder die Lokalisation, noeh 
die Ausdehnung der Arteriosklerose sich fiir die Annahme einer syphi- 
litischen Genese derselbeu verwerten l~sst, zumal in unserem Falle die 
PrY, dilektionsstelle der ,syphilitischen Veranderungen am Gef'/issapparat, 
der Anfangsteil der aufsteigenden Aorta, frei yon Yer~nderungen gefunden 
wurde. 

Was die Untersuchung des Rfiekenmarks betrifft, lasst 'sich die 
9 

Frage, ob die A f f e k t i o n  der Py ra rn idenbahn  mi tde r  Erkrankung 
des Corpus striatum im Zusammenhang steht, vielleieht auf Entziin- 
dungsvorgange oder Stauungserscheinungen in der Umgebung des er- 
krankten Linsenkerns zurfickzuftihren ist, oder ob ihr eine mehr selbst- 

1) Der negative Ausfall der :Wa. R. in unserem Falle bei einmaliger 
Untersuchung kannnach unseren Erfahrungen, die sich mi tder  wohl jotzt 
allgemein vertretenen Ansicht decken, dass nur der deutlich positive Ausfall 
der Reaktion beweisend ist~ nioht gegen die Annahme der Syp.hilis bei unsorem 
Patienten, der die Infoktion zugab, verwertet werden. 

2) Vergl. Norm e, Syphilis und Nervensystem S. 72 ,,Arteriosklorose bei 
Syphilitikern". 
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st~ndige Bedeutung zukommt, auf Grund unseres bisher vorliegeaden ana- 
tomischen Befundes nicht entscheiden. 

Von besonderem Intei'esse ist die Beantwortung der Frag% zu wel, 
cher der yon C. und O. Vogt (I. c.) neudings- aufgestellten, auf patho- 
logisch-anat.omischem W6ge zu differenzierenden Gruppen yon Linsenkern- 
erkrankungen unser Fall gehSrt? Die drei ersten yon diesen Forschern 
aufgeste]lten, in engster Beziehung zur Heredodegeneration stehenden 
Gruppen, der Etat .marbr6 (Status marmoratus), der Etat fibreux (Status 
fibrosus), und die totale Nekr6se des Striatum kommen auf Grand des 
yon uns erhobenen'histologischen Befuades nicht in Betracht. Es han-  
delt sich in unserem Fall um die vierte Gruppe, welche die a k u t  au f- 
t r e t e n d e n ,  vasku l '~ ren  Herde  umfasst. Das fiir diese Fiille charak- 
teristische plStzliche Auftreten der klinischen Symptome ist ffir unseren 
Fall zutreffend, w~hrend yon einer bald beginnenden und mehr oder 

.weitgehenden Besserung, die C. und O. Vogt  bei ihren Beobachtungen 
konstatierten, bei der ungewShnlich schweren, stfirmischen Verlaufs- 
weise in unserer Beobachtung nicht gesprochea werden kann. Blutungen 
und Erweichungen im C. striatum, welche anatomisch diese Gruppe 
kelmzeichnen~ sind in unserem Fall vorhanden. Es muss jedoch hervor- 
gehoben werden , dass ein MissverhSltnis besteht zwischen diesen w.in- 
zigen, im wesentlichen nur auf einen kleiaen zirkumskripten Tell des 
Ptltamens beschriinkten tterdchen und der Schwere der Krankheits- 
erscheinungen~ so dass als Grundlage derselben wohl die A l l g e m e i n -  
e r k r a n k u n g  des C. s t r i a t u m ,  be,'uhend auf e n t z i i n d l i c h e n  und 
a r t e r i o s k l e r o t i s c h e n  GefSssve rSnde rungen~  wesentlich mit in 
Betracht zu ziehen i s t .  

Auf Grund  u n s e r e r  B e o b a c h t u n g  sp i e l en  de lnnach  n i c h t  
nur  H e r d b i l d u n g e n ,  s onde rn  auch  d i f f u s e r e  E r k r a n k u n g e n  
des S t r i a t u m  bei den a k u t  a u f t r e t e n d e n  Fa l l en  stri~i.rer Mot i -  
l i t , i t s s t S r u n g e n  eine Rol le .  

Die E r k r a n k u n g  der  Lebe r  in unserem Fall verdient Beachtung, 
da Leberver~tnderungen bei unserer Beobachtung verwandten Krankheits- 
gruppen, der W i I s o n' schen Krankheit und der Pseudosklerose, bei ersterer 
l~onstant, bei letzterer h'~ufig gefunden werden~ und dR bemerkenswerter 
Weise, T h o m a l l a  ( l . c . ) e ine  Erkrank.ung der Leber auch in seinem 
Falle yon Torsionsspasmus nachgewiesen hat. Der B e fund e ine r  b e- 
g innenden  Z i r r h o s e  in unserem Falle entspricht aber weder makro- 
skopisch, noch mikroskopisch den eigenartigen Ver'~nderungen, wie sie 
bei den genaanten Krankheiten gefunden worden sind. Es handelt sich 
zun~ichst nicht um eing verkleinerte, sondern um eine in. mi~ssigem Grade 
vergrSsserte Leber mit glatter Oberfl5che, ohne die groben [-15~ker und 
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KaStchen, wie sie bei der Wilson 'schen Krankheit und der Pseudo- 
sklerose gefunden werden, und der mikroskopische Befund l~isst die 
yon der gewShnlichen Zirrhose abweichenden~ auf fStale Sch~digungen 
des Lebergewebes hinweisenden Yer~.nderungen~ wie sie bei tier Pseudo- 
sklerose yon P rym und mir, VSlsch ,  Fle ischer~ Sch i i t t e ,  R u m p e l  
u. a. neuerdings auch in dem Falle T h o m a l l a ' s  beschrieben worden 
sindl)~ vermissen. So wenig wahrscheinlich es also ist, dass n~here 
Beziehungen der leichten zirrhotischen Leberaffektion in unserem Falle 
zu der zerebralen Erkrankung bestehen, mSchte ich doch erw~.hnen, 
dass V Slsch hervorhebt , das s  sein Befuad bei der Pseudoskler0se sehr 
wohl einem Eutwicklullgsstadium der Leberzirrhose entsprechen~ un~d dass 
die relative Massenhaftigkeit der neugebildeten Knoted in dem jugend- 
lichen Alter des Kranken ihre Erkl~rung finden kSnne. 

Es wird die Aufgabe der Pathologen sein, den bei Erkrankungen 
des Corp!ls striatum vorkommenden Leberver-2nderuagen welter ihre 
Aufmerksamkeit zuzuwenden und vor allem die noch ungekl~rten Be- 
ziehungen yon Lebererkrankungen zu Erkrankuugen des Zentralnerven- 
systems dem Verst~ndnis n'2her zu bringen. 

Auf die in uaserem Fall gefundene a u f f a l l e n d e  K l e i n h e i t  si~mt- 
l icher  Ln'nerer Organe  (mit Ausnahme der Leber)~ .die durch Ver: 
gleich mit den durch~chnittlichen mir yon Herrn Geheimrat R i b b e r |  
freundlichst zur Verfiigung gestellten Normalwerten Gesunder ermittelt 
werden konnte~ sei kurz hingewiesen, da die Vorstellung einer konge- 
nitalen Veranlagung zu Erkrankungen des Linsenkerns~ wie sie wohl 
zuerst von Anton  (1. c.) ausgesprochen und sp~tter vielfach in tier 
Literatur wieder aufgetaucht ist, vielleicht in derartigen Befunden eine 
Stfitze finder. Auch T h o m a l l a  erw~hnt in seiner Beobachtung den 
infantilen~ besonders in der mangelhaften Ausbildung der Sexualorgane 
hervortretenden Habitus seines Kranken. 

Fall  2. P. Grohe~ 65j~.hriger Schlosser~ ist wegen schweren Alkoholis. 
mus und verschiedener alkoholischer Psychosen (Delirium tremens, akuter 
Alkoholhalluzinose, typischem Eifersuchtswahn) zu wiederholten Malen in der 
hiosigen Anstalt in Behandlung gewesen. Abgesehen yon den psychischen 
StSrungen und leichten neu~itischen Erseheinungen (Drucksehmerzhaftigkeit 
der Waden usw.) waren bei den ersten Aufnahmen keine auffMlenden Ersehei- 
nungen bei dem Pat. zu konstatieren. Bei der letzten Aufnahme (1914) 

�9 l) In einem zur Pseudosklerose geh~rigen yon Fr. Schul tze vet kurzem 
verSffentliehten Fall (Neurol. Zentralbl. 1918, Nr. 20), den er 1878 auf der 
FriedreiGh'schen Klinik zu beobaGhten und zu untersuchen Gelegenheit 
hatte~ konnte sehon ein analoger Leberbefund erhoben werden. 
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wurde tr~ge Lichtreakti0n der Pupillen festgostellt~ die im Laufe der weiteren 
Beobaehtung bei erhaltener Konvergenzreaktion viillig erlosch. 1917 bos tan  d 
be ide r s e i t s  Miosis  u n d r e f l e k t o r i s e h e P u p i l l e n s t a r r e .  Pat. gab eino 
friihere syphilitiseho Infektion zu. Wasse rmann  im Bluto  s t a rk  p o s i -  
t iv  I im Liquor negativ. Nonne~Apelt, schwache Trfibung, Lymphozyton leieht 
vermehrt. (]5 im cram.) Auf psychischem Gebiete ist die grosse Stumpfheit 
undlAffektl0sigkeit dos Pat. horvorzuheben. Die Merkfihigkeit i s t  stark 
herabgesetzt. Keine paralytische Sprachstiirung. Die Sehnenreilexe sind yon 
normaler Stirke. Kein Oppenheim~ kein Babinski. Starke peripherisehe Arterio- 
sklerose. Gang und Haltung des Pat. zeigten bis auf eine leiehte Unsicher- 
holt beim Gehenkeine StSrungen. 1918 f i i l t  z u e r s t a u f , . d a s s P a t . l  im 
Beg r i f f  du rch  den Kra nke nsa a l  zu sehreiten~ p lS t z l i eh  in s t a r k  
r f iekl~uf ige  B e w e g u n g  ger~t.  D i e R e t r o p u l s i o n  ist so ausgesprochen, 
dass Pat., wena er nicht gohalten wird~ nach hinten heriiber auf den'Rfioken 
fallen wfirdo. Die Untersuehung ergibt jetzt s t a r r e n ,  m a s k e n a r t i g o n  
G e s i c h t s a u s d r u e k .  Die Ki i rpe rha l tung  ist auffallendsteif~ ohnejedoch 
das typisehe Verhalten der Paralysis agitans zu zeigen. Alle Bewe g u n g e n  
lassen eino gewisse V e r l a n g s a m u n g  und E r s e h w e r u n g  erkennen. Bei 
passiven Bewegungen fiihlt man in den Gelenken der oberen un(t unteren E~- 
tremit~iten einen le rchten  g l e i e h m i s s i g e n  s p a s t i s c h e n  Widors ta-nd ,  
der sich bei plStzliehen~ brfisken Bewegungen nieht-verst~h-kt. Zittern besteht 
nicht. Pat. klagt fiber starken Spe iehe l f lu s s ,  der sich in letzter Zeit be- 
merkbar gemaeht hat. Exitus plUtzlieh am 27.6. 1918 unter den Erscheinungen 
tier Herzscliw~iehe. 

Die Sektion ergab: Sch~ideldaeh schwer~ Diploe erhalten. Dura missig 
gespannt,' Innenfliche glatt und gl~nzood, Hirngewicht 1270 g. Pia fiber der 
Konvexitit verdiokt und getrfibt~ ohne Substanzverlust des Gehirns abziehbar. 
Stirnwindungen etwas verschmilert. Pia der Basis dfinn und durchseheinend. 
Gefisse der Basis und der Fossa Sylvii miissig arteriosklerotiseh ver~ndert. 
kuf  einem duroh das Gehirn gelegten, das Corpus striatum beide~seits frei- 
legenden Horizontalsehnitt t r i t t  im dorsa len  Tel l  des r e c h t e n  P u t a m e n s  
ein g ros se r ,  z y s t i s c h e r l  s p i r l i e h e  Ge.websfetzen en tha l t end . e r  
S u b s t a n z v e r t u s t  yon a n n ~ h e r n d  d re i eek ige r  Ges t a l t  hervor~ der 
aueh auf die benachbarte Partie der Capsula interna fibergreift (Abb. 9 H). Auf 
der linken Seite finder siell an einer entsprechenden, aber etwas tiefer golegenen 
Stelle des Putamens in der Umgebung kleiner Gef~sse eine etwa linsengrosse, 
sieh dureh den rStliehen Farbenton deutlieh yon der Umgebung abhebende 
Stelle (beginnende Erweiehung?). Aus dem iibrigen Sektionsprotokoll ist her- 
vorzuh eben : 

Herz stark vergriissert, beson ders linker Ventrikel. S e h r s t a r k e A r t e r i o 
s k l e r o s e d o s k n f a n g s t e i l s d e r A o r t a m i t G e s c h w i i r s b i l d u n g ~  geringe 
Arteriosklerose der Aortenklappen. Starke Arteriosklerose der absteigenden 
Aorta. Geringo Granularatrophie beider Nieren. Leber und Milz ohne Be- 
sonderheiten. Das in Formol aufbewahrte Gehirn und Riickenmark wurde dem 
neurobiologis chen Laboratorium in Berlin zur weiteren Untersuehung fibersandt. 



Ueber doppelseitige Athetose und verwandte Krankheitszust~nde. 38:5 

Es wird naeh Absehluss derselben fiber den Befuncl berichtet werden. An 
dieser Stelle gebe ich zun~ehst das Resultat der yon Professor B i e l s c h o w s k y  
freundliehst ausgeffihrten Un!ersuehung des Herdes im rechten Putamen~ sowie 
der Gehirnrinde wieder. 

Bei tier m i k r o s k o p i s c h e n U n t e r s u c h u n g s i e h t  man, class der Sub~ 
stanzverlust im rechten Putamen kein vollstRndiger ist. Im Gebiet der Lficke 

Abbildung 9. 

Grosser, ahn~ihernd dreieckiger Erweichungsherd H i m  Gebiet 
des rechten Linsenkerns, 

ist der bindegewebige GefSssappar~t wenigstens zum Tell erhalten geblieben, 
und es haftea an ihm auoh noch Reste gliSser Substanz mit vermehrtea Glia- 
kernen. An den Randpartien der Lficke hat das Gewebe stellenweis einen 
grobmaschig spongiSsen Charakter. Die Balken'des schwammigen Gerfistes 
werden yon den Gefiiss- und Kapitlarw~inden gebildet. In den Maschen findea 
sieh zahlreiche gliogene FettkSrnchenzellen. Gegen die Nachbarschaft ist dieser 
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Herd an einzelnen Stellen ziamlich scharf dutch eine gli5sa Grenzschicht mit 
dieht gelagartan Gliafasern abgesatzt. Jensaits diaser Granzsehicht ist des 
Gewebe nut relativ wenig ver~ndert. Die Ganglienzallan sind vermindert~ an 
den Markfaserbiindeln sind frischa und altare Degenarationszaichen naehweis- 
bar; es finden sieh auch hier FettkSrnchanzellen zum Teil in reihenfSrmiger 
hnordnung. An anderen Stellen ist die Demarkation zwischan Herd u n d  
Naehbargewel~e weniger deutlieh. Der Uebergang veto Einsehmelzungsharde 
zu dam an den Randgebiaten noeh vorhandenen ilormalen Gewebe des Putamans 
vollzieht sich hiar allm~hlieh. An solahan Uebargangsstellen hat des Gewebe 
einen areolierten Charakter. Man siaht zahlreiahe rundliahe klaine Liicken 7 in 
daran Liehtung gesahrumpfte Ganglienzallen mit starken Degenerationser- 
scheinungen im Sinne ainer pigmentiisen htrophieneben FettkSrnehenzellen liegen. 

An den e rha l t en  g e b l i e b a n e n  Gef~ssen der g rossan  G e w e b s -  
liicke und an den Gefiissen d e r N a c h b a r s c h a f t  s ind g r S b a r e W a n d -  
ver~ .ndarangen n ich t  nachwe i sba r . '  Insbasondare fehlen Proliferations- 
vorg~nga an der Intima, walche im Sinne einar Endarteriitis gedeutet werden 
kSnnten. Nut in tier Adventitia sind an. einzalnen Stellen lebhafte Prolifera- 
tionsvorgiinge an den Gewebszellan'und Anhiiufungon yon lymphozyt~ren Ele- 
mentan sichtbar. Hiar handelt as sich aber unzweifelhaft um sekundiira Er- 
schainungen. 

G eh i rnr i  n de (die am Formolmatarial gewonnenea Befunde wurden yon 
|[errn Dr. S i 01 i dutch Nisslpriiparate yon in Alkohol aufbewahrten Rindenstii.cken 
arg~nzt). Pia im allgemeinen nioht vardickt, stellenweis geringe bindagewei)ige 
Vardickung mit Pigment ffihrendan Abriiumzellen und freiem Pigment. Keine 
Infiltrationszellen. Rindenoberfl~iche glatt~ kein wesentlicher kernfreier Rinden- 
saum. Rindenarchitaktonik ohne StSrung." Die Ganglianzellen h~iufig im Zu- 
stand chronischer Erkrankung, nicht selten aber auch im Zustand des akuten 
Zerfalls. [n tieferen Schichtan leichta Vermehrung der meist pyknotischen . 
Gliakerne. l(eine Neuronophagia, Gef'~sso o'hne Infiltrationszellen und ohne 
Schwellung d er Ge f'~sswandkern e, keine Gef~ssvarmehrung~ kaine St~ibchenzellen. 
Einige Gefiisse zeigan Schliingelung und lessen leicht verdickte Wandungen 
erkennen. In den Gef'Sssen des Marks finden sich in vielen Gefiisscheidan Ab- 
riiumzallen mit grfinem Pigment. 

Die k l i n i s c ' h e n  E r s c h e i n u n g e a  ~ welche sich bei diesem Kranken 
im I, aufe der Beobachtung entwickelten~ die eigenartige .~luskelrigidit~t 
ohne Symptome einer Pyramidenbalmerkrankung, die mimische Starre, die 
Erscheinungelt der Retropulsion~ die Salivation entsprechen dem Bilde der 
P a r a l y s i s  a g i t a n s  s ine  a g i t a t i o n e ~  so dass ich ihn in symptoma- 
t01ogischer Hinsieht als ein dieser Krankheit verwandtes Zustandsbild 
betrachte. Wir haben schon bei Besprechung des vorigen Falles auf 
die Beziehungen der Paralysis agitans zum ,~myostatischen Symptomen- 
komplex S t r i i m p e l l s  hingewiesen und mSchten an dieser Stelle mit 
Hinsicht auf den vorliegenden Fall hervorheben~ dass dieser Autor 
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demselben ,auch im hSheren Alter auftretende Ffdle subsummiert, die 
zur Arteriosklerose der Gehirnarterien oder zur senilen Demenz in Be- 
ziehung gebracht wurden." Besonders wird yon S t r i impei l  darauf 
aufmerksam gemacht, dass die yon O. FSrs te r  1) treffend geseliilderte 
,arteriosklerotische Muskelstarre", unzweifelhaft in dies Gebiet gehiire, 
ohne dass er der Arteriosklerose der Gehirnarterien eine so grosse 
und l}rim~i.re Bedeutung zuzuschreiben geneigt ist, wie es F S r s t e r  tut, 
sondern meint, dass noch andere unbekannte iitiologische Momente 
hierbei in Betracht kiimen. S t r f impe l l  schildert als Typus dieser 
Krankheitsgruppe einen Fall, bei dem sich bei einem Manne in hiiherem 
Alter ein sehr an Paralysis agitans sine agitatione erinnernder Krank- 
heitszustand entwickelte, und bei dem .sich bei der Sektion eine Endo- 
aortitis fand, die mit "grSsster Wahrscheinlichkeit (trotz negativen 
Wassermanns) als eine syphilitische Erkrankung aufgefasst werden musste. 
Dieser Befund ist auch mit Fiinsieht auf unsere Beobachtung~ in der sieh 
eine schwere und ausgebreitete Eadoaortitis bei einem sieher syphilitischen 
altereu Manne fand, bemerkenswert. Auffallender Weise liess aber in 
dem Strf impellschen Fall die makroskopische Untersuchung des in 
Formol geh~trteten 6ehirns auf Frontalschnitten keine u 
an den Linsenkernen erkenncn. 

Es wirft sich die Frage auf, ob die in unserem Fall gefundenen 
Veriinderangen, der Nachweis eines grossen g~gen die Nachbarsehaf: 
ziemlich seharf abgegrenzten Erweichungsherdes im Putamen des rechten 
Linsenkerns einen Rfickschluss auf die Aetiologie des Leideus gestatten? 
Die se Frage muss verneint werden. Die mikroskopische Untersuchung 
des erkrankten Linsenkerns liess am Gef~issapparat keine Ver:.inderungen 
erkennen, insbesondere fehlten alle entzfindlichen Erscheinungea an 
demselben, und auch Verfmderungen arteriosklerotisc.her Natur wareu 
nicht vorhanden, so dass der Nachweis des Zusammenhanges des anato- 
mischen Befundes mit der kliniseh festgestellten Syphilis und den 
schweren arteriosklerotischen Veranderungen der Aorta "mr histologischem 
Wege nicht zu erbringen war, und l ed ig l i ch  das Bes tehen  eines  
n e k r o b i o t i s c h e n  Prozesses  nicht  vaskul~tren C h a r a k t e r s  kon- 
s t a t i e r t  werden  konnte .  Der weiteren noeh ausstehenden Unter- 
suchung des Zentralnervensystems bleibt es vorbehalten, festzustellen, 
ob sich a n d e r e n  Ortes  auf  eine s y p h i l i t i s c h e  G r u n d l a g e  hin- 
weisende  VerS.nderungen nachweisen  lassen~ fiir deren Vor- 
handensein das Bestehen der r e f l e k t o r i s c h e n  P u p i l l e n s t a r r e  spricht. 
Die U n t e r s u c h u n g . d e s  Geh i rns  ha t  e rg eb en ,  dass e ine Para -  

1) Allgem. Zeitschr. fiir Psychiatr. Bd. 66. S. 902. 
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lyse  o d e r e i n e s y p h i l i t . i s c h e E r k r a n k u n g d e s s e l b e n i m e n g . e r e n  
Sinne  n i ch t  vo r l i eg t .  Die am Gehirn gefundenea Verg.nderungen 
sindsolche~ wie sie bei den verschiedensten chronisehen Psychosen und 
im Senium nicht selten beobaehtet werden. Von Interesse wird es sein~ 
festzustellen, ob die Untersuchung des Rfickenmarks tabisclle Ver'~ade- 
rungen erkennen l~sst~ da ja Kombinationen yon Paralysis agitans mit 
Tubes resp. mit zur Tabes gehSrigen Symptomen, besonders aueh 
Pupil]enstSruugen, in einer Reihe yon Fallen [Seifferl)]  beobachtet 
worden sind: Von der weiteren anatomisehen Untersuchung wird auch 
Aufschluss fiber die auffallende Tatsache zu erwarten sein~ dass trotz des 
Uebergreifens des krankhaften Prozesses au'f die innere Kapsel klinisehe, 
auf eine Mitaffektion der Pyramidenbahn hinweisende Symptome fehlten. 

Was die Einreihung unseres Falles in eine der yon C. u. O. Vogt 
(l. c.) aufgestellten Gruppen betrifft, ist derselbe wohl~ ebenso wie die 
vorhergehende Beobachtung~ den akut  a u f t r e t e n d e n  S t r i a t u m -  
he rden  (Erweichungen) zuzuzah]en, bei denen nile Beziehungen zur 
Heredodegeneration fehlen. Auch der Symptomenkomplex in unserer 
Beobachtung entsprieht der Einteilung dieser Autoren~ welehe tier 
Paralysis agitans zugehSrige Zustandsbilder dieser Form strig.rer Erkran- 
kungen subsummieren. 

Von besonderer t~deutung ffir die Lokalisation des Symptomen- 
komplexes der Paralysis agitans sine agitatione ist die Beobachtung 
yon He lene  Deutsch  (1. c.). Dieselbe konnte bei einer vorher ge- 
sunden Person im Ansehluss an einen an ihr ausgeffihrten Erwfirgungs- 
versuch die Entstehung eines hypertonischen Zustandes der Extremit~ten- 
muskeln, besonders an den uateren Extremit~ten~ welche~zuletzt eine 
unfiberwindliche Kontraktur zeigten, feststellen. Auch eine auffallende 
mimische Starre, bedingt durch den gesteigerten Tonus der Gesichts- 
muskulatur, war bei dieser Kranken, bei der alle Zeichen einer Pyra- 
midenbahnerkratlkung fehlten~ zu konstatieren. Der anatomische Befund~ 
etwa 3 Monate nach dem Wfirgakt erhoben 7 ergab eine symmetrische~ 
isolierte Erweichung im N. caudatus und lentiformis, bei mikroskopisch 
normalem Befunde der fibrigen Teile des Zentralnervensystems 7 speziell 
des Thalamus und der Hirnrinde..Dieser Fall weist mit der Exaktheit 
eines Experiments auf die nahen Beziehungen der lentikul'aren Er- 
krankung zu dem uns bescb~ftigenden Symptomenkomplex hin und ist 
fiir die Beurteilung der etwas komplizierteren Verh~.ltnisse in cnserer 
Beobachtung besonders wertvolL Die auffallende Muskelstarre in den 

1) Neurol. Zentralbl. 1900. S. 1119. 
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unteren Extremitaten in dem Falle yon D e u t s e h  erinnert an das Ver- 
halten der Muskeln beider Lit t le 'schen Krankheit. Den Untersuchungen 
yon C. u. O. Yogt verdanken wir die Kenntnis der nahen Beziehungen 
dieser Affektion zu einer angeborenen Missbildung-des Corpus striatum, 
dem Etat marbr6 (Status marmoratus) C. Vogt's.  Was die Entstehung 
der Lit t le 'schen Starre betrifft~ nehmen diese Autoren auf Grund ihrer 
Befunde an, ,dass Kinder nieht als Folge der Asphyxie einen Etat 
marbr~ bekommen, s0nd, ern dass Kinder mit dieser Missbildung des- 
wegew h~tufiger asphyktisch zur Welt kommen, weil sehr oft die im 
oralen Toil des Striatums gelegene Bulbiirregion desselben erkrankt, 
und dadurch die Einstellung der Kinder auf die Lungenatmung er- 
schwert ist." Die Beobachtung yon H. Deutsch zeigt, dass a sp h y k -  
t i sche  Zusti~nde bei  E r w a c h s e n e n  auch das u r s i i eh l i che  
Moment ffir die E n t s t e h u n g  yon E r w e i c h u n g s h e r d e n  im 
Corpus s t r i a t u m  da r s t e l l en  kSnnen,  mi t  den F o l g e e r s c h e i -  
n u n g e n e i n e r a u s g e s p r o e h e n , r e i n e n " M u s k e l s t a r r e .  H.Deutseh 
weist in ihrer Arbeit auf i~hnliche Beobachtungen yon LSwy und 
Cass i re r  hin~ in deren kliniscbem Bilde ebenfalls Hypertonie das 
konstanteste Symptom bildete (ohne Tremor, Chorea odor Athetose), 
so dass sieh diese Fiille wie Paralysis agitans sixie agitatione zu dem 
gewShnliclien Bilde der SchfittellShmung verhielte11. 

Mit Hinsieht auf meine Beobachtung mSchte ich besonders hervor- 
heben, dass wenn 'aueh die grosse Aehnlichkeit des bei Erkrankung 
des Linsenkerns gefundenen Symptomenkomplexes mit dem der Paralysis 
agitans sine agitation% den Gedanken nahegelegt~ diese Erfahrnngen 
auf das Problem der Genese der Paralysis agitans im allgen~einen zu 
iibertragen~ mir doch die bisherigen Befunde bei der eehten Paralysis 
agitans nicht eindeutig und'vor ahem nicht iibereinstimmend genug zu 
sein scheineu~ um ohne weiteres den Schluss zu reehtfertigen~ dass die 
Schfittell~hmung ausschliesslich auf die Erkrankung des Striatums zuriick- 
zuffihren ist. Besonders zeigen die Ausffihrungen Marburg ' s  (l. e.) aus 
neuester Zeit~ pach denen die Paralysis agitans eine auf StSrung der 
Nebennierenfunktion beruhende Hormontoxikose mit Affektion gewisser 
Systeme des Zentralnervensystems (Systeme des Bindearms und kortiko- 
zerebellare Bahnen) ist~ die Rigidititt der Muskaln aber myogenen 
Ursprungs sein soll, dass hier doch offenbar recht komplizierte Ver- 
h~tltnisse vorliegen~ deren einheitliche Erkliirung zur Zeit noch Schwierig- 
keiten bereitet. Die Annahme des myogenen Ursprungs der Muskel- 
rigidit~t seheint mir mit den von uns wiedergegebenen Tatsaehen nur 
sehwer in Einklang zu bringen zu sein. 
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Zusammenfassend l'2sst sigh fiber die beiden mitgeteilten Fiil le  
sagen, dass sie kliniseh versehiedene Formen des amyostatisehen Sym- 
ptomenkomplexes darstellen, denen anatomiseh in dem ersten Falle else 
doppelseitig e symmetrisehe Erkrankung des Linsenkerns zu Grunde lag, 
wiihrend in dem zweiten Fall die weitere histologisehe Untersuehung 
zeigen muss~ o1~ es sieh nur am die naehgewiesene sehwere einseitige 
Erk'rankung oder aueh~ wie es naeh d em makroskopisehen Befund wahr- 
seheinlieh ist~ um eine doppelseitige Affektion des Linsenkerns gehan- 
delt hat: Was die S, t i o log i sehen  Verh'21tnisse betrifft~ sind die 
Beziehungen zur Syph i l i s  yon besonderem Interesse. W'~hrend in dem 
zweiten Fall nieht nur Syphilis sieher vorlag~ sondern die reflektorisehe 
Pupiilenstarre attf eine s y p h i l i d o g e n e  Erkranlcung des Z e n t r a l -  
n e r v e n s y s t e m s  hinwies 7 war naeh der Anamnese in dem ersten Fall 
eine vorausgegaugene Syphilis sehr wahrseheinlieh. Die histologisehe 
Untersuehung zeigt in beiden Fallen, wie sehwer bezw. unmSglieh es 
naeh dem heutigen Standpunkte unserer Kenntnisse sein kann, aus dem 
anatomisehen Bilde mit irgend weleher Sieherheit R/ieksehliisse auf die 
Natur der zu Grunde liegenden Erkrankuug zu ziehen. In der Literatur 
finden sieh nur sp~irliehe Angaben tibet" etwaige Beziehungen der lenti- 
kul~ren Degeneration zur Syphilis. Wilson (1. e.) konnte bei seinen 
F~tllen keine Bezieht~ngen zur Syphilis entdeeken. Den bekannten Fa l l  
An ton ' s  yon ,Dementia ehoreoastheniea mit juveniler knotiger Hyper- 
plasie der Leber" fasste er als kongenitale zerebrale-Lues auf. D a- 
gegen ist die Frage 7 ob die Lnes in der Aetiologie der dem uns Le- 
seh~tftigenden Krankheitsbilde nahestehenden Pseudosklerose eine Rolle 
spielt~ vi~lfaeh er5rtert worden, seitdem S t r f i m p e l l  in seiner bekannten 
Arbeit fiber die Pseudosklerose auf die M0gliehkeit eines ursSehliehen 
Zusammenhanges hingewiesen hat. Ieh 1) hob hbrvor, ,dass es ein 
dringendes Erfordernis sei bei kfinftigen Beobaehtungen yon Pseudo- 
sklerose, Liquor und Blut naeh der Wassermann 'sehen Methode zu 
priifen, da nur auf diesem Wege siehere Anhaltspunkte 'iiber die ~itio- 
logisehe Bedeutung der Syphilis~ insbesondere der wohl vornehmlieh in 
Frage kommenden heredit'2ren Form derselben, zu gewinnen seien. 
Oppenhe im ~-) nimmt fiir einen Seiner FS.lle, in denen hereditare 
Syphilis vorlag~ an~ ,dass der keimseh~tdigende Einfluss tier Syphilis 
wohl den Grund zu der Krankheit gelegt hat~ ohne dass diese selbst 
als ein Produkt der Spiroehaeta pallida angesehen werden kSnne'. 

1) Beitrag zur Lehre yon der Pseudosklerose (Westphal-Strf impoll) .  
Aroh. f. Psych. Bd. 51. H. 1. 

2) Zur Pseudosklerose. Neurol. Z0ntralbl. 1914. Nr. 2"_). 
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Mit Hinsicht auf unsere Beobaehtung erseheint es mir besonders bemer- 
kenswert 7 dass Oppenhei .m bei zwei'Gesehwisterpaaren m'it Dystonia 
museulorum deformans ebenfalls Syphilis in der Aszendenz laachzuweisen 
vermoehte. In ji'mgster Zeit ist dann yon T h o m a I I a (l. c.) bei Bespreehung 
seines Falles yon Torsionsspasmus und der eigenartigen bei ihm naeh~ 
gewiesenea Lebervergmdernngen mit Hinweis auf die Fiille von V OJseh, 
H o m 6 n, A n t o.n, auf die Miiglichkeit hingewiesen worden, dass ungiinstige 
Eutwicktungsverh'~ltnisse in einem kranken z. B. konge!fital luetisehen Or- 
ganismus die Entfaltung der Leberfunktion hindern und die Intoxikation 
hervorrufeu.k6nnen", und v. Dz iembowsk i  1) ist auf Grand seiner Beob- 
aehtungen zu der Annahme gelangt, ,dass hereditare Lues in ,ttiologiseher 
Hinsieht als kausaler Faktor eine bedeuts'ame Rolte spielt". Auf  j e d e n  
F a l l f o r d e r n d i e s e B e o b a e h t u n g e n d a z u a u f ,  d e r B e d e u t u n g  der  
S y p h i l i s  fiir (lie E n t s t e h u n g  der  in F rage  k o m m e n d e a  K r a n k -  
h e i t s z u s t ' ~ n d e w e i t e r h i n  b e s o n d e r e A u f m e r k s a m k e i t  zu sehen-  
ken. Die Gesamtheit der bisher vorliegenden Erfahrungen zeigt 7 dass (lie 
a l l e r v e r s e h i e d e n s t e n  Seh~id l iehke i ten  -~ eine E r k r a n k u n g  des 
L i n s e n k e r n s  h e r v o r z u r u f e n  im S t a nde  siud. H. Deu tseh  (1. e . )  
hat die versehiedenen "~tiologischeu Faktoren in das Bereich ihrer Be- 
traehtung gezogen und hebt hervor~ ,,dass die merkwiirdige Tatsaehe T 
dass es l(rankheitsp~'ozesse gibt~ die sieh auf das Corpus striatum in 
so elektiver Weise besehriinken~ einmal (Is Sitz eines kongenitalen Pro- 
zesses~ dann a[s besondere Reaktion auf gewisse toxisehe Pr~zesse, dann 
wieder als Pr~idilektionsstelle fiir Erweiehungen ohne vaskul~ire Pro- 
zess% (lie Vermutung nahe legt, dass im Organ selbst die disponierende 
Ursaehe gelegen ist". Ztlr Erklarung einer solehen angenommenen Prii- 
disposition wird 1. (lie Gefftssverteilmlg (Kolisko)~ 2. eine das Organ- 
gebiet betreffende besondere Disposition yon ihr herangezogen. Aueh 
T h o m a l l a  (1. e.) weist auf die M6gliehkeit bin, dass die Linsenl(erne 
sine besonders hohe Empfangliehkeit oder Angreifbarkeit fiir Toxine 
haben und fasst seine iitiologisehen Betraehtungen folgendermassen" zu. 
sammen, ,,es kommen Entwieklungsfehler im Gehirn in Betraeht,. ferner 
Erkrankungen der Leber, vielleieht in Folge infekti6ser Allgemein- 
erkrankung~ oder aueh Entwieklungsfehler der Leber, jedenfalls an- 
sehliessend Autointoxikation. Aueh famili'are Disposition liegt oft vet". 

1) Zur Kenntnis der Pseudoskleroso und der Wilson'sehen Krankheit. 
Deutsche Zeitschr. f. Nervenheilk. Bd. 57. H. 6. 

2) Oppenheim (Aerztl. Saehverst~indigenzeitung 1918~ Nr. 2"2) hat for 
Kurzem an der Hand minas yon ihm begutaehteten Falles darauf hingowiesen, 
dass aueh Kopfverletzungen einen der Wi ls o n' sehon Krankheit verwandten 
Symptomenkomplex herorvrnfen kiinnen. 
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Diese Betraehtungen zeigen, dass :die Erforsehung der ~ttiologischen 
yerh~ltnisse der lentikul~ren E rkrankungsformen zwar eine Reihe yon 
Tatsaehen ergeben hat, an denen kiinftige Untersuehungen ankniipfea 
kfnnen, dass wir abet yon einem Verst~ndnis tler Bedeutung und des  
Zusammenhanges der versehiedenen in Betraeht kommenden Faktoren  
noeh welt entfernt sind, und class t ier Forsehung auf diesem Gebiete  
noeh mannigfache Probleme zu 18sen iibrig bleiben. 

Fa i l  3. Martha Busch, Arbeiterin, 24 Jahre alt, aufgenommen am 
24. Jan~ar 1918. Aus der Vorgesehiohte ist herauszuheben, dass ihre Mutter 
veto 12. bis 15. Lebensjahr an ,,yeitstanz" gelitten haben und im 29. Lebens'  - 
jahr am ~Herzschlag" gestorben sein soil.�9 $in Bruder litt an epileptisehen 
Anf~illen und ist geisteskrank in der Anstalt Friedrichsberg_gestorben. Bei der 
Sektion fand sieh nach den uns iiberlassenen Akton multipl e Tum0rbildung 
im Grosshirn. Patientin selbst sell m~issig gelernt haben, ,ira iibrigen in der 
Kindbeit und in den Entwickelungsjahren auffallende E.rseheinungen nicht 
dargeb0ten haben. Entbindung (19167)yon einem unehelicben Kinde. Seit 
1917 veriindert, still und traurig. Es sei ihr so gewesen, nals ob ihr~ RShren 
(Blutgef~sse) zugefroren seien, die Augen seien wie verglast gewesen, sie babe 
wie eine Tdtenmaske ausgesehen, habe keine Bl~hungen mehr gehabt, nicht 
mehr aufgestosson. Seit einigen ~u seien Sebwindel, Kopf- und Herz. 
sehmerzen aufgetrete% sie ffihle keinen Herzscblag mehr. Sie hSre St, immen 
im eigenen Leib, wia bei einem Bauehredner, aber furebtbar tram'ige. Sie selbst 
sei Idealist!n ~ sdhwSre auf die.Realit~t tier Tatsachen." Diese Angabon werden 
yon der Patientin bei ihrer Aufnahme, wean aueh m~ihsam und iE abger!ssener 
Weise vorgebracht. Sie macht zun~ehst einen geordneten Eindruok~ nimmt 
Interesse an ihrer Umgebung. Sehr sdhnell versinkt sic aber in den folgenden 
Tagen in einen s t u p o r S s e n  Zus tand .  Sie liegt yon jetzt an fast stets unter 
der Bettdecke versteckt, fast andauernd bestebt sehr ausgesprochener S oh n a u z ' 
k r a m p f  (Abb. 10), der in der Folgezeit nut vor/ibergehend versehwindet. 
Anf.ang Juni werden typiseh a t h e t o t i s c h e  Bewegt~ngen zuniichst in den 
Fingern der linkenHand beobachtet, die bald aueh.die Finger der rechten Hand 
ergreifen. In Abb. 11 sind athetotische Stellungen der Finger wiedergegeben~ 
die Verdoppelung der Fingei der r. Hand ist dureh die Bewegungen derselben 
bei derMomentaufnahme bedingt. Am 25.Juni werden zuerst langsame drehende 
B e w e g u n g e n  yon a t h e t o t i s e h e m  C h a r a k t e r  an den Fi i ssen  konstatiert. 
Beim Gehen treten extreme Plantarflexionen des 1. Fusses eiu, dabei starke 
Beugufig im Kniegelenk. In dieser vertrakten Stellung bleibt Patientin eine 
Zeit lang stehen, -bis sie alas Gleichgewicl~t verliert und sich mit dem r. Arm 
auf den Boden st/itzt, urn nicht nach links heriiberzufallen. Nach kurzer Zeit 
verschwinden die mit der Athetose verbundenen Spasmen, und Pat. geht mit  
kleinen, trippelnden Schritten in ihr Bert zurfick. Die a t h e t o t i s c h e n  
Bewegungen  b e h e r r s c h e n  yon j e t z t  an das  K r a n k h e i t s b i t d ,  s i n d  
aber  zu v e r s c h i e d e n e n  Zei ten  in sehr  v e r s c h i e d e n e r  [n t ens i t~ . t  
und A u s d e h n u n g n a o h w e i s b a r .  Fastkonstant, wenn auch mitunter nur 
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in geringerem Grade, sind sie an den Fingern vorhanden. Zu m a n e h e n  
Z e i t o n _ t r i t t o i n e  a u s s e r o r d e n t l i e h e  V o r s t g r k u n g u n d  w e i t e r e s U m -  
s i e h g r e i f e n d e r B e w e g u n g e n  auf  die Ext remi tS . ten  u n d ' d e n  g n m p f  
h e r r o r ,  mitunter bei Gel'egenheit irgpnd einer psyehischen Erregung vcie beim 
Akt der Untersuehung~ mitunter aber ohne eine n achweisbare Ursache. Die 
at5etotisehen Bewegungen an den unteren Extremitiiten und am gumpf pflegen 
bei dem Versuch aufzustehen oder zu gehen am deutlichsten hervorzutreten, 
mitunter treten sie aber auch beim ruhigen Liegen im Bert in die Erseheinung. 
Man kann dann beobaehten, dass  d ie  Beine  in Stellungen gebraeht werden, 
in denen sie fiber der Unterlage erhoben, bald nebeneinander, bald ineinander 
versehlungen~ f r o i i n  die. Luf t  r agen .  B e i m S t e h e n  und Gehen'f . f ihren 

Abbitdung 11. 

Abbildung 10. 

Starker, fast kontinuirlichcr Athetotische Stellungen der Finger. 
Schnauzkrampf. 

die  B e w e g u n g e n  5 f te r s  zu den b i z a r r s t e a  S t e l l u n g e n ;  so bleibt 
Patientin mitunter mit gekreuzten (Abb. 12) oder atteh schlangenartig sich 
'umwindenden Beinen stehen~ oder steht auf einem Bein mit heraufgezogenem 
anderen Beine hash Storehenart. Beim Sitzen treten mitunter eigenartige Be- 
wegungen des Beckons, iihnlieh den Bewegungen beim Bauchtanz hen-or. 
Beim Versuch aus sitzender Stellung aufzustehen: kommen R u m p f  und Ex-  
tremit~te=,n in d ie  v e r t r a k t e s t e n  S t e l l ungen~  wie sie Abb. 13 und 14 
wiedergibt, so dass Pat. schfiesslich dureh extreme Vorn/iberbeugung der 
Wirbels~ule mit den H~inden auf den  Boden zu ruhen kommt (Abb. 15) und 
dana aaf alien Vieren weiterkriecht (Abb. 16). Da die diese eigenartigen 
Stellungen bedingenden spastisehen Zust~inde der versehiedensten Muskel- 
gruppen sich in der tlegel nicht sofort wieder 15sen~ sondern liingere oder 
ldirzere Zeit andauern, wird nicht selten ein Verha r r en  der Kranken  in 
den s o n d e r b a r s t e n  nnd u n z w e c k m ~ s s i g s t e n  P o s i t i o n e n  beob-  

Arch.iv t'. Psyehiatrie. Bd. 60. Heft  :2/3. 26  
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Abbildung 12. 

A. Westphal, 

Abbildung 13. 

Abbildung 14. 

Abbildung 16. 

Abbildung 15. 

Abbildungen 12--16: Athetotische, Torsionsspasmus ~hnlichc, Haltungen und 
Verdrehungen der Patientin. 
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a.chtet. Auoh bei p a s s i v e n  Bewegunge n  behaltea die in eine bestimmte 
Stellung gebraohten Arme (Abb. 17) oder Beine eino Zeit lang dieselbe bei. 
Mitunterist festzustellen, d a s s  die  K r a u k e  Gegons t i~nde ,  die  s ie an~ 
g e f a s s t  ha t  7 n i o h t  w i e d e r  l o s z u l a s s e n  i m s t a n d e  ist~ Z. B. Seiten 
eines Buohes~ in dem sie bliittert, so lest hiilt, dass eine Liisung nur unter 
Zerreissung der Seite mSglich w~irei eine Erscheinung~ die wohl dadurch zu 
erklaren ist 7 dass sich athetotisch'e spastische Zust~inde in die willkiirlichen 
Bewegungen einmischen und dieselbe zeitweilig verhindern. Auch die Ge- 
s i o h t s m u s k u l a t u r  ist~ obwohl an ihr ei~,entliche athetotische Beweg'ungen 
nicht zu sehen sind, an diesen vorfibergehenden spastischen Zust~inden beteiligt; 

Abbiidung 17. 

.Fixationskontraktur" (gatalepsie?) des linken passiv erhobenen Armes. 

man kann mitunter beobachten, dass Patientiu den ge~ffneten Mund r~icht so 
schnell schliessen kann und den geschlossenen Mund nicht so schnel! 5ffnen, 
wie es unter normalen Verh~ltnissen der Fall ist~ so class man den Eindruck 
erh~lt, dass der auffallend% kontinuierliche Schnauzkrampf,wohl auch durch 
derartige Spasmen der Mundmuskulatur mitbedingt ist. S y m p t o m e  yon 
~Iyotonie  f eh l en  im f i b r i g e n  v o l l s t i i n d i g .  Auch die Zunge zeigt bei 
l~ngorem Herausstreckenlangsame, athetotische; drehende Bewegungen. Mit 
den spastischen Zustiinden in engem Zusammenhang stehen die E r s o h e i -  
nungen  tier P r o -  und R e t r o p u l s i o n ,  die hS.ufig bei der Patientin zu be- 
obachten sind. Sie bekommt beim Versuch zu ge'hen einen ,guck ~ nach vorn 

26* 
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odor hinten ~ so dass sis sioh einigs ,Schritts in beschlsunigtem Te~npo nach 
einer disssr Riohtungsn bowegt~ mituntsr ifi sehiefer nach einer Ssits hsriiber, 
gezogsner Haltung des K{~rpsrs 7 wenn dis Spasmsn dsr sinen Seite dis der- 
andercn anIntcnsitRt iibertreffen. Auffallend ist die Ersoheinung~ dass Patientia 
sich manchmal lsichter und schnellsr naoh hinten als naeh vorn beim Gehen 
bswegt. Tretsn die Spasmen 7 besonders Dorsal-odor Plantarilsxionsn dsrFiisss 
beim Gehen plStzlich iu starksrWsiss auf~ so stiirzt Patientin naeh einigen 
Ysrsuchsn, die Balanos zu halten~ auoh mitunter brfisk hin. I)sr F l u s s  t ier 
a t h e t o t i s o h s n  Bewegungen  ist  s in  versch-iedener.  In der Rsgsl 
sohrsiten sie yon den am stiirksten bst~offsnen ExtrsmitRtenenden proximalw~irts 
forty in anderen F~iilen sieht man sis am Rumpf beginnen und sich dann nach 
dsr PsriphsrJs ausbrsiten. Hiiafig ist auch eiln ganz regelloses Auftreten dsr 
athetotischsn Bcwegungen zuglsich an den verschiedensten l(Srperstellen zu 
beobaohten. Bei pass iven  Bswegungen  ist in den Gelenken~ besonders 
densn der untsren Extrsmitiitsn sin deutlichsr g le ichm Rssiger s p a s t i s c h e r  
W i d e r s t a n d  zu fiihlen~ der s ich bci p l S t z l i o h s n  A n s p a n n u n g e n  
n i ch t  versti irkt.  Ein n e g a t i v i s t i s c h e s A n s p a n n e n d e r  Muskeln  i s t  
n ioh t  naohweisba r .  Die Sshnsnrsflcxe si~d nicht gesteigert 7 Babinski'~ 
Oppsnhsim odor Gordon nicht vorhanden..Was das motorische Verha|ten der 
Patientin~ abgesehsn yon der Athe.toss~ bstrifft~ wechse ln  in a u f f a l l o n d s r  
Weiss Zs i t en  s ines  anscheinen~l  s tuporSssn  V s r h a l t s n s ,  in denen 
Patientin sich kaum bewegt~ untsr dcr Decks vsrsteckt~ bis auf einzelne athe- 
totisehe Bewegungen fast rsguugslos daliegt, m i t  Zoi tsn  g rSss t s r  m o t o -  
r i sche r  Unruhe ,  wilden Umherw~lzens7 unststen Herumlaufens und Heraus- 
drRngens aus ds~" Abteilung ab. In dissen lctztsrsn Zsitsn pflegt auch die In- 
tensit~it und Ausdehnung der athetotisciien Bswegungsn am stRrksten zu sein. 
Die L~inge der ruhigen und der erregten Phassn ist eine wechselnde, schwankt 
zwischen einigsn Tagsn und wochenlangsr Dausr. Die Spraohe  der Patientin 
ist sigenartig kindlich, l~ippisch~ so sagt sis mituntsr,sa" statt ja. Auch un- 
sinnigs selbstgsbildsts Worts 7 wie ,enlatielriamalatria" werden vorgebracht. 
Eigenartig sind girrende Lauts~ ~hnlich dsm Girrsn yon Tauben~ die Pationtin 
of~ yon sich gibt. H~iufig ist zwangsartiges Auftrsten yon Weinen und Lachen 
zu bsobachtsn. Es bssteht zeitwsilig starks S a l i v a t i o n . .  St5rungen des 
Sohluokens sind nur voriibsrgehsnd zur Bsobaehtung gekommen, in dsr Regel 
ist die Nahrungsaufnahme reiohlioh und unbehindsrt. Patientin ist zeitweilig 
unrein mit Stuhl und Urin~ der mitunter pl6tzlich in profuser Wsise in das 
Zimmer entleert wird. 

Dsr  Be fund  am N s r v s n s y s t s m  ist im i ibrigen sin. n e g a t i v e r .  
Nur sind die Bauchdeskenreflexe bei den sehr schlaffen Bauchdecken (Diastase der 
M.recti) nioht auszul~ssn. Keine Pigmentierungsn~ keine Ver~inderungen an der 
Leber nashweisbar. Im Urin keiu Eiweiss oder Zucksr~ kein Urobilinogsn. Es 
bsstsht keine aliment~ire L~,vulosurie (Prof. Gsrhar tz) .  Wa. im Blur negativ. 
Spinalpunktion bei dot Unruhs der Pationtin bishsr nicht ausffihrbar g ewesen. 

Das p s y s h i s c h e  Vorhal ten  ist in erster :Linie dutch ssinen lebhaftsn 
Wechssl ausgezeiohnet. W~hrend in der Regel stuporiihnlicho Zustiinde oder 
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Phasen Starker Erregung eine Priifung ihres geistigen Besitzstandes sehr er- 
schweren oder unmSglieh machen, erscheint Patientin zu anderen Zoiten freier, 
so dass wenigstens bis zu einem gewissen Grade eino Priifung des psyehisehen 
Zastandes mSglich ist. Wiederholte Untersuehungen ergeben, dass sic 5rtlich 
and zeitlieh nicht orientiert ist. Oft erfolgen ganz unsinnige, an Vorbeireden 
erinnernde Antworten, so nennt sio den ~rzt ,,Onkel Wilhelm"~ die Patienten 
in der Klinik bezeiehne~ie als ,:Hindenburg", sic sei schon drei Jahro in der 
Klinik und ahnliehes. Bei der Priifung der Sehulkenntnisse wird das Alphabet 
richtig, abet in manirierter Woise aufgesagt. Sio z~ihlt ohne Fehler his 11. 
])ie Monatsnamen f~ngt sic mit Juni an: ])as Vaterunser wird richtig an- 
gefangen, dann schl~irfende, girrendo Laute ausgestossen. ])as ersto Gebot ? 
,,[r der fierr Dein Gott, bin r eifriger Gott, Nini, Ti t i"- -  Fluss in ])outsch- 
land ? ,,Rhein", - -  Zu" welchem Staato gehSrig? ,,Preussen" - -  Wer f~ihrte 1870 
Krieg? -,,b~apoleon. t~ Auffallend gut ist das Rechnen erhalter~, Aufgaben aus 
dem Einmaleins werden fast ausnahmslos schnell und richtig gelSst. 

Die S r h r i ft geht nach einigen korrekt gesehriebenen Worten in ein sinn- 
loses Gekritzel iiber. Nach S i n n e s t ~ u s c h u n g e n  gefragt, gibt sic zu7 mit- 

f .  
unter Stimmen zu hSren und Gestalten zu sehen, ,:alas sei dann so komisch ~t. 
Sowohl bei diesen Priifungen, wie bei der Beobachtung des Gesamtverhaltens 
der Patientin, f'~llt besonders auf, class ein e igen t l i ch  n e g a t i v i s t i s c h e s  
Ve rha l t en ,  abgesehen yon den an Vorbeireden erinnernden unsinnigen Ant- 
wor t en ,n i e h t z u  k o n s t a t i e r e n i s t .  Patientin~ueht.allean siegerichtetcn 
huflorderungen, soweit es ihr Zustand gestattet, zu befolgen, ist freundlich 
and willig. Selbst in ihren stupor~ihnlichen Zust~inden ist sic zug~nglich, 
steht auf Befehl auf, legt sich auf Aufforderung wieder bin, sinnloses Wider- 
streben ist bei diesen Versuchen nicht festzustellen. Auch die affekt iv6 
Sphe re  ist keino so welt daniederliegende, wie es auf den ersten Anblick den 
Anschein hat. Man kann oft feststellen~ class Patientin Vorg~inge ihrer Um- 
gebung mit Anteilnahme verfolgt, besonders lebhaften Affekt zeigt sic, sobald 
man das Gespriieh auf ihr Kind oder ihre Hamburger Heimat b r i n g t . . E s  
wechseln Zeiten einer heiteren Erregung~ in denen sic sich sehr erotisch zeigt~ 
sich zu anderen Patientinnen ins Bert legt and dieselben kiisst, die Aerzte zu 
umarmen versueht u. dergl., mit Zeiten ab, in denen sic andauernd weint, 
jammertundsichzuverstecken sueht. Die a t h e t o t i s c h e n  Bewegungen  
e m p f i n d e t s i e a l s  s e h r l ~ s t i g ,  k lag t  f i b e r d i e s e l b e n u n d b e z e i c h n e t  
das , ,Zappoln" als  ihro Krankhoit.. 

In diesem Fall steht im Vordergrund tier krankhaften Erscheinungen 
auf k6rperlichem Gebiete die A t h e t o s e ,  die in typischer Weise vor- 
j~ehmlieh die distalen Abschnitte der Extremitaten betrifft. Aber wie 
in unserer ersten Beobaehtung ist auch die Rumpfmuskulatnr nicht frei 
yon dieser BewegungsstSrung geblieben. Die drehenden langsamen 
Bewegungen des Rumpfes, die in Verbindung mit den entsprechenden 
Bewegungen an den Extremit~.ten zu den sonderbarsten KSrperstellungen 
fiihren, h a b e n  w e i t g e h e n d e  A e h n l i c h k e i t  mi t  den bei  de r  Dy- 
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s t o n i a  muscu lorum de fo rmans  zu b e o b a c h t e n d e n  Ers .che i -  
nungen.  Sie unterseheiden sich aber yon den typisehen Fallen dieses 
Leidens dadureh~ dass Sie aueh in der Ruh% beim Liegen auftreten. 
Auch sind die Torsionsspasmen keineswegs konstant vorhanden, sie treten 
zu manchen Zeiten mit grosser Deutliehkeitin die Erscheinung ~ um dann 
wieder ffir kiirzere oder langere Zeit zu verschwinden. Dieses Verhalten 
ist auch von O pp en h elm bei Dystonia musculorum progressiva mitunter 
beobachtet~ und yon Maas 1) in einer Beobachtung sogar eine jahrelange 
Besserung der krankhaften Erscheinungen festgestellt worden. Das yon 
T h o m a l ] a  bei seinem Falle von Torsionsspasmus beobachtet% an myo-  
ton i sche  Zust '~nde e r i n n e r n d e  Verhal ten  der Muskulaturi welches 
darin besteht~ dass dutch die plStzlich einsetzenden Muskelspasmen die 
Ausfiihrung aktiver Bewegungen voriibergehend erschwert oder unmSglich 
gemacht wird 7 ist aueh in unserem Falle mitunter zu konstatieren~ wenn 
Patientia vergeblieh versucht~ den geSffneten Mund za schliessen o d e r  
einen ergriffenen Gegenstand aus der Hand zu legen. 

Zu den Erseheimmgen der Athetose und des Torsionsspasmus ge- 
sellen sich in. unseren Beobachtungen bei der Pa ra ly s i s  ag i t ans  zu 
beobachtende Symptom% v~ denen ieh besonders die ausgesprochenen 
P u l s i o n s e r s c h  e i t lungen mit StSrungen des statischen ~leichgewichts I 
die m a s k e n a r t i g e  S t a r r e  des Ges ich ts ,  die s t a rke  S a l i v a t i o n ,  
hervorhebe. 

Z u s a m m e n f a s s e n d  l i i s s t s i c h  fiber (lie m o t o r i s e h e n  Er-  
s ehe inungen  unse res  Fal[es  sagen~ dass sie dem a m y o s t a t i -  
schen S y m p t o m e n k o m p l e x  St r f impel l ' s  in a l l en  w e s e n t l i e h e n  
Punk t en  eu t sp reehen .  Die Eigenart der Muskelspasmen mit dem Fehlen 
aller auf eine Mitbeteiligung der Pyraniidenbahn hinweisender Symptome, 
die ,,Fixationsrigidit'~t" der Muskeln~ dureh welche dieselben in den ver- 
traktesten Stellungen zeitweilig festgehalten werden, die Bewegungsarmut 
ill Verbindung mit den Erscheinungen yon doppelseitiger Athetose und 

.Symptomen der Paralysis agitans, kennzeichnen den Fall als zur ,My- 
astasie" gehOrig. Seine  nahen  B e z i e h a n g e n  zur Dys ton ia  mus- 
cu lo rum de fo rmans  sind mi t  H ins i eh t  auf  nnsere  e r s te  h i e r  
m i t g e t e i l t e  B e o b a c h t u n g  besonde r s  he rvorzUheben .  

Von Interesse silrd die sehweren, dem gew6hnlichen Krankheitsbilde 
tier doppelseitigen Athetose nieht zukommenden psyeh i sehen  S t S r u n :  
gen unseres Falles. Die Entwieklung der Psychose bei einer jugend. 
lichen Person nach einem depressiven mit' unsinnigen hypochoadrisehen 

1) Z ur Kenntnis der "u des Dystonia musculorum deformans. Nou- 
rol. Zentralbl. 1918. Nr. 6. 
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Wahnideen einhergehenden Vorstadium, sowie die am meisten in die 
Augen fallenden Symptome, der Wechsei yon stuporiisen und Erregungs- 
stadien~ die manirierte .Sprechweise mit Wortneubildui~gen, die gesueht 
unsinnigen Anlworten, e n t s p r e e h e n  a n s e h e i n e n d  vS l l ig  den 
K r a n k h e i t s e r s e h e i n u n g e n  der Kat~.tonie. Jeder Beobachter, der 
die Kranke nur kurze Zeit zu sehen Gelegenheit hatte 7 wfirde wohi 
diese Diagnose stellen. Bei l~.ngerer Beobachtung der Kranken jedoch 
fallt auf, dass  ein e i g e n t l i c h e r  N e g a t i v i s m u s ,  t ro tz  der Sehwere  
der  p s y e h i s e h e n  K r a n k h e i t s e r s c h e i n u n g e n ,  fehlt .  Patientin ist 
nicht widerstreben d, kommt allen Aufforderungen gern uud willig nach. 
Die Muskelspannungen steheu bei ihr im Zusammenhang mit den athe- 
totischen Bewegungen, sind in ihrer St~irke ~on der Intensitat diesc," 
Bewegungen abh~.ngig, sie haben n ight  den C h a r a k t e r  des sinn- 
l o s e n W i d e r s t r e b e n s  wie bei der Katatoff ie .  Es ist nicht auszu- 
schliessen, dass die anseheinend stuporSsen Zustande durch die zweifel- 
los bestehende allgemeine ,Bewegungsarmut" mitbedingt sind, und dass 
die ,,kataleptischen ~ Erscheinungen bei passiven Be~-egungen auf die 
,Fixationsrigiditat" zurfickzuffihreu sind, wie ja auch bei den 
S t riim pel l'scheu Krankeu ein analoges Verhaiten ohne jeden Anhalts- 
punkt fiir eine katatonische Erkrankung konstatiert werden konntt,. 
Dass auch der fast andauernd vorhandene Sehnauzkrampf vielleicht 
auf die dem amyostatischen Symptomenkomplex eigentiimiichen Muskel- 
spannungen zuriickzufiihren ist, habe ich bereits hervorgehobe,,. 

Ueber den E n d a u s g a n g  des Le idens  in psyehischer Hinsicht 
ist zurzeit etwas Sicheres noch nicht zu sagen. Eine ausgesproehene , 
f~r die schweren Verlaufsweisen der Dementia praecox eharakteristische 
gemiitliche Verbl~idung, lasst sich bis jetzt nicht feststellen. Diese Erwa- 
guugen veranlassen mich, die Frage, ob es sich bei unserer Patientiu 
um eine Komplikation yon Katatonie mit allgemeiner Athetose oder am 
einen der Katatonie ahnlichen Symptomenkomp!ex bei dot)pelseitiger 
Athetose handelt, zuniichst unentschieden zu lassen und ihre Beant- 
wortung yon dem Resultat der weiteren Beobachtung abh'~ngig zu 
machen. Sollte sich die Annahme, dass es sich um ein katatones 
Zustandsbild im amyostatischen Symptomenkomplex-handelt, als die 
wahrscheinlichere herausstellen, dann muss man sich vergegenwartigen, 
dass die ffir die Myastasie naeh den bisherigen Erfahrungen ill vielen 
Fallen als wesentlich zu betraehtende Linsenkernerkrankung nicht auch 
als Ursache der in unserer Beobachtung so he'rvortretenden psyehisehen 
StSrungen angesehen werden kann, sondern dass diese auf einer diffu- 
seren Gehirnerkrankung beruhen miissen. Hat ja auch S t r i i m p e l l  (I. c.) 
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besonders .mit Hinsieht auf die bei der Wilson'sehen Krankheit vor- 
liegenden ~rerhiittpisse hervorgehoben, dass die bei diesem Leiden ,,doch 
in Vielen FAllen sehr ansgesprochenen psychischen StSrungen auf eine 
wesentlich atlgemeinere Beteiligung des Gehirns an dem Kr~nkheits- 
prozesse hinweisen ~. Eine Untersuchung der Gehirnrinde erseheint bei 
FAllen des amyostatisehen Symptomenkomplexes, in denen psyehische 
StSrungen eine hervorragende Rolle spielen, ein unabweisbares Erfordernis 
zur Feststellung der diesen Zust~nden vielleicht zugrundeliegenden ana-  
tomisehen YerAnderungen. Diese Untersuchungen sind yon besonderem 
Interesse, da neuereForschungen aufBeziehungen desStimhirns zurMotilitfit 
hingewiesen haben, So erw~.hnt Mills FAlle, bei denen ,Stirnhirn- 
I~.sionen die gleiehen Symptome bewirkten~ wie sie bei den Lentikular- 
erkrankungen gefunden wurden, dieselben Innervations- und Spannungs- 
veriinderungen" und Kle i s t ' s  Untersuchungen haben es wahrscheinlieh 
gemacht, ,dass die eigenartigen tonisehen und akinetischen Ersehei- 
nungen, die matt bei manchen linirsseitig Apraktisehen findet~ auf den 
AusfaU eiuer im wesentliehen yore linken Stirnhirn ausgehenden tonus- 

�9 hemmenden und bewegungsanregenden Funktion zuriickzufiihren sei". 
(H. S t a u f f enbe rg  1. e.) 

Es b!eibt abzuwarten~ ob bei unserm Fall die weitere kliaische 
BeobaehtungX), und eventuelle anatomische Untersuchung uus Anhalts- 
punkte zur Feststelhing der Grundlage des in psychiseher und somatischer 
Beziehung eigenartigen Krankheitsbildes liefern wird. 

Die Anamnese ergab uns keine f/Jr die Beantwortung dieser Fragen 
in Betracht kommende Momente, da die Angabe, dass die Mutter der 
Patientin in ihrer Kindheit an ,Veltstanz gelitten haben soll, ebenso- 
wenig wie die Tatsache, dass ihr Bruder an multiplen Hirntumoren 
gestorben ist, bei der Bewertung der in Frage kommenden S.tiologisehea 
Faktoren mit irgendwelcher Sicherheit verwertet werden kann. 

1) Anm. wiihrond dor Korrektur  (Endo Miirz 1919): Der Zustand der 
Patientin hat sieh allm~hlioh wosontlich gobossort. Dio Bowogungsstiirun- 
gen sind bis auf eino Ieiehte Athethoso dot Finger geschwunden. Psychisch ist 
Patientin erheblieh froier, boseh~ftigt sieh, stul)orSso oder Erregungszust~nde 
sind nicht mehr aufgotreten. Das Gosamtverhalten hat einen ausgesproehen in- 
fantilen itabitus, 


