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Einleitang. 
Die Unklarheiten uad Unvollkommenheiten unseres Wissens um 

normale und pathologisehe Hirnvorgange kommen uns iu drastischer 
Weise zum Bewusstsein, wenn wit die Arbeiten fiber die pathologisehe 
Natur der Huntington'schen Chorea einer Durchsicht unterziehen. Ebenso 
wie es kaum eine histologische Verandertmg gibt~ die nicht als Grund- 
lage des pathologisehen Krankheitsprozesses betont worden ware, wie 
bald Entziindungsvorgange, Gefassveranderungen, ,abiotrophische" Vor- 
g~nge am Nervensystem, Gliavermehrungen in den Vordergrund gestellt 
wurden~ so gibt es auch in lokalisatorischer Beziehung wenige Stellen 
im iNervensystem yon der ttirnrinde bis zu den spinalen Ganglien (Rusk)~ 
deren Befallensein nicht die Entstehung der choreatischen Symptome in 
ausschliesslichem oder weseatlichem Masse b~dingen sollte. Und dabei 
handelt es sich um eine Erkrankung~ die erst seit wenigen Jahrzehnten 
dem Studium zuganglieh geworden ist. Die Unbestandigkeit unserer 
Anschauungen erhellt klar aus tier noch im Jahre 1903 m6glichen Be- 
hauptung, dass es in den letzten 20 Jahren keia Forscher mehr be- 
zweifelt habe, dass in der H i r n r i n d e  der eigentliehe Sitz der Krankheit 
bei der chronischen Chorea zu sehen ware (Stier),  wahrend heutzutage 
immer mehr das Bestreben besteht~ gerade in anderen Teilen des Zentral- 
nervensystems die Ursache der choreatischen Zuekungen aueh bei der 
chroniseh-progressiven Chorea zu suchen. Trotz dieser Unvollkommen- 
heiten unserer Erkenntnis~ die auch heute noch bestehen und um so 
starker zum Ausdruck kommen, je mehr die Neigung zu theoretisierender 
Betrachtung des gefundenen Tatsaeheubestandes hervortritt, .kann man 
nicht leugnen~ dass gewisse Fortschritte in der Erkenntnis tier Krank- 
heitspathologie und der Genese de,' ehoreatisehen Zuckungen gemaeht 
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worden sind. In histologischer Beziehung hat uns auch hier wie auf 
vielen anderen Gebieten die Differenzierung der Zellbilder dutch die 
5Iisslf~irburg die MSglichkeit geboten, einen ganz anderen Einblick in die 
Natur der vielfach beschriebenen Gewebskerue zu gewinnen, als dies 
frfiher mbglich war, und uns so eine viel bessere Stellungnahme zur 
,~Entziindungsfrage" des Krankheitsprozesses ermbglicht. Weitere Yorteile 
kbnnte uns vielleieht noch sch~rfere VerWertung sorgf~ltiger elektiver 
Gliauntersuchungen bringeo. In lokalisatorischer Beziehung waren es 
weniger die mannigfachen Erfahrungen fiber Chorea bei Herderkran- 
kungen, die h~u:fige Beteiligung der Bindearm-Haubengegend und aueh 
des Thalamus bei Herdchorea~ als die bedeutsamen Anregungen: welche 
dutch W, ils o o's Beschreibung des lentikul~ren Syndroms gegeben wurden, 
die'Rtickschlfisse fiber die tonusreguliere,den Funkfionen im Striatum: 
namentlich dem Linsenkern: ihre pathologisehe Kehrseite in Form des 
,,amyostatischen" Symptomenkomplexes 8 t r iim p e 1 l 's ,  die weiteren Er- 
iahrungen fiber die stri~re ,,Ath6tose double t̀  (Oppenheim und C. Vogt), 
fiber Dystonia museulorum deformans (Oppenhe im,  K. Mendel) und 
~hnliehe Erkrankungen, die auch zu einer Revision der Ansehauungen 
fiber die Entstehun$ des ehoreatischen Ph~nomens fiihrten, in dem 

\ 

8inne, dass unter Rfickbeziehung auf sehon frfihere Befunde (Anton) 
in das Corpus striatum der Sitz der Automatismen verlegt und dutch 
die Zerstbrung der veto Kleinhirn ausgehenden, fiber Bindearm, Thalamus 
und Corpus striatum fliessendeu ttemmungswirkungen die Enthemmungs- 
entstehung des ehoreatischen Ph~nomens erkl~rt werden soUte ( K l e i s t ) .  
Anatomische Befunde, die unterdes stattgefunden hatten, sollten diese 
Lehre unterstfitzen. 

In welchem Masse diese weitgehenden theoretisehen Anschauungen 
einer Kritik widerstehen, werden wir sp~ter sehen. Unbestritten ist 
jedenfalls, dass Kontroversen sowohl fiber die Natur des Krankheits- 
prozesses bei der chronischen Chorea als aueh besonders den Meehanis- 
mus des choreatisehen Ph~nomens und seine ,Lokalisationsmbglichkeiten" 
noch in erheblichem Masse bestehen and die Herbeischaffuag netxen, sorg- 
f~ltig untersuchten Tatsaehenmaterials yon besonderem Wert erscheint. 
Einen Beitrag hierztt sell die vorliegende Arbeit bringen, die auf der 
pathologisohen Untersuchung yon 3 F~llen chronischer progressiver 
Chorea beruhti). Eine eingehende historische Einleitung fiber die bis- 

1) Das Gehirn eines vierten Falles: das erst naeh Abschluss der wosent- 
lichsten Untersnchungen in meinr Hand kam, konnto leider nicht mohr beriiok- 
siehtigt worden, die sp~tero genauere Besohreibnng bleibt vorbohalt~n. Makro- 
skopiseh entsprieht der Befund auch hinsichtlieh der besonderen Kaudatus- 
atrophic den fibrigen. 
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herigen Befunde kann ich mir hier ersparen; die Arbeiten bis zum 
Jahre 1910 sind samtlich eingehend in der Arbeit yon Raecke  be- 
sprochen worden. Soweit die Arbeiten ffir uns yon Bedeutung sind, wird 
bei Bespreehung des Befundes ihr Iahalt kritisch bewertet werdenl). Ich 
wende reich daher jetzt alsbald tier Besprechung des eigenen Befundes zu. 

F a l l  1. H. St.~ gob. 17.5.66~ KSehin. Erbliohe Belastung ist nirgends 
festzustellen~ insbesondere keine Heredit~t dureh choreatisehe Zuekungen. 
Patientin ursprfinglidh gesund 7 intellektuell m~ssig begabt~ besuchte eineBfirger- 
sehul% war bis auf Typhus his zum Herbst 1907 gesund und beruflieh stets 
tgtig. Herbst 1907 Gelenkrheumatismus~ Herzklappenfehler. Kurz vor Weih- 
naehten 1907 ehoreatisehe Zuekungen~ die zur Aufnahme in ein Krankenhaus 
zwangen. Besserung trat ein. Entlassen am 24.3. 08. Am 1.7.08 in stark 
vernaehl~ssigtem Zustande aufgefunden~ in ein Krankenhaus gebracht. DIe 
choreatisehen Zuekungen gingen im Anfang etwas zurfick, doeh fiel ein auf- 
fallend gereiztes und zanksfiohtiges Wesen aufi sio besehuldigte dos Pflege- 
personal f~lschlich der Misshandlungen und besehimpfte dasselbe. Deshalb am 
14.9. 08 Aufnahme in die Klinik. ttier: 

KSrper l ieher  Befund: Inhere Organe gesund~ auch Herz ohne krank- 
haften Befund. Dauernde ehoreatisehe Unruh% Zuekungen in Gesieht~ Armen 
und Beinen~ aueh choreatisohe Behinderung der Sprache. Bakteriologiseher 
Befund des Blares negativ. Keine geflexstSrungen~ PupillenstSruhgen usw. 

Psyehisch  im allgemeinen stumpf dement~ bei Explorationen grosset 
l~ededrang, ausgesproohene Euphorie~ starke zeitliche Desorientierung~ ouch 
autopsyehiseh desorientiert~ behauptet 28 Jahre alt zu sein~ h~lt sieh ffir ganz 
gesund~ erhebliche Lfieken bei allen Intelligenzprfifungen~ vermag einfachsfe 
l~echenaufgaben, wie 7 X 6~ nieht mehr auszureehnen, Auffassungsersehwerung. 
Gesamteindruek der einer bereits ausgesproehenen Demenz. Dutch Behandlung 
mit Brom~ Arson usw. wird in der Polgezeit eine Besserung der universalen~ 
choreatisehen Bewegungen nioht erzielt~ im Gegenteil tritt eine allm~hliehe Zu- 
nahme und Verst~rkung der pseudospontanen Bewegungen auf~ so dass ouch 
tier Gang unsieher und die Nahrungsaufnahme sehwierig wird. Niemals kommt 
es abet zu einem ausgesproehenen mot0rjsehen Austoben. In den letzten Jahren 
bleiben die habituellen Zuekungen an St~irke etwa unver~ndert~ im Schlafe 
hSren die Bewegungen vSllig auf. Psyohiseh fortsehreitende Demenz~ die sieh 
vor allem in Stumpfheit~ grosser Fresssueht, Nivellierung der ethisohen Affekte 7 

1-) Anna. bei der K o r r e k t u r :  Die: eingehenden und wiehtigen Unter- 
suohungen yon C. und O .u  fiber die Striatumpathologie sind erst naeh 
Drucklegung dieser Arbeit ersehienen und konnten daher leider nioht berfiek- 
siehtigt werden; der Verf. beh~lt es sieh vor, in spiiteren Untersuchungen dazu 
Stellung zu nehmen. Die v6rliiufigea Mitteilungen C~und O. Vogt 's  waren 
dem Verf. be[ Abfassung der Arbeit nieht zug~nglieh gewesen. Die Zeitver- 
h~iltnisse sind sehuld daran /dass  nut ein Toil der eingesandten Bilder~ untl 
aueh diese nur als Textfiguren~ nicht alsz. T. bunte Tafeln mit deutliehen 
Einzelheiten reproduzi4rt werden kSnnen. 
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sohwachsinnigen GrSssonideen und Erinnerungsfiilschungen, vSlliger Vernaoh- 
l iissigung der KSrperpfloge ~ussert. Oft glaubt sic, dass der Oberarzt sic 
heiraten wolle, behauptet ein Kind yon ihm bekommen zu haben. H~ufig 
lgppisch, mituntor nach geringffigigen Anl~ssen sinnlos wiitend. 

Im Jahre 1914 tritt kSrperlicher Vorfall oin, es bilden sich reichliah Ab- 
szesse am KSrper, deren Behandlung wegen des sinnlosen Widerstandos gegen 
jeden Eingriff sehr erschwert wird. DieseAbszesse mit Tomperaturstoigerungen 
zeigen sich namentlich etwa im letzten Mortar vor dem Tode. Am 24. 8. plStzliche 
Verschlimmerung, rapider Uobergang in Korea; in diesem hSren die choreatischen 
Zuckungen ganz auf. Pulsverlangsamung~ k/ih[e Haut. - -  Am 25.8. abends Exitus. 

Von Blasen-MastdarmstSrungen ist in dora ausffihrlichon Krankenblatt 
nirgends die Rode, ausgesprochene dauernde St5rungen habon sicherlich nicht 
vorgelegen. 

A u t o p s i e b e f u n d  (1 Stunde p.m.): Stark abgemagerte weibliche Leiche 
mit hoohgradigem Muskelschwund, dekubitalen Stellen an Trochanter und Kreuz- 
bein. Sehi~deldaeh ziomlich d/inn, aber nirgends zirkumskript verdibkt. Stirn- 
beinnaht und andere N~hte noeh zu erkennen. Dura mater liegt schlaff iiber 
dem Stirnhirn~ sulzigesOedem tier Pia mater, namentlich im Gebiet der Zentral- 
windungen und des Parietallappens. Nach Abfiiessen des Hydrozephalus er- 
scheint die Pia im ganzen milchig getr/ibt. Das gauze Gehirn ist klein, 
atrophisch und wiegt nut 970 g. Alle Hirnwindungen sind verschmiilert~ die 
Sulzi verbreitert. Dies trifft beiderseits in ziemlich gleichem Masse auf die 
Stirn-, Zentral- und Scheitelwindungen zu. In den fibrigen }{irnteiten is~ die 
Atrophie geringer. Der Stirnhirnpol ist abgeplattet. DasVorderhorn des Seiten- 
ventrikels beginnt 3 cm hinter dora Stirnhirnpol~ oino abnorme Verl~ngerung 
dos Stirnhirns, etwa an tier Basis~ besteht nicht; die Hirngef~sse sind sfimtlich 
zartwandig, huf Frontalsohnitten erkennt mun schon makroskopisch eine hoch- 
gradige Verschms bzw.Verk}einerung des Nucleus caudatus~ in geringerem 
Masse each des lontiformis. Die Atrophic des Thalamus isi jedonfalls viol 
geringer. Die Erweiterung der Soitenventrikel ist goring. Bei der R/icken- 
markssektion finder sich in dem etwas vorbreiterten Halsmark oin querovaler, 
unrogelm~ssig begrenzter Hohlraum, der sich yon C. 8 Mitte bis etwa C. 4 hin- 
auf er~treckt. Die graue Substanz ist nach den $eiten hin verschobon, ein Toil 
der grauen Substanz orsoheiut in dem Hohlraam untergegangeu. Die /ibrigo 
Soktion ergibt zusammengefasst: Braune Atrophic des Horzens und der Lober, 
Gaumonmandelabszos% kleiner Nierenabszess; sonst kein wesentlicher Befund. 

H i s t o l o g i s o h e r  BefundX): Zellprs Die vorde re  Zen t ra l -  
w i n d u n g  zeigt besonders markanteVer~nderungen. Die Rindenbreite erscheint 

1) Angewandt wurden in allen F~llen vet allem: Toluidinblauf~rbung 
an Alkoho, lblScken, an manchen Stellcn mussten vorher formalinfixierto Bliicko 
zur F[irbung benutzt werden, van Gieson-Priiparate, NeurofibriltenfSrbungen 
naoh B ie l schowsky ,  Gliapr~iparate nach Ranko,  verschiedene Markscheidon- 
fiirbungen, F~irbungen nach A 1 z h,o i m e r- M a 1 lo r y, Scha~-lach f~rbnng un d Siiure. 
fuchsin-lichtgrfin-F~irbung nach Alzheimer .  In einem Falle wurde auch die 
Cajal'scheGliafiirbungherangezogen. Ausserdem'Elastikafiirbung nachWeigert .  
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etwas verschm~lert, sie betr~igt knapp 4 mm nach Alkoholfixierung auf der 
WindungshShe. Die Atrophic ist allerdings keine sehr weitgehende. Die Pia 
mater ist stark verdickt und enthMt auch ziemlioh zahlreiche Kerne~ die abet 
alle bindegewebiger Natur sind. Die Gef~sse zeigen leichte adventitielle Wuche- 
rungserscheinungen. Die oberon Rindensohichten sind noeh ziemlich gut er- 
halten, namentlich die Zollkerne ohne schwerere Vor~nderungen~ es fehlt die 
Trabantkernvermehrung fast vSllig, die Zellen zeigen keine Liicken und sind 
mit den Spitzen ziemlich parallel nach der freien 0berfi[iche hin geriohtet. Eine 
Vermehrung der Gliakerne in der Tangentialschicht ist unverkennbar. Be- 

Abb. 1. 

merkenswert ist~ dass einzelne kleine Pyramidenzollen ausserhalb des Saumes 
der K5rnerschioht noah in der MolekalarschiGht liegen. Sahwerer sind dieVer- 
iinderungen yon der dritten Schicht an, sie steigern sich mit d~r Tiefe der 
Schichten und sind in der 6. Schicht am st~rksten. [n dieser Sehicht ist es zu 
unverkennbaren und namentlich fiber der Markleistengegend erheblichen Zell- 
lficken gekommen. Die erhaltenen Zellen sind schwer geschrumpft~ z .T.  in 
hohem Masse nach Art der chronischen Zellver~nderung Nissl~s. Die Fort- 
s~tz% namentlieh die Spitzendend_riten~ sind oft korkzieherhaft gewunden und 
welt verfolgbar~ der Kern ist enorm ~erkleinert~ unregelmiissig geschrumpft and 
yon der diffus gef~rbten Zellplasmamasse ~nicht trennbar~ nur tier Nukleolus 
noch deuilich siohtbar~ die Zelle sieht auch an gut fixierten &lkoholpr~paraten 
am Rande gekerbt~ wie angenagt aus. Man bemerkt wohl eine Vermehrung tier 
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Trabantkorne, doch ist dioselbe im allgomeinen stKrkor in der IfI. und V. Sehiaht, 
die nieht dieselbon Zellfickon atifzuwoison pflegt, tiler stehen dfe Zollon un- 
regolm~ssig, zoigen z. T. sohr schwero Entartungsvorg~ngo, und zwar nicht nut 
solcho ohronischer Art, sondern auoh wonig geschrumpffo Zellen mit kleinom, 
sohwor voriindortem Kern und diiunwabig strukturiertom Plasma, zwisohen 
welchem ungef~rbte odor gelblich gofilrbte u liegen. DioVorkleinerung 
dos Kerns, in wolchem dos KernkSrperehen eher noch otwas angosehwollen ist, 
ersehoint oft bosondors markant. Manoho auoh yon don sohworer verSmdorten 
Ganglienzellen liegon frei, viele sitid umringt von massenhaft vielen Kernen, 
yon denen nieht selten 6--12 um eino grSssere, aber nieht dem Botz'sehen Typ 
angehSrigo Zollo liegon bzw. in ihr liogon, denn die Gangtionzellen sind oinge- 
buchtot~ oingokerbt; in dor Nisoh% oft dirokt in dor Zell% liegen ilio Trabant- 
kerne, yon einem hellon Hof umgoben. Kornhgufehen findon sich zwischen den 
Gang!ionzellen oingostreut als offonbare l%esiduen yon Trabantkornen an Stelle 
untorgegangenor Ganglienzolien, obonso sind au einigen GeNsson die Rand- 
kerno in Pallisadenform aufgotroten. Die Korno sind ganz typische Gliakerne; 
es findon sich obonso kloine dunklo Jugondformon wie grSssor% hollero Kerne 
mit wenigon blauen Granulis, die moisten sind kroisrund odor dot l%undform 
angeniihert; sio onthalten mituntor einige grSssore, nukloolusartigo KSrper, Plasma 
lassen sie a uf dem Nissl-Biid in Alkoholpr~iparaten gewShnlich nicht orweison. 

Die Betz'sehen Pyramidenzellen zoiehnen sich im allgemeinen dadureh 
aus, dass die Vermehrung der Trabantkerne geringor ist odor fehlt. Manehe 
yon ihnon zeigen im wosontlichon Sohwollungserscheinungen mit diffuser Blau- 
fS~rbung des Plasmas~ in dem wenige Nissl-KSrper~ moist in kriimlichem Zorfall 
begriffen, erkennbar. Leichto MitfErbung der Dendriton, in denen die Nissl- 
KSrper etwas besser orhalten sind. Kernver~nderungen z. T. ziemlieh sohwer, 
Kernmembran aufgelSst, Kern vorkteinert, Nukleolus stets erhalten. Manohe 
Zollschatten finden sich ouch aus den Betz'sehen Zollon stammend. Die Gof~sse 
troton auf dem Nissl-Bild meis~ gar nioht horror. Einzoine Gofi~sse lassen eine 
Vermehrung dor Endothel. und Adventitiazellen erkennen, im ]~Iark sioht man 
aber ouch stark erSffnete Gefiiss% die koinerlei Kernvormohrung zeigen, sondorn 
ganz normalen Bau. Ausserdem sieht man in der Rinde an einigen Stellen 
stark gekriimmto Gofiisse mit langen gekrfimmten odor spiraligen, dunkelblau 
gefS.rbton Endothelzellon. 

An der Piagronzo einige Corpora amylaoea. Pigmentvormoh-rung in den 
Ganglienzollen im allgomoinen nicht sohr stark (abgesohen yon don golbliohon 
Vakuolen in. don wabig dogonerierton Ganglienzelloin). 

Im subkortikalon Mark ist die gormohrung dor Gliakorno im alIgomeinon 
eine viol geringere als in  der ginde. An einigen.Gofiissen sioht man aueh Glia- 

-korno in kurzen geihen nobeneinander liegen. Einige Kerno sind hior yon einom 
douttich vormohrten~ unregolmgssig begrenzten Plasma umgobon. 

Die einzolnen Zellolemonte in don vorsohiodonon gindonschichten sind 
gogeniibor gosunde n Vorgleiohsbildern im a[lgomoinon nioht vorkloinert. Dies 
gilt insbesondo[e fiir die grossen Pyramidonzollen doJ} dritten Schiot~t und die 
giesonpyramidonzollen. 
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Die geschilderten Ver~nderungen sind auf mehreren B15cken im allge- 
meinen identisah , ausserdem findet man aber an einzelnen Stellen markant% 
kurze, senkreeht oder schriig dureh die l~inde ziahendo VerSdungsstreifen~ die 
in keiner festea Abh~ngigkeit van den Gefiissen stehen und auch mit den ein- 
strahlenden Markradien nieht kongruieren. In diosen Streifen, welahe unregel- 
m~ssig gegen die /ibrige ginde abgegrenzt sind, sieht man nur einzelne, ganz 
abgoblasste und gesebrumpfte Ganglienzellen, deren Konturen als Sehatten 
gerade noch erkennbar sind und einige gesehrumpfte Gliatrabantkerne, ausser- 
dem nur.noeh einige sehr lange, dunkl% fadenfSrmige, z. T. gewundene Gebilda 

Abb. ~. 

uud deutliehere St~ibehenzellon mit langem, relativ dunklem Kern und fiidigem, 
polarem Plasma, ausserdem einzelne dunklere~ runda Kerna, an welahen grfin- 
lithe Abbauprodukte sitzen. 

Vom S t i r n h i r n  wurde eine Keihe yon BlScken untersuoht. Die ger- 
i/nderungen sind yon weahsalndar St~rke; im allgemeinen z. B. in BlSeken der 
zweiten Stirnwindung woht nioht so stark wie in der Zentralwindung, an anderen 
Stellen aber auah nicht deutlich leiahter~ ja man finder z. B. in der Mitre der 
ersten Stirnwindung Stellen, in denen die Ver~nderungen noah welter vorge- 
sbhritten sind, als in C.a.  Am st~rksten sind vcieder die Degenerationen 
in der V. und u Sehieht, kleine Zellausfiille kammen schon in der II. und 
IH. Sehiaht vor. In manehen Gesiehtsfeldern sieht man in den tiefsten Sehiehten 
nur 2--3 geschrumpfte Ganglienzellen und sonst nut Gliakerne, die m~ssig 
vermehrt sind, zum geringen Teile aueh Sehrumpfungsersaheinungen zeigan, 
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z. T. vorkleinert~ dunkel homogen gefiirbt and yon einem Plasmasaum umgeben 
sind~ in dora sich dunkelblaue Granula finden. Vielfach sieht man unregel- 
mgssig" konfigurierto Ganglienzellschatten: die z. T. keinerlei Trabantzellen 
haben; andere Zellen sind wieder sehr reiehlich von Trabantzellen umgoben. 
Der Zellausfall in den tiefsten Sehichten ist ein offenbar hochgradiger. Im 
iibrigen iihnelt der Befund dem der vorderen Zentralwindung. Zellen mit 
sehaumigem Plasma sieht man neben den ehroniseh veriinderten an verschie- 
denen BlScken der Stirnwindungen. Auch im Stirnhirn sieht man h/iufig~ dass 
k'leine Pyramidenzellen in der Molekularsehieht vorkemmen. Die Molekular~ 
schieht ist nioht verbreitert. 

Aueh an den basalen Stirnwindungen flnden sieh Ganglienzellen in der 
ersten Schieht, im allgemeinen sin4 hier die Ganglienzelldegenerationen nicht 
so stark wie an tier Konvexitg~t. Grosswabig zerfallene Zellen finder man ouch 
bier in den tieferen Schiehten~ doch sind im allgemeinen die Zellen aueh, was 
die t(ernbeschaffenheit anbetrifft, besser erhalten, als an der Konvexit•t. Die 
Zahl der Trabantkerne ist im ~illgemeinen ouch klein. In den hinsichtlich der 
Wandung unveri~nderten Gefiissw~nden finden sich teilweise ziemlich viol griin- 
liche hbbaupredukte. 

In B15eken aus dem P a r i e t a l l a p p e n  sind die Vergnderungen in der 
u ebenso sehwer~ wie in B15eken aus der Stirnwindung~ in der V. Schicht 
fast ebenso sehwer. In der VI. Schieht linden sich ganz verSdete Gesichtsfelder, 
auf denen sieh (bet Immersion 1/12 Ok. 4) etwa nur ein abgeblasster,, knorrig 
gestalteter Rest einer Ganglienzelle mit ganz schwer ver~ndertem, vStlig ge- 
schrumpftem und ouch sehen ganz blossom Kern findet. Dann kommt eine 
Schieht~ in der neeh Zellen iibrig stud, ate nech einen besser erhaltene'n Kern 
und reiehlich TrabautkSrperbildung haben. Aueh in der III. Sehicht finden sioh 
noch einzeIne zugrunde gahencle, zerfallende odor fast zerfatlene Zellen~ ohne 
dass Trabantkerne an ihnen zu liegen brauchen~ die moisten Trabantkerne sind 
bier bet Zellen in der V. Schicht erkennbar. In der I. his III. Schicht sind die 
Zellen etwas besser erhalten~ als in der vorderen Zentralwindung. 

Im Temporallappen und Hinterhauptslappen (Calcarina) sind die Vefiinde- 
rungen wesentlieh geringer, als in den iibrigen Partien des Pa]liums; man 
finder bier keinen Zetlausfall m~hr, auch sind vet allen Dingen die Ver~nde- 
rungen der Kerne~ die gross, hell, moist rund~ oft etwas geschwellt sind, er- 
heblich geringer. Vermehrung der Trabantkerne und des Zellplasmas (z. T. 
Wabenbau mit gelben Zystehen) finden sich ouch hier in mgssigerem Grade; 
eine detailliertere Beschreibung der Ganglienzellveriinderungen ist hier nicht 
zu geben~ da ieh hier B15eke, die schon in Formalin gelegen hatten~ benutzeu 
mus.ste. Bemerkenswert ist iedenfalls~ dass der Zellschwund in tier 6. Sohicht 
ganz fehIt; die gerdickung der Pia ist hier ouch geringer. 

Corpus  s t r i a tum.  A. Caudatus,(Alkoholblgeke). Das Epend)~m unter 
dem Seitenventrikel besteht aus ether Reihe vSllig symmetrisch zu einander 
liegender flacher Zellen~ an einzetnen Stellen 2 ouch 3 Zellreihen (vielteicht 
infolge Sehnittriehtung). Nirgends kommt es zu einer in den Ventrikel vor- 
springenden Wucherung dieser Zellen. Unter dem Ependym liegt dureh eine 
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schmale molekulg.re Zone getrennt eine Zone rein gli5ser Zelle% und zwar 
kleiner dunkler ganz pyknotisoher und grSsserer blasser mit mehreren Granulis~ 
auch einige ovale Giiakerne. In dora darunter liegenden Kerngebiet des Cau- 
datuskopfes sieht man die s ehwers t en  Ver~nderungen.  Aufvielen Ge- 
sichtsfeldern sieht man niohts mehr yon Ganglienzeilon odor nur geblght un- 
regelmiissig konfi~urierte Schatten~ in denen zum Toil noch ein blasser Kern 
mit kr~ftiger tingiertem Nakleolus erkennbar ist. In anderen derartigen Zellen 
ist auch der Kern stark gesehrumpft und unregelm~ssig geformt. An anderen 
Stellen sieht man wenigstens noch einige der Form hash erhaitene Gangiien- 

Abb. 3. 

zelten. Am Rande der zahlreichen Gliakerne sieht man 5fters dunkelblaue Ab- 
baukSrnchen in kleinen H~ufchen. Viele Gliakerne sind auoh in Zerfall be- 
griffen~ blass~ sehattenhaft~ unregelmiissig geformt. Erst in tieferen Caudatus- 
schiohten wird die Zahl der nooh deutlieher erkennbaren Ganglienzellen 
grSsser~ doeh sind alle diese Zahlen sehr  schwer  ver~indert~ aueh die grossen 
Zelltypen. Die Zellen sind blass~ achromatiseh, nur mit feinem Staub be- 
deckt~ haben unregelm~ssig gezaokte wie ausgefranste Konturen~ oft schwere 
Kernvergnderungen. Es ist hier aueh zu der in den marginalen Sehiehten 
selteneren starken~ an einzelnen Zellen sehr erhebliehen Vermehrung der Tra- 
bantgliakerne gekommen. Aueh am Rande der Gefiisse reichliehe Gliakern- 
reihen. In manchen zerfallenden Ganglienzellen grosse vakuolgre R~ume. Die 
Gefiisse sind zahll'eioh~ dooh ist hierbei die Gesamtatrophie des Kerns zu be- 
riieksichtigen. 
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B. In don untorsuchten vordoren hbsohnitten des L i n s e n k e r n s  (Pu 
tamen) ist die Zahl dot erhaltenen Ganglienzetlen etwas grSsser, doch auo 
hier'sind die Zellver~nderungen sohr sohwero. Neben sieheren Zellausf~llo 
sioht mad an den moisten Zellon Kornver~nderungen (Verkieinerung de 
Korns usw.)~ schwero Plasma~nderung, Trabantkernvermehrung, ,Neurone 
lohagie"~ die man an einigen Zellen besonders deutlieh erkennt, indem di 
Gliakornein die Zelle eindringen, umgoben v0n ungef~rbter Zone. 

T h a l a m u s  opt. In den untersuohten Partion sind die.Zellon fiber 
rasehend besser erhalten als in grossen Rindenpartien und Streifenhfigel. E 
findon sioh wohl auch zerfallene Zellen und solche zerfallene Zellen, die um 
ringt sind yon abkapselnden Gliazellen, auch einige ehronisch gosehrumpft 
Zelien mit korkzieherartigen Dendritenwindungen, aber die moisten Zetlen sin 
in der Form gut erhalten: haben einen grossen hellen odor sehwaeh tingierte 
Kern u nd nur wenige Trabantkerne. Im Plasma findet sioh vielfaoh Chrom 
atolyso. Maneho Zollen haben etwas Vermehrung des gelben Pigments. 

I~oter Kern. Degeneration der Zellen (kleinzelliger Antei/) ziemlic 
sohwer. Auffallond gut sind demgegenfiber die benaehbarten grossen Zelle 
des Okulomotoriuskerns erhaIten: in denen aueh die Tigroidzeichnung rook, 
gut erhalten ist. 

Medul la  oblong.  Die grossen Zellen des Hypoglossuskerns sind ebens 
gut erhalten wie die Okulomotoriuskernzellen, einige sind ehroniseh veranderi 
Die fibrigen Zellgruppen zeigen nirgends so schwere Yer~nderungen wie e~w 
bestimmte l~indenpartien, doch finden sich vielfach auch chronisch veriindert 
Zellen z. B. im dorsalen u An andercn Stellen z. B. im motorische 
Yaguskern (Ambiguus) mohr akuteVer~nderungen, Chromatolyse, u 
dos Kerns nach dem Rande und Kernver~nderungen. Gliavermehrung gerin~ 
Ependym gut erhalten. Voroinzelt frisohe Blutungen ads subependym~re 
Gefassen. 

Im Nuc leus  d o n t a t u s  haben die sonst gut erhaltenen g~-ossen Ganglion 
zellen nut akute u Kleinhirnrinde ohne grSbere StSrungen. 

N o u r o f i b r i l l o n p r ~ p a r a t e  konnten nut yon der Rinde untersuol~ 
werdon. Im S t i r n h i r n  find en sich sehr sohwere Ausfalle zun5chst an do 
interzellul~ren Fibrillen. Namentlioh die Zellen dot tiefen Schichten sind (a 
wohl gelungenen Pr~paraten) ganz afibrilliir, auch ohne staubfSrmige Fi 
brillem'es~,e, vieimehr ist das Plasma diffus hellgrau gef~rbt. Erst in de 
Zollen der bSheren Schiohten (lI und IIl)finden sioh wieder Fibril]on. Auc 
das interzellul~re Fibrillennetz zeigt eine zweifellos deutliche Verdfinnun~ 
Gegenfiber den kr~ftigen, gerade odor won)g gewundenen, in ziemlioh engo~ 
Netz verlaufenden Fibrillen, die man an normalen u siehl 
findet man hier nut dfinne gewundene bzw. korkzieherartig geschl~ngelte Fi 
brillen in dtinnerem :Netze. Besonders starke StSrungen zeigt die Tangential 
faserung nnd aueh die horizontalen Fibrillen im supraradiiiren Gefleoh 
w~hrend in tieferen Sohiohten (ira Gegensatz zu den st~rkeren Zellalterafionor 
aueh mehr horizontale Fibrillen vorkommen. Auch im subkortikaten Mark i.' 
das Fibrillennotz nicht so dieht and gut orhalten wie in normalen u 
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pr~paraten~ ouch hier sieht man unregelm~ssig gewundene oder geschl~ngelte 
und auch in Zerfall befindlicho Axone: die streckenweiso nicht gef~rbt sind. 
gordartige Lichtungsbezirke lassen sich nioht feststollen. 

in der vordoren Zentralwindung keine wosentliche Besserung. An ein- 
zolnen Stellen ist dos Fibrillennetz intra- und extrazellul~ir zwar so gut~ dass 
man nioht bereohtigt ist, Ausfiille anzunehmen: man l~ann in den Ganglion- 
zollon ouch die Spitzendendriten ~veit verfolgen~ in andoren Zellen, die gut 
erhaltenon ganz bonachbart liegen kSnnen~ zoigt sich wieder v511ige Fibrillo- 
]yse. Die Zahl d~r fibrillenleo~on Zellen ist in der Schicht der Ih und IIi. Py- 
ramidenzellen geringor als in tieferen Schiohten, doch fehlen ouch deft solshe 
Zellen nioht. Man finder 5fters neben "perinukle~r erhaltenen Fibrillen im 
iibrigon eine wabige fibri/lenleore Struktur. Extrazellul~ir ist das Fibrillennetz 
an oinzolnon Stellen so dioht, dass man nicht yon eiuem Ausfall re den.kann~ 
an anderon Portion findet man aber ouch diffuse Liohtungen: ~hnlioh wio im 
Stirnhirn. Markausfg, lle sind nicht sichor~ insbesondere sieht man aus der 
B, indo vielo kr~iftige radi~re Axono abw~irts oder sehr~ig naoh unten ziehen. 

Auoh im Parietallappen fehlen an don" untersuohten Sohnitten die Tan- 
gentialfibrillen wio in frontalen Bezirken fast ganz, in den tieferen Sohiohten 
sind die tnterzollul~ren Fibrillen etwas diohtor angeordnet als in den fr0ntalen 
Bozirkon~ intrazellul~ro fibrillolytischo Ersoheinungen sind auoh hier in don 
tiefon Schichten deutlioh entwiokelt, im Mark keine auffa]lendon StSrungen. 

G l i a f i b r i l l e n p r i i p a r a t o  mit Viktoriablau. 1. Vordere  Z e n t r a l w i n -  
dung.  An mehreren B15oken kann man sioh doyen iiberzeuge% dass der Rand- 
saum nur sohwaoh entwiokelt ist und nur an oinzelnen Stellen eino abnorme~ 
aber koineswogs besonders starko Verdichtung zeigt. Es finden sioh relativ 
wenig grSboro submarginale Spinnonzellen, keine Monstrozelten, keine erhob- 
liche Verdickung der Fibrillen. In der ganzon oberon Rindo findet sich ein 
foinos Gewebo vorwiogend radiiiror Gliafibrillon, dos violloioht eino gor inge  
pathologische Vordiohtung zeigt. In den tiofen l~,indonsohichten hSrt die 
fibrill~iro Glia ganz auf: nur finden sioh hier vereinzolt mitten in der sonst ganz 
fibrillenfroien l~,inde (an gut differenzierton Pr~paraten) grebe sicher patholo- 
gisohe Gliazellen yon sepiaartiger Form mit groben gewundenen Fibi:illen. Das 
Fibrillonnetz im Mark ist im allgemeinon dfinn, nur um einzelne Marksoheiden- 
btindel herum zirkumskript vermehrt: auch die perivaskul~ire Glia ohne sicher 
pathologisohen Befund. Einigo Gliazollen habon, wio man auoh an dioson 
Fibrillenpriiparaton erkennen kann: vermehrtes Plasma, doch sind auoh dioso 
Zollen zum Toil Fasorbildneri boi anderen schoint dos Plasma direkt in dos 
retikul~ire Netz iiborzugohen. 

2. S t i rn l appen .  DioVorh~ltnisse liogen sehr ~hnlioh. Oertlich begronzto 
marginale Glioso m~issigen Grades meist parallel horizonoal verlaufender Fi- 
brillen und stellenweiso Vorklebung des lgandsaumes mit der Pin, submargi- 
halo Spinnenzellen kaum vermehrt, vereinzelt ausgezeiohnet dutch grSbere 
Fibrillen, die sioh abor nur stellenweise goweiha~tig verzweigon. In don oberon 
Rindensohiohten ein ganz dtinnes FJbrillengewobe moist vertikal und sohr~ig 
vorlaufonder Fibrillen, dieso vorsohwinden iiberaU in der mittleren Rinde~ in 
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dor tiefen l~.indo (selten aueh an der Gronzo zwisehon III. und IV. Schioht) 
treten auch in m~issigor Menge pathologisoho Spinnonzollon mit groben borsten, 
artigon Fibrillon auf; auoh als ,Trabantzellon ~ sind solcho Zellen doutlich 
feststellbar. Etwas h~ufiger sind dieso Zol[on in dor Randloiste. ,,AmSboide" 
Gliazollon sind im Mark ouch mit dieser Methode darstollba.r. Dos Markglia- 
geflocht ist im atlgomoinen dtinn und rein. VergrSborte Gliazollen (und Vor- 
mehrung der Spinnonzelton) sieht man oigontlich nur an der Markleisto, die 
Fibrillen sind dort hirschgewoihartig odor insoktenffihlorartig gestaltet. In 
tieforon Schichton sioht man auch Gliakernhaufen~ die in koinen Boziehungen 
zu Fibrillen stehen. Manche Forts~tze dot Spinnenzellen sind mit blauen 
KSmchon besotzt odor in reihonweis golagerte blaue K5rnchen zorfallon. Cor- 
pora amylaoea im Stirnhirn ziemlich reichlich. 

3. Im Hinterhauptslappen ganz identisoher Bofund, insbosondere auch 
keine Abschw~ichung dor Vor~ndorungen. Randsaum sogar eher etwas dichtor 
als in Stirn- und Zontralwindung, Fibrillon ouch nioht rein parallel. Auch hier 
in dor fibrillonfreion l~inde voroinzolto Astrozyton mit groben Fibrillon, im 
Mark ziemlich zahtroioh Astrozyto% Vormohrung yon Gliazellen an oinigon 
Gef~ssen. 

4. In vorderon Portion des Corpus  s t r i a t u m  ist niobt nur die Vor- 
mehrung dot Giiakorne eiao bosonders starko, sondern auoh die retikul~re und 
fibrill~ro Gila s~rkor vormehrt; die Fibrillen bitdon ein ziemlich diohtes Notz, 
doch keinoswegs so dicht wie in ausgesprochonen sklorotischen Fleckon und an 
ein]gen Stellen findon sioh auoh Spinnonzellen in grSsserer Menge, denen auoh 
einigo doppelkernige eingegliedort sind. 

In kaudaleren Partien findot sioh wieder koine doutliche Vordichtung dot 
fibrill~ron Glia, vor allem auoh koine grobon Spinnenzellen. Auoh in T h a -  
lamuspr~paraton ist dos ziemlich dichto Fibrillennotz nioht pathologisch ver- 
dichtet, an oinigen Pr~pa~'aton kommt mohr die rotikul~ro Glia zur Darstellung, 
und man schoint auch oinige fiillkSrporartige Gebildo zu beobaobten. 

5. In dor Br~icko flndet sioh ouch koino Gliose. In Rfickonmarkschnitton 
eatsprioht dos Glianotz in der woissen Substanz im allgemoinen durchaus tier 
Norm, im Hinte~strang sioht man umsohriobono fibrill~ire u in don 
Seitonstr~ngen abor herdartigo Verdichtungon dot rotikul~ren Glia mit Vor- 
engorung d~r Markscheidon, FtillkSrpor sind erkonnbar. Dooh sind ouch hier 
die Voriinderungon n ich t  hochgradig. Gliazellen mit vormohrtom Plasma sind 
doutlich~ sichere amSboido Zollen abet sohr solton. 

In S ~ u r o f u o h s i n .  Liohtgr/inpr~paraton nach Chromossigs&urofixie- 
rung yon verschiodonon R i n d e n b l S o k e n  sioht man folgondes: AmSboido 
Gliazellen mit rolativ wonig Plasma sind im Mark deutlich, manche habon 
auoh oin aussorordentlioh welt sich verzweigondesWurz~lge~st, oinzelne lasson 
Zystohon und fuohsinophile Granula erkennon, an manchon Stellen dos Markos 
ist tier zohnto his dor soohsto Toil aller Gliazollon in amSboido verwandelt, 
zum Toil ist alas moist hellgrtino P]asma auoh dunklor griin gef~rbt. In don 
Markteiston mohr faserbildondo. In tier l~indo sioht man unter don Trabant- 
kernon manohe, die in don Korben yon Ganglionzelleu liegen und oin zartos~ 
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belles, selten dunkler grfin gefiirbtes Plasma haben~ uud die man danach auoh 
zu den AmSboiden wohl rechnen kann, viele yon den Trabantkernen haben 
aber so wenig dargestelltes Plasma~ dass man sic nieht zu den AmSboiden 
rechnen kann. Zerfallende Ganglienzellen mit zahlreichen fuchsinophilen Gra- 
nulls sieht man vereinzelt. 

Im Riickenmark sieht man in tier weissen Substanz die Markscheiden im 
allgemeinen gut erhalten nnd auf den nntersuohten Schnitten nur wenig plas- 
matische Gliazellen und keino amSboiden, ziemlioh reichlivh Corpora amylacea. 
Die Gasglienzellen dot grauen Substanz sind zum grossen Tell ziemlich gut 
erhalten~ zum Tell auch atrophisoh~ viele haben neben dem grfinen Plasma in 
einem mehr oder weniger breiten Tell des Zelleibs ein Wabenwerk~ in dem 
hellgelbe Yakuolen liegen. Die Gliazellen der Rinde sind plasmaarm, Fiill- 
kSrperchen fehlen. 

Gef~sse. Die pialen Gef~sse sind, wio auf Gieson- und Elastikapr~ipa- 
raten zu sehen ist, ohne Kernvermehru~g, nicht verdiekt. In der Rinde sind 
die Gefiisso vielfach gewunden, sonst nicht veriindert, die Elastica interna 
bildet auch auf grSsserenArterien einen schmalen, nieht aufgesplitterten Santo, 
unter den Rindengef/issen sieht man nirgends sichere hyaline Entartungen, die 
~iusseren adventitiellen Schiehten dot Arterien sind zum Tell etwas verdickt 
und kernrei~h~ doch handelt es sich grSsstenteils nm ausgesprochene ovoide 
oder spindlige Bindegewebskerne, die in feinen Bindegewebsfibrillen oder grS- 
beren bei Gieson rot geff, rbten Balken~ die sich aber bei starker VergrSsserung 
auch teilweise in Fibrillen auflSsen lassen, angeordnet sind. 

In der I]She der H S h l e n b i l d u n g  im Rfickenmark finder man folgendes: 
Der Hohlraum kongruiert nicht mit dem Zentralkanal, sonder n liegt noch 
etwas darer. Teile des u und der zentralen Markbriicke sind in dem 
Idohlraum aufgegangen. Das Gliagefiecht um den versehlossenen Zontralkanal 
ist stark entwickelt, aber noch physiologisch. Um den Hohlraum herum liegt 
zuniichst eine Gliazone~ die aus einem starken Randfilz besteht~ der in eino 
ver~inderte p]asmatisehe Gliasubstanz eingesenkt int. Dieses Gliaplasma nimmt 
dieselbe Farbe an wie das Plasma isolierbarer Gliazellen. Die marginalen Fi- 
brillen stammen aus einem etwas unter dem Saum liegenden ~ussei'st dichten 
Geilecht derber meist parallel liegender Gliafibrillen~ welches derb gewundene 
Fibrillen zum Rande des I-]ohlraums hinabsendet. An einzelnen Stellen, we 
dan Gefieeht mehr netzartig ist~ sind noch grSbere Spinnenzellen mit sepia- 
artigem Bau, grfber gewundenen fibri~l~ren Fortsiitzen~ die auch zum Rande 
ziehen, an anderen Stellen nur wenige kleine Asti'ozyten mit dfinnen Fibrillen: 
In den erhaltenen ,grauen" Partien sieht man grosse, motorische Zellen mit 
ziemlich gut erhaltener Near0fibrillenzeichnung und ein kr~ifliges 1%uro- 
fibrillennetz in der grauen Substanz~ die kr/iftigen quergeschnittenen Axone 
im Mark zeigen keine sichere Verminderung. Auch auf den Gliapr~paraten 
fehlt die VerSdung tier weissen Substanz. Zwischen den Markseheiden sieht 
man nut ein zartes, etwas verdichtetes Fibriilennetz und stellenweise einige 
grebe Spinnonzellen. 

Arghiv f. Psyehiatrie. Bd. 63. :Heft 1. 4 
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I n t e r s p i n a l g a n g l i e n .  Ganglienzellen sind gut erhalten, nut einzelne 
zerfallen und yon mehreren Trabantkernen umgeben. Kein wesentlioher patho- 
logisoher Befund. 

P e r i p h e r e r  Nerv. Es l~sst sich eine Atrophic des ganzon Nerven fest- 
stellen, aber keine eigentliehe Degeneration. Die perineuralen Hfillen sind 
verbreitert, die Nervenbfindel z. T. vorschmElert, aber die Markscheiden moist 
gut gefiirbt, und nur einzelne ~'asern zeigen regressive Erseheinungen. 

l~Iuskel im allgemoinen frei yon Ver/indorungon. EinzeIne Muskelfasern 
(in dem untersuohten sarkoplasmareiehen Muskel) sind trtib gesehwollen und 
holler ats die gesunden Muskelfasern gef~rbt. 

Marksche iden  wurden bosonders auf grossen Seriensehnitten, die in 
frontaler I~iehtung dureh eine Hemisphere gelegt wurden (nach Abtragung 
des Hirnstammes), geprfiff. 

Hier wurde folgender Befund erhoben ~. 
An den ersten Sohnitten durch des Stir nhirn kann man im wesentliehen 

nur die At roph ie  a l le r  H i r n w i n d u n g e n  und den erhebliohen Ausfall der 
Tangentialfasern feststellen, wi~hrend sieh auf den Weigertpr~paraten ein Aus- 
fall der fibrigen radi~ren und horizontal verlaufenden Markscheiden nicht fest- 
stellen lgsst, nur an einzelnen t~indenpartion ist das gesamte Fasernetz sehr 
diinn. Des Centrum semiovale erweist sieh im Stirnhirn als relativ hell ge- 
fiirbt, erheblieh holler als des subkortikale Mark~ man kann diesen Befund auf 
den Weigertpri~paraton aber nicht sieher als pathologiseh bezeiohnen, da ouch 
normalerweise diese Portion heller als die Stabkranzbezirko und des subkorti- 
kale: Mark gef~rbt sind und keine sieheren Liehtungsbezirko bestehen 7 ouch ein 
grosser Tell ouch der quer verlaufenden Nervenfasern noch gefiirbto Mark- 
soheiden besitzt, wenn ouch die Differenzierung welter gegangen ist als im 
Stabkranz und die quer getroffenen Faserbiindel etwas looker liegen. Immerhin 
kann man auf kleinen diinnen Sehnitten der anderen Hemisphiire~ die nach 
Sp i e lmeye r  gefS~rbt sind, im Stirnhirnmark, kleine Degenerationszonen er- 
kennen, in denen einige Markfaserbfindel eine Strecke welt unterbroehen sind, 
bei stg, rkerergergrSsserung sieht man diskontinuierliehen Markseheidenschwund 
and eine Streeke welt sind die Markseheiden ungof/s und gebliiht~ im fibrigen 
Yerlauf gef~rbt. Ein Ausfall ganzer Fasersysteme besteht jedenfalls nieht. 

Charakteristiseher ist tier pathologisehe Befund yon Schnitt 57 ab, we 
tier Kopf des C a u d a t u s  und die v(~rdersten Absehnitte des Putamens zur Dar- 
stellung kommen. Besonders fS,11t auf die hoehgradige Atrophic des Nuol, 
c a u d a t u s ,  der ouch in den stiirkeren vorderen Kopfpartien jede konvexe 
gorw5lbung in den Yentrikel hinein vermissen l~sst. Es finder sieh am u 
trikelrand nut eine gored% eher etwas konkave Begrenzungslinie (vgl. Abb. 4). 
Die grSsste Breite des Nuel. oaudat. (in einer Senkreehten auf die Caps. int. 
gemessen) betris knapp 4 ram, in Vergleiehspr~paraten yon mittelsehweren 
Normalgehirnen 8--10 ram. Der Fasergehalt im Caudatus ist etwas vermindert~ 
es besteht kein ,gtat marbr6 ~. Der zweite Befund an dieser Sohnittreihe be- 
steht in dem AusfaI1 dor Schnittfliiehe an den oralston Partien dos Linsenkerns. 
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Im ungef~irbten PrEparat war eine Erweichung hier nioht aufgefallen~ naoh der 
H~irtung fielen abet in gleichm~issiger Weise die oralsten Teile des Putamens~ 
weiterhin mehr die an der Kapsel liegenden Yartien in unregelm~issiger Be- 
grenzung aus~ w~,hrend sich sonst nirgends Ausf/ille finden~ insbesondere nicht 
in den kaudaleren Partien des Linsenkerns. Ferner sieht many dass die quer- 

Abb. 4. 

getroffenen Biindel des Fasc. oocip[to-frontalis ziemlich stark aufgehellt sind, 
doch nioht vSllig entfiirbt; der Befund kann bei der leicbten Differenzierbarkeit 
dieses B(indels nicht als pathologisch gelten. Eher gill das fiir sehr zirkum- 
skripte Aufhellungen einzelner kleiner quergetroffener B[indel an dorsomedialon 
Bfindeln der inneren Kapsel am Rande des Schweifkerns. Auoh am ventro- 
medialen Rand der Kapsel bzw. sehon ira zentralen HShlengrau am Seiten- 
ventrikel sind einige Markbfindel entf/~rbt, andere gu~ erhalten. Sonst lassen 
sieh keinerlei sichere Faserdegenerationen im Mark feststellen. 

Auf kaudaleren Schnitten f/~llt die Atrophic des Kaudatuskopfes vielleiCh 
noch mehr auf~ so auf Schnitt 75 und 81 (vgl. die Abb. 5), auf denen man 
sieht~ dass der normalerweise nooh in den Ventrikel vorgewSlbte Kopf (noch 
vor dem Beginn des Talamus) in den dorsalen Hauptpartien ganz zusammen- 

4* 
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geschrumpft ist und die ventralen Partien sich in eine Zyste umgewandelt 
haben. Besser erhalten ist das ventral gelegene HShlengrau am Seitenventrikel. 
Die innere Kapsel erseheint demgegeniiber eher verbreitert. Die Atrophic des 
Linsenkerns ist hier riot geringer als die des Kaudatus~ immerhin ist sine 
leichte Atrophic des Putamens noch deutlich; die normale Keilform des Kernes 

Abb. 5. 

ist wenig entvcickelt. Sehr bemerkenswert ist hier und auf weitoren SGhnitten 
sine au f f a l l endo  Vorseh iebung  der gesamton  Q u e r s e h n i t t s a r c h i -  
t ek tu r ,  die darin zum Ausdruck kommt, dass basale Stirnwindungen noch 
zur Darstellung kommen auf Schnitten~ in denen der Globus paliidus schon 
stark entwickelt ist. Es kann sich. nicht etwa um die Folge einor zuf~lligen 
Yersohiebung der Sehnittebene aus der frontalen in eine mehr sohr~ge Rich- 
tung handeln, denn aueh dicht unter den zentralen Ganglion gelegene Gebildo 
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zoig~n eine auffallendo Versehiebung , so die Commissura anterior, deren 
vorderstes B~indel orst auf Sehnitt 83, also hinter dem abgebildeten Abschnitt 81 
zum Vorsehein kommen, das Chiasma, das auf welt kaudaloren Schnitten 
bei voller Entwieklung des medialen und ]ateralen Thalamaskerns zur Dar- 
stellung kommt und auffallend quer verl~iuft usw. Ebonso ist gut zu erkennen, 
wie das subkortikale Mark der abnormen welt dorsal getroffenen Stirnwindungen 
ventral dicht an das Linsenkerngrau ansehliosst: so dass die VersehiobuDg 
sieher nieht auf Fehler dot Schnittriehtung za beziehen ist. Eatspreehend 
dieser Verschiebung schliesst aueh auf dem Quersehnitt der Sehl~ifenlappenpol 
abnorm welt kaudal an das /ibrige Hirn an (vgl. Abb. 5, Sehnitt 81). 

Die sehr~g dutch die innere Kapsel verlaufenden intrastrigren Faser- 
bfindel sind nieht entf~rbt, ebenso sind im Linsenkern, namentlieh im Pallidus, 
vie le gut erhaltene Faserbfisehe]. Man sieht aueh yon der Corona radiata aus 
starke gut erhaltene Faserbiindel in das Putamen einstrahlen (ohne dass sieh 
entscheiden ]iesse, ob sie dureh das Putamen bless hindurchziehen). Auf kau- 
dateren Sehnitten finden sieh geringe Markseheidenlichtungen (bei st~irkerer 
u in Biindeln, die yon der Corona radiata zur &usseren Kapsel 
herabziehen: sonst keine wesentliehen Abweiehungen. Bemerkenswer~ ist: dass 
der Thalamus: der sich in Sohnitt 85 mit dem vorderon Kern zu entwiokeln 
beginnt, bereits (auf Schnitt 87) in einen vorderen und krgftigen lateralen Kern 
zerlegen lasst~ ohne dass es sehon zur Erhffnung des dritten Ventrikels ge- 
kommen wiire. In abnormer Weise grenzt bier vielmehr der modiale Thalamus- 
absehniLt an einen breiten Rezessus des Seitenventrikets, der seinerseits medial 
noch yon den Fornixs~ulen begrenzt ist. Selbst auf diesem Sehnitt ist die 
basalo S~irnhirnrinde noeh nieht ganz gesehwunden. Mange!haffe Fiirbung 
zeigen auf diesen Sehnitten die Lamina medullaris externa und sehr~g aus dem 
Putamen in die Lamina ziehendo Faserbfindel, w~hrend die Markseheiden im 
Thalamus gut entwiokelt sind. Die degenerativen Ersbheinungon in der Capsula 
interna versohwinden yon bier ab. Erst auf Sehnitt 89 zeigt sich das Tuber- 
culum olfaetorium, der dritte Ventrikol 5finer sioh erst auf Sehnitt 91. In den 
kaudaleren Partien dos Linsenkerns treten auch die Fasorn in dot Lamina mo- 
dullaris gut horror. 

ha l  Sehnitt 94 (vgl. Abb. 6) sieht man die Ansa lenticularis ziemlieh breit 
sieb um das ventro-mediale Kapselende herumschlingen and in den Thalamus 
anfsteigen. Bei st~irkerer Vorgrhsserung sieht man, dass einzelno Fasern doge- 
neriert: entf~rbt sind, doch besteht keine grebe Biindeldegeneration. Im Thala- 
mus opticus l~isst sich keino Atrophic erkonnen, aueh die Thalamusfasern ein- 
schliesslich des kfiiftig entwiekelten Fascieulus thalamo-mamillaris sind gut 
zum Vorschein gekommen. Loiehte Atrophie des medialen Thalamuskernes 
fraglich. 

Auf weiterhin l~audaleren Schnitten fallt auf, wie sp~it sieh tier Fasei- 
culus lenticularis (Ft)rel) entwickelt. So sieht man auf Sehnitt 101 zwar 
die kr~ftige laterale und lateroventrale Marklamelle des Thalamus, ebenso 
den Faseieulus mamillo-thalamieus, aber noeh keinen Fasoioulus lenticuiaris: 
ebenso auch in kaudaleren Schnitten 'nicht das Corpus subthalamicum. Die 
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vordere Linsenkernsehlingo auf Schnitt 101 noch gut entwickelt~ auch treten 
horizontale sehri~g odor senkrecht verlaufende Faserbiindel reichlich in den 
ventromedialen Kapselpartien aus dem Linsenkernrest in den Thalamus hin. 
durch~ doch sind diese Faserbfindel zum Tell auffallend stark (pathologisch) 
differenziert. Erst yon Sehnitt 106 ab entwiekelt sich als schmales~ abet kr~ftig 

hbb. 6. 

gef~rbtes Band dot Fasciculus lentioularis. Auch das Fold H yon Fore l  ent- 
wickelt sich spi~t und diirftig. Ueber die Ausdehnung des Corpus subthalami- 
cam kiinnen loider keine festen hngaben gemaoht werden, d~ eta Toil des 
tlirnstammes fiir audere F~rbungen eingelegt war (naeh den Zellbildern waren 
die Ganglienzelten im Corpus subthalamieum sti~rkor ver~ndert als imThalamus). 

Auf den noch weiter nach hinten liegenden Sehnitten ist tier patho- 
logische Befund ein geringer. Man sieht hier, dass der Nucleus tuber keine 
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sichere htrophie zeigt. Auch dor Faserring~ der den roten Kern umgibt~ ist 
ein sehr dichter. Die innere Sehteif% die breit in den Thalamus einstrahlt~ 
ist gut entwiekelt. Auffallend dicht ist das Stratum zonal% das das HShlen- 
grau des hquiidukts veto Haubengebiete trennt. Seitenventrikel and Unter- 
horn sind erweitert (letzteres auf kaudaleren Sehnitten noeh mehr). Das PuN 
vinar ist im ganzen etwas atrophisch~ ebenso entsprechend der Erwei:erung 

Abb. 7. 

des Ventrikels das gosamte Centrum semiovale. Die Hirnwindungen sind hior 
etwas weniger atrophisch als in frontalen Gebieten. Sonst auf don weiteren 
Schnitten kein wesentlicher pathologiseher Befund. 

In der Haube und in der Brficke keine Ver~nderungen, Untorhalb der 
HShlenbildung im Rfickenmarke finden wir auf den Markscheidenpr~paraton 
folgendes: In der grauen Substanz keine StSrungen. An der Peripherie finden 
wir im unteren Haismark wie im Brustmark wie im Lendenmark eine ziemlioh 
erhebliche Rarefikation der Biindel an der Feripherie mit breiten Gliasepten 
dazwischen. Diese Rarefikationen namentlieh im Vorderseitenstrang. Im Ge- 
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bietr der Kleinhirn-Seitenstrangbahn sind die Rarefikationen his zur Degenera- 
tion vorgesohritten. Dagegen sind Pyramidenbahn und rubrospinale Bahn gut 
erhalten. 

Fa l l  2. Charlotte H., Ehefrau, 47 Jahre alt. Hereditiit nioht naohweisbar. 
3 bisher gesunde Kinder. Pat. ist friiher hie krank gewesen, hat insbesondere 
niemuls an rheumatis~hen Beschwerden oder Herzloiden gelitten. Ihr Leiden 
begann ohne jede erkeunbare Ursaehe im Jahre 1906 mit Zerstreutheit: l~eiz- 
barkeit, Gediichtnisschwiiche, gelegentlichem Schwindel ohne jede Bewasst- 
losigkeit and sehnellen blitzartigen Zuckungon, welche.sich yon vornherein 
ziemlieh gleichmiissig fiber die gesamte Muskulatur des K5rpers erstreekten. 
Bereits im Jahro 1906 wurde in der hiesigen Polik).inik die Diagnose auf 
Huntington'scho Chorea gestellt. Allm~hlich trat eine Yerschlimmerung ein. 
Ein leiohtes Nachlasson des Vers~andes wurde each yon dem Ehemann~ einem 
primitiv denkonden Arboiter bemerkt. Ausserdem fiel dem Arzt oine starke 
Ver~inderung des Charakters auf. Deshalh am 8.4.1914 Aufnahmo in der Klinik. 

KSrper l ioher  Befund:  Innero Organo o. B. Keino PapillarstSrangen, 
keine StSrungen des Angenhintergrundes, keine geflex-~ heine sensiblen StS- 
rungen, aach Tiefensensibititiit intake. Keiue Getenkver~mderangen. Von vorn- 
herein gi l t  die lebhafte ehoreatische Unruhe auf. Die Zackungen erfolgen 
siimtlich blitzartig, ruckwoise, mit Hoftigkeit odor sogar einer gewissen Gewah- 
samkeit, niemals werden athetoseartige Beimengungen beobaehtet. Beim hn- 
reden odor im Affokt nehmen die Zuekungon zu. Es gelingt nut mit Miih% ab- 
siohtlioh die Zackungen za nnterdriioken. Bet dora festen Willen dies zu tun, 
gelingt es ihr zwar miihsam ffir einige Zeit in bestimmten Muskelgruppen Ruhe 
ztt halten: daffir warden aber unwillkfirliche Bewegungen in anderen Muskel- 
gebieten z. B. das starke Grimassieren um so st~irker. Bet intendierenden Be- 
wegungen zeigt sioh keinerlei Intentionstremor~ nur wird die an sieh koordi- 
nierte Bewegung durch Zwischenbewegungen dur~hbrochon. In ii~/nlieher 
Weise gelingt ihr mitunter mit rasehen: hastigen, abet siohei'en Griffon eine 
Handlung, etwa des Anz~nden eines Streichholzes: wobei sich die ehoreatisehe 
Unruhe mitunter auf andere Muskelgebiete entliidt and z. B. im heftigen Auf- 
stampfen dor Beine iinssert. Andere gandlnngen werden aber dureh die platz- 
lieh interferierenden Zuekungen unmSglieh, so dass z. B. des Tiirznschliessen 
nur mit Mfihe gelingt. Die dann bei solchen Versuchen auftretenden choreati- 
schen Zuckungen sind besonders heft.ig schleudernd-ruckartig. Besonders stark 
gestSrt ist des Schreiben. Aueh in der Zunge finden sich choreatische Miss- 
innervationen~ z. B. Zarfiekziehen odor P~ollen tier Zungo beim Befehl die Zunge 
vorzastrecken. Beim Sprechen hat am stiirksten der Ansatz zur Sprache gelitten. 

Im fibrigen bemerkt man noeh folgendes an den Zuckungen : Es tritt mit- 
unter ein heftiges kufb~umen des Kopfes eta, das bald mit runzelnder Stirn~ 
mit Aufblasen der Beckon odor Mundspitzen verbunden ist. Odor man beob- 
achtet gleiehzeitig .mit ether Sehulterhebung eine Prnnation odor Supination 
der Hand, ein Erheben des gorderarms, ~'ingerspreizen and Extension eines 
oder~mehrerer Finger and ein gleichzeitiges Yerziehen des Gesiehts zu ether 
Art Lachgrimasse and gleichzeitig hauchende ExspirationsstSsse odor man sieht 
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Mufig ein plStzliches, fibortriebenos Rumpfbeugon mit Aufstampfen der Ffisso 
und Zuekung der Hfiften. Im Stehen beginnt der l{umpf zu wackeln, tanzartig 
werden die Beino vorgesetzt, wieder zurfickgezogen, daboi f/imgt sie plStzlich 
an, don Arm vorzubeugen und zu grimassieren, besondors beim Gehen macht 
sio 5ffers ahsgesprochene Tanzpas, wiegt den l~umpf hin und her, fiihrt mit 
den Armen dabei hin und her, sehfittelt den Kopf~ macht Rollbewegungon mit 
dem Arm und vielo andore, gleichzeitigo Bewegungen mit den oboren Extremi- 
tS~ten~ die allo um so groteskor werden, jo schneller die Bewogung ist. Die 
grimassierenden Zuckangen der Gesichtsmuskulatur kSnnen sioh mit jedor go- 
wollton oder ungowollten Bowegung vorbinden oder auoh fehlon. Niemals 
werden bei passiven Bewegungen hypotonisoho Erscheinungen festgestellt. 
Oefters aber tritt bei passiven Bewegungen plStzlioh ein s~iirkerer Muskel- 
widerstand gogen die Bewegungen auf, naoh tier Art der tonischen Persevera- 
tion. Wonn dioso Spannung aber darohbrochen wird, erfolgt die passive Be- 
wegung leioht. Bei aktivon Bowegungen, wie boim Handschluss fehlen die 
tonischen Perseverationen. 

Psyohisoh ist Pat. willig, kann nur mangelhaito und ungenauo Angaben 
fiber ihre Erkrankungsdaton angeben~ hat ein fiberaus dfirffiges Sohulwissen, 
gibt boi oinfaoben Angaben, bei oinfaehsten Reehenaufgaben die falsehesten 
Antworten, ist fiber ihr Alter nieht orientiert, meint~ os sei das Jahr 1913, 
meint, der Mann sei 2 Jahre ~lter wie sie~ wenn er im Jahre 1869 goboren sei 
und sie im Jahro 1867. Auoh sonst intellektuello Lfiekon, dfirftigo Ergebnisse 
bei Heiibronner-Prfifung. 6stolligo Zifferreihe werden wioderholt, Zahlen~ die 
man ihr zu merken gibt, hat sie aber naeh 3/4 Minuten vergesson. Dabei ist 
Pat. attent und vigil. Stimmunglabil, Roizbarkeit auoh hier naohweisbar. Im 
Schlaf hSren die Zuekungon auf. 

In don ersten Wochon ist der Zustand dor Pat. ein stabiler, sie erkrankt 
am 23. April plStzlich mit Fieber, Benommenheit, woboi die choroatischon 
Zuekungen etwas naeh]assen. Dieser Zustand bessert sieh anfangs orhoblioh, 
dann tritt aber im Mai erneut 5fters ein eigonartiger Zustand yon Benommen- 
heir auf, in welehem die ohoreatisohen Zuokungen mitunter verschwinden. Am 
18. Mai tritt wieder Fieber auf 7 welabos anfangs schwankt, sp~iter konstant 
wird, D~impfung fiber der Lunge wird in den letzten Tagen erst naohweisbar. 
Am 29. 5 kommt Pat. zum Exitus, naohdem mit Schwankungen das Fieber 
13 Tage angehalten hat. 

Au top si eb efnn d (nurGehirn und Rtiekenmark wurden seziert): Soh~dol- 
daeh and Dura mater o .B.  Leptomeningen namentlich in don abhiingigen 
Partien der Schl~fenlappen 5dematSs durohtriinkt. Boim Herausnehmen dos 
Gehirns fliesst ser5se Flfissigkeit in m~ssiger Mengo ab. Basis o.B. Basalo 
Oaef/isse zartwandig. Furohen der HirnoberflS~ehe besonders tier. Gyri ver- 
sohmS~lert, besonders des oberen Scheitellappens, rochts mehr als links. Die 
Atrophie ist nieht sehr hoehgradig. Die linke vordoro Zentralwindung hat im 
,,Beinzentrum" eine tiefe Querfurohe. [-Iirngewieht 1160 g. Auf einem FrontM- 
schnitt erkennt man leiohte hydrozephalo Erweiterung dor Vontrikel und 
m~ssige Versehm~lerung dos Thalamus opt. und des Nuol. oaudat. 
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H i s t o l o g i s e h e r  Befund.  1. Zellf~rbungonl). a) Vordero Zentral- 
windung. Mehrere B15oke. Loicht% doeh deutliehe Verdiekung der Pia mater 
mit Wuaherung bindegewebiger Kerne. Auch eirdge runde Kerne, die sigh in 
der Gef~ssadventitia entwickelt haben: sind blass und entspreehen den Kernen 
von Bindegewebszellen. Plasmazellen finden sieh nicht. Die Gefiisse sind ganz 
zart gebaut. 

Die einzelnen Schichten der RiMe sind gut abgrenzbar. Namentlieh in 
den oberen Schiohten sind die Zellspitzen auch ziemlieh gleiehmiissig marginal- 
w~irts gewandt. 

Die Zellver~nderungen sind im allgemeinen erheblieh geringere als in 
Fall 1, doch deutlieh~ aueh Untergang yon Ganglienzellen ausser Frage. Am 
besten erhalten sind dieBetz'schen Riesenpyramidenzellen, die z. T. neben gut er- 
haltenem Kern, auch noch ganz gate Nissl-KSrperbildung zeigen, w~hrend in 
anderen auoh Mitf~rbung der plasmatisehen Zwisehenbestandteile und des Kerns 
eingetreten ist. Abgosehen yon den Riosenpyramidenzellen sind die Nissl-K5rper 
in den Ganglionzellen grossenteils schlecht zur Darstellung gel~ommen~ Zell- 
degenerationen in streokenweise wachsender St~irke finder man am st~rksten 
wieder in der V. und VI. Sehicht. Viele Zollen zeigen nur Chromatolyso and 
gut erhaltenen Kern, andere sind aehromatiseh, gut get~rbt hat sich nut des 
KernkSrperehen, an tier Stelle des Zellplasmas sieht man hierviel gelbes Pigment. 
SehIiesslieh sieht man aueh ungeformte Zellschatten, die durehaus nicht immer 
von Trabantkernen umringt sind. An anderen Zellen sieht man Yerkleinerung 
nnd Auskorbung des Randes mit starker Trabantkernvermehrung~ doch sind 
die (ohronisehen Plasma- and Kern-)u nieht mit denen in Fall 1 
zu vergleichen. In dor u Sehieht sieht man auch streifenfSrmigo VerSdungen~ 
die nieht allein ant die eindringonden Markradien zu boziehen sind~ denn man 
sieht hier oinige stark ehronisch ver~nderto Ganglienzellen mit Trabantkernen 
and H~iufehen yon Gliakernen wahrseheinlieh an Stelle untergegangener Ganglien- 
zellen. Die Gliakerne haben teilweise vermehrtes graues Plasma. In den Ge- 
f~ssw~nden teilweise reiehlieh griinliohe und basophile seholligeAbbauprodukte. 
Einige Gl i ake rne  im Mark und in dot Umgebung yon Ganglienzellen in 
Degeneration, besonders bless gefiirbte Kerne oder verkleinerte unregelm~ssig 
geformte bruohstiiekartige Kerne mit einigen dunkelblauen Granulis~ vo'n etwas 
Plasma umgeben. 

Neurofibrillenprfiparate ergeben hier keine sehwereren interzellnliiren Aus- 
fallsersoheinunge% Wenn auoh die tangentiale Fibrillenentwicklu, ng auffallen4 
dfinn ist. Entspreehend dem Nissl-Bild sind intrazellnliir die Fibrillen am 
besten in den Betz'sehen Riesenpyramidenzellen erhalten, wenn aueh einzelno 
ein. abnormes korbartiges Wabennetz in einem Tell tier Zelle zeigen. In den 
andern Zellon ist ilie Fibrillolyse z. T. starker, in manehen fehl.en die Fibrillen 
vSllig. 

b) In dot h i n t e r e n  Z e n t r a l w i n d u n g  sind die Yerh~ltnisso fast ganz 
gleiehartig (u tier Degeneration in u Sohicht~ Gliakernvermehrung 

1) F~rbungon wio bei Fall 1. 
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uamentlieh aueh am Rande einiger kleiner Gef~sse stark~ leiehte Ver5dungen 
in VI. Schieht~ Degeneration nieht sehw~aher als in vorderen Zentren. Nirgends 
finden sieh (bei Plasmazellf~rbung) in der Rindo Plasmazellen. 

c) S t i r n h i r n .  Aueh hier ist die Degeneration der oberon Schiahten 
gering, diejenige der V. Sehicht deutlieher, am st~irksten in der VI. Sehieh~. 
Hier findet sieh ste[lenweise aneh ,ZellverSdung"~ allerdings uur in geringem 
Mass. Die Ver~inderungen entsprechen im allgemeinen den ersten B15eken, 
akute und chronisehe Zellver~inderungen~ ]eiehte architekturale StSrungen 
kommen vor~ die Vermehrung der Gliabegleitke~ne derGanglienzellen ist grSsser 
als in der Zentralwindung (in dieser hingegeu ZellverSdung anscheinend be- 
deutender). Aueh bier viele grfinliche Abbauprodukte in Gefgsswgnden. Be- 
merkenswert ist die unregelmiissige Verteilung der Zellentartungen~ neben gut 
erhaltenen Zellen schwer vefiinderte. 

An einzelnen Stellen des Stirnhirns machen dieAlterationen (insbesondero 
erkennbar an der besonderen Menge der Gliakerne um Ganglienzellen und an 
Gefgssw~nden) einen noeh st~rkeren Eindruck als in der Cent. ant. 

d) S e h e i t e l l a p p e n .  Aueh bier ist die Pia mater ziemlich betrgchtlieh 
verdiekt~ die Zellen bestehen haupts~ichlich aus spindligen Bindegewebselementen) 
doeh kommen aueh l~undkerne vor~ ausserdem aueh hier sehon ziemlieh zahl- 
reiche gelbliche und grfinliehe Abbanprodukte. Die Pia liegt dem Him dicht 
auf. Bereits in der Molekularsehieht ziemlieh viele Gliakerne. Zellarchitektonik 
im allgemeinen eine ziemlich gute~ doeh ist die Stellung der Zellspitzen yon 
der III. Sehicht aus namentlieh keine ganz regelm~issige~ aueh sind Sehicht der 
grossen Pyramydenzellen und lnnere KSrnerschieht nicht ganz rein voneinander 
trennbar. Die Zellver~inderungen sind nieht viel geringer als in den vorher 
beschriebenen Rindenteilen~ aueh abgesehen you ,akuten Zellsehwellungen"~ 
finden sich starker ver~nderte Zellen mit Vermehrung des Pigments und vSlliger 
Zellzerfall in der I I I ,  der V. und u Schieht~ die Vermehrung der Gliakerne 
ist deutlieh am st~rksten in der u und u Sehicht~ auch im subkortikalen 
Mark findet sieh Vermehrung' der Gliakerne namentlieh an  den Gefgssen~ wenn 
aueh nieht in demselben Masse wie im Stirnhirn. ZellverSdung in VI. Sehieht 
entspricht etwa Stirnhirn. 

e) Im Gyru's u n e i n a t u s  sind die Ver~nderungen zwar geringer~ aber 
noeh deutlieh. Eine grSssere Reiho yon Zellen im Unzinatus wie in der 
Ammonsformation zeigt deutlieh chronisehe Veriinderungen~ sehr sehmale Zell- 
reihen~ ovale stark tingierte Kerne~ leiehte Metachromasie des diffus gef~irbten 
Zellplasmas~ Mitfiirbang der Forts~itze~ namentlich der Spitzendendriten. Ver- 
mehrung der Gliatrabantkerne im Hippokampus. Eine zweikernige Gang- 
lienzelle. 

f) In tier Calcal"ina sind die Vergnderungen geringer als in frontalen 
Partien~ aber noeh feststellbar. Keino Zellverminderung. 

g) Nucl.  e a u d a t u s .  Die Vergnderungen sind auch hier viel geringel, 
als in Fall 1, abet doch noeh bedeutend~ in den einzelnen Regionenversehieden) 
am stiirksten in oralen Partien. Chronisehe Zellver~inderungen trifft man bier 
besonders in typiseher Gestaltung~ aueh zerfallende Zellen~ die v0n vielen G!ia- 
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zellen belagert oder bedeckt sind. Hier zeigen auch vielo Kerne schwere Ver- 
~nderungen, ganz naoh dem Rand: in relativ vielen Zellen auoh ziemlich 
gross% z.T. konfluierende gelbliehe odor griiulich gef/~rbte Vakuolen. Ausserdzm 
sieht man in andern PaJ:tien des Kerns aber auch viele Ganglienzellen~ die 
~iusserlich nooh ziemlieh regelm~ssigo Konturen und wenig verfinderten Kern 
haben, aber keineNissl-KSrper mehr haben~ aehromatiseh odor fast aohromatisoh 
sind und statt dessen im Plasma viele kreisrunde grfinliche odor auoh meta- 
chromatisch violett gef~rbte Granule: z. T. An Anh~iufungen aufweisen. Die 
Zahl der Gliakerne ist im alAge'meinen bei weitem nieht so gross als in Fall 1. 
Dennoch lehren Vergleiehspraparate mit gesunden Schnitten aus gleiohen 
Caudatusregionen, dass im ganzen eine b e t r ~ c h t l i c h e  Minderzahl  an 
GanglienzelAen bei H. besteht. So finden sieh auf gleiehdieken (20 #) Sehnitten 
in 5Immersionsgesichtsfeldern bei H. 38, im Vergleiohspr~parat 66--67 Ganglien- 
zellen, auf andern Sehnitten sind die Differenzen noch grSsser, in einzelnen 
Partien soheinen die Zellen ganz ausgefalien zu sein. 

h) L insenkern .  Hier sind die Ver~nderungen wenigstens an manehen 
Stellen noeh schwer, er als im Kaudatus. Sehon bei sGhwaeher VergrSssorung 
sieht man, dass die Zahl der Gliakerne eine stark vermehrte ist (auch wenn 
man ganz abstrahiert yon den auoh in normalen Kernen auffindbaren, je nach 
der SchnittriGhtung mehr s~reifen- odor h~ufehenartigon Gliakernansammlungon, 
die den dutch den Kern ziehenden Markstrahlen ontspreGhen). Boi starker Ver- 
grSsserung erkennt man neben Sehrumpfungsvorg~ngen viol chromatisGhe 
Ganglienzellen mat griinliehen AbbaukSrnehen und ganz schattenhaften Zellen, 
aueh ist dAe Zahl der Ganglienzellen offenbar steUenweise stark vermindert. 
Andere Stellen sind besser erhalten. Des Plasma der Gliazellen ist viel- 
fach deutlioh, auch in dot Umgobung der GAiakerne sieht man gr~inliGhe Abbau- 
kSrnehen. An einigen Gefassen periadventitielle l~undzeiien mit reichliohem 
PAasma und kleinem dunklem Kern. Sonst Gefiisswand im allgemeinen unver- 
gndert. Merkwiirdigerweise sieht man an einem Gef~ss eine kleine extravasale 
Leukozytenansammlung, die einzige im Gehirn nachweisbare (Deutung s. unten). 

i) T h a l a m u s  opt ieus.  Die Ver~inderungen sind goringer, in vorderen 
Partien noeh starker ale im Pulvinar. Die Zellen sind in ihrer Form moist gut 
erhalten bzw. gesohwellt: auch der Kern ist gut erhalten.' Die NisslkSrper- 
bildung ist an den moisten Zellen night mehr erkennbar, nut in vorderen 
Partien finder sieh an manchen Zellen wabige Anordnung des Plasmas mit 
gelbliehen Einlagerungen, Am Pulvinar mehr Zellen mit verschieden gef~rbten 
(z. T. basophilen) KSrnchen; auch in den Gef~sswanden und periadventitienen 
Gliazellen solehe Abbauprodukte. Die Zahl der Trabantkerne aur wenig ver- 
mehrt. Keine ausgepr~gten L~ieken des interzelluliiren NeurofibrilAennetzes, 
intrazollul~re Vergnderungen z. T. sohwer his zur vSlligen Fibrillenleere. 

k) g e g i o  s u b t h a l a m i c a .  Die Zellen des Corpus  Luys  zeigeu aus- 
gosprochene sehwere Ver~nderungen (sc'hweror als im PuAvinar). Sehr viele 
Zellen sind gesehrumpft, ohr0nisoh ver~ndert, ink1. des versehmiiAerten und 
unregelm~ssig gestalteten dunklen Kerns. Herdweise sind die Ver~ndorungen 
verst~rkt. Manehe Zellen sind iibers~t yon Trabantkernen: his zu 8 liegon an, 
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fiber und in den Ze]len~ die nieht besonders gross sind~ andere Zellen sind 
achromatisch~ einzelne Zellschatten l~ommen vor. Aucb verSdete KernsteIlen 
liegen vor~ im allgemeinen scheint allerdings die Zahl der Zellen nlcht 
ver~ndert. 

Viel besser erhalten sind die auf gleiehen Schnitten liegonden Zellen des 
Corpus  mami l la re .  Die Zellen von mittlerer GrSsse bis zur GrSsso grosser 
Pyramidenzellen~ zeigen wohl akute Ver~inderungen~ aber meist guto Form~ 
gute Erhaltung des Kerns~ geringe Vermehrung der Trabantkerno. E inze lno  
Zellen chronisch veriindert~ auch einzelne Zellschatten. Das Ependym ist hier 
oinschichtig~ Zelle liegt neben Zelle~ pathologischo Ver~nderungen be- 
stehen nicht. 

Die Zellen in der Subst .  n ig ra  sind last alle gu t  erhalten and fret yon 
Trabantkernvermehrung. Nut einige sind akut gesohwollen and zeigen auch 
vereinzel~ st~rkere Zerfallserscheinungen~ diese Zellen entbehren aueh des 
~normalen" in den gut erhaltenen Zellen reiehlichen Pigments. 

Nuc leus  ruber .  Hier sind die Verg~nderungen wieder~ sowohl was die 
Zellalterationen als die moist reeht erhebliche Vermehrung der Gliakerne an. 
betrifft, wieder schwerer, aueh das Plasma der Trabantgliakerne ist z. T. er- 
heblich gefiirbt. Chronische Ver~nderungen, hchromasie und Zerfall des Zell- 
plasmas sieht man namentlieh an den kleineren Zellen des Kerns. 

1) K l e i n h i r n r i n d e .  Keine grsberen Ver~inderungen. Purkinje'scho 
Zellen zeigen nur akute Ver~nderungen; bemerkenswert ist, dass die Purkinje- 
sehen Zellen vielfach niebt der KSrnerscbieht aufliegen, sondern yon kleinen 
Ganglienzellen der granulierten Schieht z. T. noch umgeben sind. 

m) Rfickenmark ebenfalls ohne grSbere Ver~nderungen. An Ganglien- 
zellen akute Schwellnngserscheinungen. An Hinterhornzellen loiehte Vermeh- 
rung Con Gliakernen. In der weissen Substanz aneh keine VerSdung. Das 
Plasma einiger zwischen den ~Marksehoiden liegenden Gliazellen ist etwas 
vermehrt. 

2. Glia. In der Rinde ist an ~Ranke"-Pr~paraten der snbpialo Rand- 
santo schwach verdichtet~ in dieser Verdiehtungszone ziemlich viele Gliakerne. 
]n der Moleknlarsehieht der Rinde ein feinmasehiges Gliafibrillennetz; die 
eingestreuten Gliakerne haben z. T. re ieh l ieh  Plasma mit vielen sehr k[einen 
dunkelblauen ,,fibrinophilen" Granulis. In den tieieren Rindenschiehten (z. B. 
des Stirnhirns) fehlen die Gliafibrilten 7 dagegen treten in den tiefsten 
Schiehten~ insbesondere in tier N~he der Markleiste deutliehe Spinnenzellen 
mit etwas Plasma und teffweise deutlioher VergrSberung der Fibrillen auf. In 
der Markleiste ist die Zahl der Spinnenzellen offenbar stark vermehrt. Be- 
senders deutlich sind die Spinnenzellen in den tiefen Rindensehiehten auf 
Pr~paraten~ die nach der C ajat 'schen Gold-Sublimatmethode dargestellt sind~ 
zu erkennen. (Gegenfiber Nbrmalpr~paraten ist die Vermohrung der Glia- 
fibriilen dentlieh.) Besonders ist auch genau zu sehen~ wie als Trabantkerne 
um Ganglienzellen herum Gliakerne liegen~ duroh deren diinnen Plasmahof 
Fibrillen ziehen~ welohe die Ganglienzelle entlang ziehen, sic zu umsehnfiren 
seheinen. In den Ganglienzellen selbst sieht man bet Viktoriablauf~rbung 
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z. T. each blaue KSrnchen. Das Giianetz ira Mark ist ira allgeraeinen fein, an 
Gef~sson stel[enwoise verdiohtot, die Zahl der Spinnenzellen im Mark ziemlieh 
erhoblioh. Hior sieht man nun bei dor yon Alzhe imor  raodifizierten Mallery- 
f~rbung, dass wohl die meisten Gliazellen im Mark nut wenig Plasma ohne 
Forts~tzo haben~ daneben einige auch raehr Plasma ohno siehere araSboide 
Umbildung~ aueh kloine Synzytien yon 2 Kernen und geraoinsaraera Plasmahof 
urageben~ anmanehea plasmareiehen Gliaze~len ist der Uebergang in Fibrillen 
deutli~h zu sehon~ auoh zu sehon~ wie einigo besonders derbe Fibrillen zu den 
Gef~ssw~nden ziehe% bei andern die ,Sopiaforra"~ duroh grebe Fibrilleu 
deutlich. Endlich sieht man ve re inze l t e  Zollen im Mark rait rei~hlicherem 
Plasma (ohne Mothylenblaugranula), des mit seinen Ausliiufern Aehsenzylinder 
umspannt, odor direkt pseudopodienhafte Forts~tzo hat. Offenbar sind dieso 
eohten amSbeiden Gliazellen solar selten. In der Hirnrinde sieht man unter den 
Gliazollen moist ganz plasma~/rme, nur wenige Trabantkorne~ die etwas 
plasmareieher sind. 

Starker ist die ventrikul~re subependym~re I~andglia bier im Thalamus 
opticus (wie auf P~ankepr~paraton und auch bei S~urefu~hsin-Lichtgrtinf~rbung 
zu sehen ist). Die Schiohtung der Randfibrillen ist eine sehr vers~hiedene; 
neben parallelera ttorizontaivorlauf und Netzstruktur finden sieh stollenweise 
auch pall[sadenhaft senkreoht nebeneinander stehende Fibrillen, raeist zarte, die 
yon oinigon grSberen gleichsara gestfitzt werden, in den ].~'ibrillenraaschen liegon 
zieralich zahlreiohe Gliakerne. Die Gliaverdiohtung ist am Rande des Seiten- 
und des II[. Ventrikels etwa gleiehstark. Aueh in der Substanz des Thalamus 
finden sioh raehrfach gliSse VerdiChtungsstreifen, wean aueh in relativ geringer 
Menge des Mass der norraalen Mengo yon Fibrillen im Thalamus (cfr. die 
Bilder ira ,,Weigert"-Atlas) fibersteigend. Filzartige u 
komraen am P~uade einiger Gefiisse ver. In grossen Partien des Thalathus ist 
des Gliafibrillennetz dfinn. Imraerhin kann man beider ,,Cajalf~rbung" er- 
kennen, dass (im raedialen und lateraIen Thalarauskern) die Zahl der Spinnen- 
zellen eine bedeutende ist (selbst bei Ok. 4, Irate. 1/12 an raanehen Stellen 12 
und raehr ira Gesiohtsfeid). Des Plasma dieser Zellen ist goring, ,doch kann 
man aueh hier gut erkennen, wio die Fibrillen raitunter zangenartig die 
Ganglionzellen urafassen. Ira Nuel. lontif0rrais ist die zahl dot Spinnenzellen 
auch vermehrt (vgt. hbb. 8). Ira Riiokenraarksquersehnitt (Zervikalraark) ist bei 
Ca]alf~rbung die Glia nicht krankhaft ver~udert, ira besonderen sieht man im 
Mark zwisehen den gut zum u koraraenclen Markseheiden nur ein ganz 
zartes Fibrillennotz~ etwas starker ist die Gliose und die Zahl dor Spinnen- 
zellen nut am Randsaura und an vereinzelten Stellen im Mark. Die Breite tier 
Markscheidenquersehuitte '(aueh benachbart liegender) ist eine auffallend ver- 
sohiedone. 

3. A b b a u e r s c h e i n u n g e n .  Es ist beroits mehrfach bisher auf das 
Auftreten reiehlicher granulator und scholliger Abbauprodukte in Ganglien-~ 
Gila- und Gef~sswandzellen in tier Rinde und zentralen Ganglion hingewiesen 
worden. Hior sollen noch Angaben folgen ,fiber Ergebnisse der Herxhoiraor- 
sehen Scharlach-Fettf~rbung. Eine starke u dos Fottpigments kant 
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man namentlioh an grossen Partien des Thalamus und Linsonkerns~ weniger 
im Caudatus feststdlen. In einor grossen Reiho yon 6anglienzollen, die ver- 
grSssert~ ,,ges&wollt" sind~ sieht man die Fottansammlungen nicht nur am 
Boden dor Ganglienzellen, sondern auch in saokartigen Anschwdlungon an 
den sdtliohen Partien der Zellen in Form von fdnen roton KSrnohon und grS- 
boron diffusen rot gefgrbten knsammlungen. Bis zu a/4" des Zdloihs kann yon 

Abb. 8. 

dieson Produkten angeffillt sdn. Auch in den Gofgsswandzellen finder man 
moist feino rote KSrnohen~ voreinzolt auch grSbore knolligo Fotteinlagerungen 
und noch seltenor grosse adventitidle mit Fort gefiillte KSrnohen~dlon. 

In der IR, indo ist die Zahl tier Zellon mit Vormohrung des Lipoids im all- 
gemdnon eino viol g eringero, dooh finden sich auoh Gofiisso mit reiohliohon 
KSrnehonzdlen, die rote Fettsehollon und Vakuolen onthalten. 

4. Die Gef~tssolastika ist an den moisten Gof/~sson in l~indo~ grossen 
Ganglion und Rtiekonmark unvorgndort, nur an oiner Arterie an der Pin findet 
sich eino Vordoppelung der El. int. eino Strocke walt. 
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5. M a r k s c h e i d e n .  Diese werdesL wieder in der Hauptsaehe auf grossen 
frontalen Serienabsohnitten dutch die eine Hemisphere geprtift. Auf klcinen 
Blacken cler Rinde, die zu feineren Untersuchungen gef~rbt wurden~ sieht man 
vor allem eine sehr mangelhafte Entwicktung der Tangentialfasern, in der 
vorderen Zentralwindung noch etwas dichtere Entwioklung als in davor ge- 
legenen Partien des Stirnlappens. Auch die Supraradi~rschioht ist, auffallend 
d~irftig. Sonstige Vergnderungen yon geringerer Deutliohkeit. 

Auf den Seriensehnitten sieht man folgendes: 
Auf den Stirnhirnschnitten ist der Befund abgesehen yon der ziemlich 

starken Atrophic der Windungen normal. Die Seitenventrikel erweisen sich yon 
vornherein als ziemlieh erweitert. Es besteht aber nirgends Ependymitis 
granularis. Die arehitektonischen Verschiebungen yon Fall 1 sind hier nicht 
so entwiekelt; doeh entwickelt sieh der Kopf des Caudatus etwas zu welt naeh 
hinten, niimlich erst hinter den kaudalsten Pal'tien des Balkenknies. 

Auf den folgenden Sehnitten zeigt sich auch in diesem Falle die Atrophic 
des Nucl. caudatus: doch nicht in demselben Masse wie in Fall 1. Die ventri- 
kul~re Flg.che des Caudatus ist zwar leicht konvex: l~isst abet die starke normale 
buckelfSrmige VorwSlbung des Kopfes in dam Seitenventrikel vermissen. Die 
grSsste Breite des Caudatus (in derselben Weiss wie im vorigen Fall ge- 
messenJ betr~igt hSchstens 6 mm (in Normalpr~paraten 8--10 mm und mehr). 
Die Atrophic ist im ganzen noch etwas stgrker als die Atrophic der ginden- 
windungen. Degenerationserscheinungen in den Kapselpartien sind bier nicht 
deutlich. Dis Biindel des Fascie. oecipitofrontalis sind wieder etwas aufge- 
hellt e doch nicht degeneriert (vgl. die leiehte Differenzierbarkeit auf Normal: 
pr@araten). 

Auf den kaudaleren Sehnitten sieht man e dass die Atrophic des Candatus 
relativ gering e jedenfalls vial geringer ale in Fall l ist e und dass der Linsen- 
kern gut e auch in normaler Keilform hervortritt, also auch ganz anders ale in 
Fall 1. Der Temporallappen gewinnt aueh bier erst etwas welt hinten An- 
schluss an das iibrige Hirn. Die Erweiterung des Seitenventrikels ist geringer 
als im Vorderhorn. Ueberall zeigen die Gefiisse der Hirnsubstanz normalen 
Bau. (Die topischen Beziehungen zwisehen StreifenkSrper e basalen Stirnhirn- 
liippchen, Subst. perf. anter, e Commissura anter, usw. entspreehen im wesent- 
lichen Normalverhiiltnissen.) Der vordere Schenkel der inneren Kapsel ist sehr 
breit. Auf diesem Schnitt ist auch zu sehen, dass die Atrophic des Schliifen- 
lappens und Inselrinde im wesentlichen der de~" vorderen Zentralwindung ent- 
spricht. Ferner sieht man e dass hier bereits eine ansehnliche Ansa peduncularis 
(-~- lentieularis) in Entwicklung ist e z. T. deutlich aus den Marklamellen des 
Linsenkerns sich entwickelnd. Das Putamen ist viel breiter als in Fall  1 e 
aber doch noeh etwas schmaler als auf normalen Bildern e auch bier kein 6tat 
marbr6: keine Degeneration der Fasern. Auch auf weiteren Schnitten bemerl~t 
man~ dass die Ansa lentioularis sehr kr~ftig ist. 

Auf den noch welter kaudalwarts liegenden Schnitten finder sioh nicht 
nut die Entwicklung des Thalamus opticus krgfftig~ sondern auch die sub- 
thalamischen Gebilde sind alle gut entwickelt, lnsbesondere sind Fascic. 
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lentieularis und thalamieus kr~iftig~ auoh das Corpus Luys zeigt keine sichere 
Atrophic und seine Zellen sind nioht sieher vermindert (s. den Befund der 
Zellpr~parate). Ebenso verh~lt es sich mit dem Nucleus ruber (der quer abge- 
trennt ist) und seiner Faserung. Alle weiteren Schnitte geben keinen sieheren 
pathologisehen Befund~ nur sieht man~ aufgrossen Gieson-Priiparaten~ dass 
yon der Vermohrung der Gliabegleitkerne~ die im Thalamus z. B. deutlieh ist~ 
selbst das Corpus genieulat, later, nicht verschont ist. 

Ki iekenmark .  Es bestehen keine Degenerationon der hinteren Wurzeln 
im Halsmark. Die einzigen pathologisehen Befundo bestehen in einer Yer- 
diokung des subpialenRandsaums~ einerVerbreiterung dor dieBiindeltrennenden 
Septen und leiehten diffusen Markschoidenausf~illen~ die bier bosonders in 
beiden Seitenstr~.ngen~ aber nicht auf die Pyramidonbahn beschr~inkt~ sondorn 
vet allen Dingen in den dem Rando nahen Partien diffus auftreten. Im Dorsal- 
mark ist dieser Befund ein ganz identischer. Die Clarke~schen S~ulen sind gut 
erhalten. Im Lendenmark ist diese Rarefikation der marginalen Vorderseiten- 
strangzone etwas verst~rkt~ nut einige extramedull~ire Bfindel hinCerer Wurzeln 
sind zu stark entf~rbt (partiell degeneriert). 

In der Medulla oblongata pnd Br/ioke keino Herde, aueh Bindearme gut 
orhalten. 

Fa l l  3. H.S.~ Ehefrau, 28 Jahr~ alt. Die Pationtin wird nur yon einem 
entfernt Bekannten in die Klinik gebraoht~ oine siehere Anamnese ist wegen 
dot VorblSdung der Kranken nieht mSglieh. Nach der Anamnese, die yon dem 
Bekannten gegeben wird, sell sio seit .vielon Jahren: mindestons 6 Jahre, 
Zuokungen in den Gliedmasson haben~ aussordem kindiseh und sehr besehr~nkt 
soin. Sic selbst maeht einen stark domenten Eindruek; sie ist stumpf~ steht 
odor sitzt immer auf einem Fleeke, hat mitunter triebhafte Unruhezust~nde und 
verweigert die Nahrung. Sic ist Analphabetin nnd kann nur Wenige und dill'f- 
tige anamnestische Notizen geben. Sic selbst sagt, dass sio 4 Kinder gehabt 
hat, die alle gestorbon sind, und dass sic als Kind Sehmorzon in alien Golenkon 
gehabt h~itte. Vor 6 Jahren, als die Zuekungen anfingen~ bat sic angeblieh 
auch wioder Sehmerzon gohabt. Ob diose hngabe zutrifft~ ist bei der Demenz 
der Krankon nieht feststollbar. 

Die kSrperliehe Untersuchung ergibt ehoroatisohe Zuekungen in der Ge- 
siohtsmuskulafur und in siimtlichen Extremit~iten~ in den Beinen namentlieh 
beim Gohen. huch die Spraehe ist ehoroa~iseh vofiindert. Sic kommt~ naeh- 
dora sic am 20. 7. 18 aufgenommen war, am 5. 11. zum Exitus~ naehdem sic 
kSrperlich sehr verfallen war. 

A u t o p s i e b o f u n d :  Dura mater o.B.~ Pia mater an einzelnon Stellon 
leieht weisslioh verdiokt, basalo Gef'~sso zart, die Hirnwindungon zeigen im 
ganzon eine leichteAtrophio, dooh kann man nicht behaapten, dass die Zentral- 
windungon besonders atrophisch sind~ auoh fohlen abnorme Furchungon in tier 
Zentralwindung. Die Ventrikel sind m~issig erwoitert~ die Vontrikeloberfl~r 
zeigt keine Granula~ionen, auf dora Frontalsehnitt erkonnt man sehon makro- 
skopisch don hoehgradigon Schwund des Nucleus caudatus. Die griissto Breito 
dioses Kerns betrggt wieder nur knapp 4 mm (boi oinor Gosamthemisph~iren- 

Arehiv f. Psychiatrie. I~d. 63. Heft  1. 
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breite yon 5~7 cm). DieVorwSlbung des Caudatuskopfes in den Ventrikd hiuein 
fehlt vSllig. Aueh eine Atrophic d~s Nucleus lentiformis ist schon makroskopisch 
auf Querschnitten deutlich, dagegen der Thalamusopticus anscheinend nioht 
verkleinort~ nirgends ist es zu Erwe, ichungon gekommen. Gesamthirngewicht 
1120 g. 

Die histologischeu Ve~'gnderungeu kSunen bier kurz zusammengefasst 
wiedergegeben werden~ da sic im wesentlichen denen der ersten beiden Fiille 

�9 entsproehen. 
Die Zellpri~parate dor Ilirnrinde erweisen auch hier, dass die Zdlsohiehten 

erhalteu 7 die degenerativen Zellalterationeu in don tiefen Sehiehten, namentlieh 
der sechsten, vial ausgeprggter als in den oberen sin& Immerhin finder man 
im Stirnhirn auch sehon in den oberon Schiehten der kleinen und mittleren 
Pyramidenzellen chronisohe Yergnderungen mit wabiger Plasmaumgestaltung 
und Kernveritnderungen. Besser erhalten sind die grossen Pyramidenzellen. 
Fleckweise uioht reihenartigeYeriidungeu nur in der VL Schicht. Starke regio- 
ngre Oifferenzen des ZerstSrungsprozes~es unverkenubar. Die Art der hlteratiouen 
ist recht versehiedenartig, ehronische sowie kuflSsuug des Zdlplasmas bis zur 
vSlligeu Schattenbildung kommen'vor. Die degeuerierenden Zellen haben z.T. ,  
aber nieht all% Trabautkern% die z. T. auch im Nissl-Bild reichlich Plasma 
haben und sieh mit diesem in die ZeUe einzubohren seheinen, im allgemeineu 
ist die Zahl der Gliakerne kdneswegs so hoehgradig, als in Fall 1 and 2. Das 
geibe Pigment ist in manehen Gauglieuzdien vermehrt," auch in Gefiisswand- 
zellen etwas gelbes Pigment. Die vSllig schattenhaft destruierten Ganglien- 
zellen~ die man him' und da fiadet, kSnueu ganz frei yon Gliakernvermehrung 
sein. Nauche Gef~tsse siud stark gewunden~ im iibrigen sind die Gef~sse nicht 
besonders vergndert, n u r  siud manehe Kapillaren infolge Sehweliung yon 
Endothelzr etwas verdickt. Differenzen zwisohen Zentralwindungen and 
Stirnlappen sind unwesentlieh~ dagegen im Hinterhanptslappen wesentlieh ge- 
ringere Vergnderungen. Hier ist die TigroidkSrperbildung leidlich gut in vielen 
Zellen, die Kerne sind meist unveriindert~ die Trabautkerne nicht vermehrt. 
Nur einzelne Zellen sind stiirker zerfallen. Schwer siud auch die Ganglienzell- 
ver~tnderungen in dorsalenPartien des Nucleus caudatus und in manchenPartien 
des [utamens~ wenn aueh im letzte[en nicht ganz so stark. Besser erhalten sind 
die grossen Zellen des Putamens, ferner die Zelleu im Globus pailidus und in 
den ventralen Gebieten des Caudatus bzw. der ventral yen tier iuneren Kapsel 
geiegeuen graueu Briicke zwisehen Caudatus und Linsenkern. Welt geringer 
sind die Zellvergnderungen in verschiedenen Schnitten aus Briieke und Medulla 
cblongata. 

Die Verguderungen tier Glia wurden bier besonders am Corpus striar 
untersucht. Hier(imNucleus caudatus)erkennt man aufSgurefuchsin-Liehtgriin- 
Prii, paraten, dass ein grosset Tell der Gangiienzellea degeneriert ist. Das Ge- 
webe besteht grossenteils aus einem hellgriin geNrbten~ schmalen, netzigen 
Plasma~ in welches grosskernige Gliazellen mit einom oft roeht massiven~ griin 
gefgrbten Plasma eingelagert sind, aus dem iiberaus kritftige, rot gefiirbte Glia- 
biisehel in die Umgebung ausstrahlon, so dass sepiaartige oder seesternartige 
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Bildungen entstehen. Auch mehrkernige Zellen dieser Art sind nicht selten; 
derbe Ffissohen wcrden yon dieseD Zellen an die Gef~sse gesandt. Einzelne 
plasmareiahe Gliazellen sind ohae Fibrillen~ ausserdem sieht man Gliakerne7 
die nackt im Retikulum liegen. RoteGranul~ in manchen Gliazellen sind kleiner 
als die von Alzhe imer  abgebilde~en fachsinophilen Granula. Nttr im Mark 
sind noch vereinzelte amSboide Gliazellen deutlich. Auch bei Viktoriablau- 

Abb. 9. 

f~rbung~ die im Paraffinschnitt auch nach Fixierung mit Chromessigs~ure gut 
golingt~ finder man die zahlroichen faserbildonden~ plasmareichen Gliazellen 
raft grossem Kern~ vo~ denen viele grobe Fibrillen hirsohgewoihartig an die 
Gof~sse senden (vgl. Abb. 9). 

Sefiensohnitte zur Markscheidenfgrbung warden durch das Gebiet der 
zentralen Gangliea und kaudalero Gebiete angelegt. Im Stirnhirnmark keino 
Alteration. Besonders stark ausgesprochen ist auch hier die sehr starkeAtrophio 
des Nuoleus caudatas, dessen gr5sste Breite nicht viel mehr als 31/2 mm betr~igt. 
DieVorwSlbung des Kopfes in den Ventrikel fehlt fast ganz. Auf etwas kaudaler 

5* 
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gelegenen Teilen des Caudatuskopfes hat sich dicht unter der Ventrikelfl~,ehe 
,fine Zyste yon liinglicher Form entwiekelt~ deren Wand, wie auf Gieson-Priipa- 
~aten zu sehen ist~ aus leicht gewellten, bindegewebigen Fibrillen besteht. 

Aber nicht die gauze Caudatusregion ist gleiohm~ssig atrophiert. Nament- 
lioh auf den oralw~h'ts golegenen Teilen des Caudatus ist deutlieh die starke 
Atrophie des ,gopfes" zu erkennen~ w~hrend die ventralen Partien, die am 
ventralen Kapselende die graue Verbindungsbriicke zwisohen Nucleus eaudatus 
and lentiformis darstellen~ besser erhalten sind. Infolgedessen wird die ventri- 
kul~re Begrenzungslinie gauz abnorm gestaitet. Diese Linie ist nieht oben 
stark konvox, wie auf nomalen Pr~paraten. sondern leicht gewellt mit einer 
besonders hervortretenden leiohteu Konvexit~t in medioventralen Partien des 
Kaudatus. Der Linsenkern zeigt eine leiohtere Atrophie, es fehlt in oraleren 
Partien die dorsolaterale u der ttShepunkt des peripheren Begren- 
zungsbogens des Linsenkerns ist in ventrolaterale l~artien gertiokt. [m vorderen 
Sehenkel der inneren Kapsel sind nur auf oralen Sehnitten einzelne sohr~ig 
hindurchziehendeBtindel degeneriert~ ausserdem sind aber im vorderen SchenkeI 
iiberall einige quer getroffene Bfindel in dorsalen Etagen der Kapsel in der 
N~he des Kaudatuskopfes entfiirbt. Diese regelm~ssig gefun denen ,fieekfSrmigen~ 
Degenerationen finden sioh in den ventralen Partien~ die allerdings in der Diffe- 
renzierung ziemlioh welt gehen~ nicht. Recht kr~ftig~ aber z.T. aufgehellt 
sind die li~ngs verlaufenden Biindel am medialenRande der Kapsel im Caudatus- 
gebiet~ die naoh unten strahlen und ventral in die Kapsel eintreten. Sonst; 
keine Fasordegenerationen. Kein Etat marbrd der grossen ~anglien. 

Die Ansa lenticularis ist leidlich entwickelt, spiirlich scheinen besonders 
die aus dem Schl~ifenlap'pen kommenden Bfindel der Ansa peduncularis~ zu 
sein. Die kaudalen Partien des Linsenkerns zeigen keine nennenswerten Atro- 
phien. Man erkennt deutlioh nach d~m Yerschwinden der eigentliohen Ansa~ 
wie kr~ftige Querfasern aus dem Globus pallidus durch die ventralen Kapsel- 
abschnitte in den Thalamus eindringen und einen diinnen Faseieulus lentiou- 
laris bilden~ der wohl etwasldiinner ~st als in normalen Yergleiehspriiparaten, 
abet" keine Degenerationserscheinungen zeigt. Im Corpus Luys und dem roten 
Kern ist keine sichere Atrophie oder Faserdegeneration naehweisbar~ aueh der 
Thalamus optious ist nicht atrophisch. 

Bevor wir in die Besprechung der oben mitgeteilten pathologisehen 
Befunde eintreten~ werden wir uns die Frage vorlegen mfissen~ ob und 
in welchem Masse wir die Berechtigung hubert, die mitgeteilten FMle 
der bekannten chronisch-progressiven~ der sogenannten Huntington'sehen 
Chore% zazurechnen. Diese Frame wird uns schon dutch den mangeln- 

den Nachweis der HereditRt nahegelegt. Immerhin diirfen wir hier auf 
die mangelhaften anamnestischen Notizen in unserem Fall 3 hinweisen~ 
wo wir allein auf die Angaben der schon reeht verbl{ideten Kranken 
angewiesen und uns die Krankheiten der Aszendenz im wesentlichen 
verborgen waren. Ausserdem wird natfirlieh auch bei endogen-konsti- 
tutionellen Erkrankungen, die auf einer abnormen Keimaulage beruhen 
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und vererbbar sind, das Leiden einmal erst bei vorher noch ,latenter ~ 
Heredit~it zum Ausbruch kommen mfissen, wie ja auch yon J e n d r a s s i k  
in seiner vortrefflichen Besprechung der hereditaren Erkrankungen be- 
tent wird. Ob das Leiden in unseren drei Fallen vererbbar war~ wissen 
wir nicht, da eine der Kranken unverheiratet und kinderlos war, im 
zweiten Fall (Fall 2) die Kinder noeh zu klein waren, um schon ,,Hun- 
tingtonzeichen" bieten zu kSnnen~ und im 3. Fall alle Kinder klein ge- 
storben waren. Jedenfalls werden wir aus dem mangelnden Nachweis 
der Heredita~ noch nicht die Berechtigung zur Abtrennung unserer Falle 
vonder  Chorea chron, progress, nehmen kSnnen. 

Schwerwiegender ist der Einwand, dass in zwei Fallen (1 und 3) 
gelenkrheumatische Affektionen mit Sieherheit nder Wahrscheinliehkeit 
der Eutwickelung der Zuekuagen vorausgegangen sind. Dennoch diirfte 
eine Verbindung des Leidens mit der gewShnlichen ~infek~iSsen Chorea 
minor, die ja in seltenen Fallen auch einen chronischen Verlauf nehmea 
kann, nicht angangig sein. Fallt sehon yon vornherein in den beiden 
Fallen mit rheumat~sehen Antezedentien die langsame chronische Pro- 
gressivitRt des Gesamtleidens auf~ ohne das Dazwisehentreten erneuter 
infektiSs-rheumatischer Entstehungsquellen der choreatisehen Unruhe, 
nachdem in dem einen Falle sogar  schon eine Rfickbildung der ur- 
spriinglichen postrheumatischen Chorea-eingetreten war, so wird uns 
doch die Verwandtschaft zur ,echten" ,Huntington"'schen Chorea vor. 
allem dadurch deullich, dass in allen drei Fallen die gleiehe ehronisch- 
progressive Umwandlung des Seelenlebens einsetzte, diese psychotisehen 
Erseheinungen~ die sich gegenfiber den deliranten und amenten Syn- 
dromen bei Chorea minor, den dort vorkommenden Stimmungsanomalien 
und Erseheinungen Wernicke'scher ,Motilitatspsychosen" vor allem in 
einem fortschreitenden Zerfall der PersSnlichkeit~ in progressiver Ver- 
b lSdung aussern. Die genauere Analyse dieser VerblSdung steht hier 
nicbt zur Diskussion; dass sic in allen Fallen gleichartig ist, muss mehr 
als fraglich bleiben; K a t t w i n k e l  aber kann man~ wie schon Lange  
und C u r s e h m a n n  feststellen, sicher nieht recht geben, wenn er die 
Demenz nur als durch den vSlligen Mangel an Aufmerksamkeit verge. 
tauseht ansieht. Solche Pseudndemenzen mSgen gewiss vorkommen, 
bilden aber nieht die Regel; auch die bei der sehweren MotilitatsstSrung 
erkli~rliche Reizbarkeit und gelegentliche Unruhe ,ersch(ipft kcinesfalls 
das psyehische Syndrom. Vielmehr finden wir auch dann, wenn sich 
die Aufmerksamkeit noeh leicht fesseln lasst und die l~eigung sich zu 
besinnen~ zu iiberlegen~ noch leidlich ist, wie in unserem Fall 2, sehon 
schwere Mangel des Gedaehtnisses, der Erinnerungsfahigkeit an alSe 
Daten, Schulkenntnisse usw., der Merkfahigkeit ~ der Kombinationsfahig- 
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keit, oder, wie in unserem 1. Fall% ein vS!liges Zugrundegehen aller 
hSheren ~sthetisehen und ethisehen Gefiihle, ein um so st~rkeres Prli- 
valieren hemmungslosester Egozentrizit~t, einen jahrelang beobachteten 
tierischen Fresstrieb mit unhemmbarer Neigung auf jedes erreiehbare 
Essen sich zu sttirzen, sehwaehsinnige GrSssenideen in iihnlicher Kritik- 
losigkeit wie beim Paralytiker~ alles Erscheinungen, die auf weitgehende 
destruktive Vorgi~nge des Seelenlebens hindeuten. Auch in leichteren 
Fi~lleu wird die Defektbildung wohl immer nachweisbar sein. Umge- 
kehrt kann abet auoh die Demenz gering bei schwerer Erkrankung des 
motorischen Apparates sein (Cursehmann) .  

Die Form der motorisehen Entladungen endlieh unterscheidet sich 
bei unseren Kranken in nichts vonder  bei der Ch. Hunt. beobachteten. 
Man kann H. Vogt nicht ganz reeht geben, wenn er den Zuckungs- 
ablauf bei dieser Erkrankung als langsamer~ trigger als bei Ch. minor 
sehildert, auch bei ausgesprochenen heredit~ir Erkranken babe ieh reich 
yon der Raschheit: der Blitzartigkeit der Bewegungen fiberzeugen kiinnen~ 
eine Kombination mit athetotisehen Bewegungen i~t durehaus nicht 
notwendig. 

Ieh resfimiere: Wit sehen hier in drei Fallen chorea~ische Erkran- 
kungen yon vieljahriger Dauer mit den Kenr.zeichen langsamen stetigen 
Fortschreitens insbesondere der psychischen zur Defektbildung fiihrenden 
Anomalien. Es ist unangebracht derartige Erkrankungen auch dann, 
wenn wir in der Aetioiogie infektiSse Faktoren finden~ einfach den in- 
fekti~isen Choreaformen zuzurechnen~ sie als chronisch gewordene Chorea 
minor zu bezeichnen. Eher diirfen wit dann sehliessen~ dass wir bier 
ein chroniseh-progressives Leiden vor uns haben~ welches nut den An- 
stoss zu seiner Entwieklung durch die infektiSse Noxe erhielt, dass hier 
die urspriinglieh exogene L~tsion des bei der Chorea betroffenen Hirn- 
apparats nur den Boden ebnete ffir die Entwicklung des fortsehreiten- 
den endogenen Leidens~ das dana seinen Verlauf aueh hinsichtlieh des 
topisch elektiven Ergriffenseins besfimmter Hirnbezirke in derselben 
'~eise nahm wie bei der eehten Ch. ,Huntington", dass also vergleichs- 
weise dieselben u zutreffen~ wie beim endogenen maniseh- 
depressiven Irresein~ bei dem die Reaktionen auf psyehisehe lnsulte 
nieht wieder abzuklingen brauehen, sondern sich zu echten manischea 
oder depressiven Sehiiben mit demselben Verlauf wie die rein endogenen 
Attacken entwickeln kSnnen. Wenn man den Ausdruck der Chorea 
Huntington den sieher vererbten Fi~llen reservieren will, so wird 
man als wesensgleiche oder wesensithnliehe Erkrankungen unsere F~tlle 
doch einer umfasssenderen Gruppe der Chorea ehronica progressiva 
subsumiereu dfirfen~ um so mehr~ als der pathologisehe Prozess~" wie 
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vorausgreifend gesagt sei, in unseren Fallen offenbar in allen Haupt- 
punkten vielen der bisher bei Chorea Huntington beschriebenen Befunde 
entspricht, insbesondere fehlen alle entzfindlichen Erseheinungen. 

Entspreehend der Verschiedenartigkeit der Fragestellung~ die sich 
aus der Prfifung der histopathologisehen Natur der Yeranderungen bei 
der ehronisch-progressiven Chorea und der Untersuchung der ffir die 
pathogenetisehe Auffassung der choreatischen Zuckungen wichtigen topi- 
schen Verbreitung des Krankheitsprozesses ergibt, soil hier zunachst 
der histopathologische Befnnd besprochen und erst nacbher die Lokali- 
sationsfrage behandelt werden. 

I. Der anatomische Befund bei der ehroniseh-progressiven Chorea. 

A. Der makroskopische Befund. 
Die zunehmende Entwieklung der histologischen Untersuchungs- 

methoden hat as mit sieh gebracht~ dass dem makroskopischen Befunde 
bei diffusen Hirnkrankheiten nur noeh relativ geringe Beachtung ge- 
schenkt wird. Tatsachlich finden wir ia auch~ wenn wir yon allen 
Herderkrankungen~ schweren (eitrigen~ gummasen~ tuberkulasen) Iniek- 
tionen der Meningen~ Entwicklungsanomalien und etwa dem relativ 
eharakteristischen, wenn auch keineswegs immer eindeutigen Befunde bei 
der Paralyse absehen, oft bei sicher organischen Erkrankungen entweder 
/iberhaupt keine auffallende makroskopische Alteration~ wie sehon bei 
manchen Fallen yon Enzephalitis, oder nur ganz uncharakteristische vieL 
deutige Erscheinungen~ wie Verdickungen der Pi% allgemeine Atrophien~ 
Erweiterung der Uirnkammern usw., al]es Befunde, mit denen wir dia- 
gnostisch recht wenig anfangen kSnnen. 

Die ehronisch-progressive Chorea gehar~ in das Gebiet der Erkran- 
kungen: denen ein oft wenig eharakteristisches Bild zukommt. Wesen~t- 
]ieh ffir das Verst~indnis der Erkrankung als einer schweren organischen 
Hirnerkrankung ist nut das eine, dass die uncharakteristischen Verlin- 
derungen meist reeht betraehtlich und zwar im wesentlichen in die 
Gruppe der A t r o p h i s i e r u n g s p r o z e s s e  zu reehnen sind. DieseAtro- 
phie~ die offenbar you den meisten Autoren im Gehirn gefundeu Wird~ 
kann ungewahnlieh welt gehen, so in dem Fall yon Kiesselbaeh~ 
wo das Gehirn nur 845 g wog~ ebenso war in den eigenen Ffillen~" in 
denen das Hirngewicht (Frauen) mittleren Alters 9707 1110 und 1160 g 
betrug~ die Atrophie auch makroskopisch deut]ich. Aus der Literatur 
erwahne ieh noch Klilpin (Hirngewieht bei einem 43jahrigen Mann 
985g), Oppenhe im und Hoppe,  die yon Atrophie der Hirnrinde in 
ihren zwei Fallen~ K r o n t h a l  und Kalischer~ die yon einem unge- 
wiihnlich kleinen Gehirn spreehen, Faeklam~ Lannois  und Pavio t  
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(Hirngewieht 950 bzw. 980g), Peachelll)~ Berthyl),  Kattwinkel2), 
Collins, Weidenhammer. Zweifellos sind diese makroskopischen 
Erscheinungen yon Hirnschwund so haufig, dass sie zu den gewShnliehen 
Folgeorsehein~mgen der Krankheit gerechnet werden miissen, auch wenn 
in einzelnen Fallen (Greppin, Raecke, Stier) das Gehirn makrosko- 
pisch normal ersehien. Der Hydrozephalus, der yon einigen Autoren 
besonders erwlihnt wird (z. B. Debuek, Margulies), kann leieht als 
Folgeerscheinung der Atrophic erklart werden; Versuche einer anderen 
Erklarung werden spater folgen: bier sei nur erwahnt, dass die Yer- 
diekung des Ependyms oder Ependymitis granularis, die vereinzelt her- 
vorgehoben wird, nicht zu den gewShnlichen Erscheinungen gehSrt. 
Elektive Bev6rzugung der makroskopiseh feststellbaren Atrophic der 
Rinde wird namentlieh fiir die vordere Zentralwindung (v.•iessl-M ayen- 
dorf) und die Stirnwindungen (z. B. Solmersl tz,  d 'Antona,  Kiessel-  
bach) angegeben. Die besondere Bevorzugung der vorderen Zentr~lwin- 
dung, die aueh in den eigenen Fallen fehlte~ kann doch nut als ein 
seltener ~ebenbefund bezeichnet werden und ist nicht typiseh;,haufiger 
ist offenbar die schon yon Jacobsohn genannte Yerstarkung der &tro- 
phie in allen frontalen Rindenbezirken, im Stirnhirn~ Zentralwindungen 
und eventuell auch Scheitellappen, wahrend schon makroskopiseh die 
temporo-oecipitalen Hirnpartien erhebiich ~veniger betroffen sind. Es 
besteht hier also eine u mit genetiseh versehiedenartigen 
anderen diffusen Hirnpr0zessen , eine Pradilektion, deren Bedeutung uns 
hier nieht beschaftigen kann. Die sehon makroskopiseh bemerkens- 
werten atrophisierenden Vorgange im Corpus striatum, auf die erst in 
den letzten Jahren Gewicht gelegt wurde, kSnnen erst spater disku- 
tiert werden. 

Ausser der Atrophie kiinnen alle sonstigen makroskopisehen Be- 
funde nur sekundare Bedeutung besitzen oder als akzidentelle Erschei- 
nungen angesehen werden. Zu den Sekundarerseheinungen gehSrt das 
banale Symptom der h~ufig gefundenen Piaverdickung oder Piatriibungen, 
das auch in 2 eigenen F~ilen feh|te~). Yerwachsungen oder u 
der Dura, sog. Pachymeningitis, wie sie Golgi,  Krontha!-Kal ischer  , 
Oppenheim-Hoppe,  Lannois-Paviot ,  Debuck u. a. erwahnen4 
sind weniger haufig. Zu den akzidentalen Symptomen, unter denen 

1) Zit. nach Raeoke. 
2) Weitere Autorennamon bei Jacohsohn. Handb. der path. Anat. dos 

Nervensystems. 
3) Bereits Oppenheim.Hoppe haben die sekund~re Bedeutung der 

moningealen Symptome erkannt. 
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wir u. a. aueh gelegentlich kleine Tumorbildung verzeiehnet finden 
(Oppenheim-Hoppe)  dfirfen wir wohl in den meisten Fallen auch~ 
die nicht selten erwahnten hamorrhagischen Erseheinungen an Meningen 
und im Him selbst reehnen; schwere Traumen, terminale Influenza 
(Oppenhe im-Hoppe ,  FI~ terminale Influenzaenzephalitis?), Arterio- 
sklerose kSnnen oft als Ursache angesehen werden~ allerdings ist zuzu- 
geben, dass die Beziehungen der Blutungen zum ehoreatischen Krank- 
heitsprozess (bei der nichtinfektii~sen Form) nicht immer eindeutige sind. 

B. Das Vorkommen  von Entwicklungsanomal ien .  

Die Auffassung yon der Chorea ehronica progressiva als einer 
d e g e n e r a t i v e n  Erkrankung des Zentralnervensystems hat schon viele 
Autoren veranlasst nach Entwicklungsanomalien~ auffa|lendeu makro- 
skopiseh oder mikroskopisch nachweisbaren Ver~tnderungen des Hirn- 
baues zu suchen. Solche ,,Degenerationserscheinungen" sind auch schon 
vielfach erwiihnt worden~ wie die versehiedene Entwicklung der [-Iirn- 
hemisph~ren (Stier)~ Erweiterung des Zentralkanals im Gebiet des 
DorsMmarks (Solmersitz),  abnorme Querfurehen~ z. B. der vorderen 
Zentralwindung (v. Niess l -Mayendorf f~  ein eigener Fall), ferner die 
interessanten Befunde K~lp in ' s  yon Erhaltung der inneren KSrner- 
schicht in der vorderen Zentraiwindung (nach Brodmann  gliSse Pseudo- 
kSrnerschicht?), ein Befund, der freilich auf Allgemeingfiltigkeit keinen 
Ansprueh machen kann und z. B. in eigenen FMlen fehlte~ ferner ab- 
norm starke und zellreiche innere KSrnersehicht in der Calcarinagegend 
(KSlpin) und einige andere Befunde, die schon Margul is  zitiertl). 
Eigenartig ist die Verbindung mit Syringomyelie, die ich in meinem 
ersten Falle fund und die auch schon Hof fmann  und Ranke  gefunden 
batten. Bemerkenswert ist auch das Auftreten reiehlieher Cajat'seher 
Ganglienzellen in der sonst beim Erwachsenen ganglienzellfreien Mole- 
kularschicht ill ve,'schiedenen Rindenabschnitten: wie ich es in meinem 
ersten FalIe fand. Es wird erlaubt sein diesen Befund: ~hnlioh wie 
KSlpin,  den seinigen, auf eine Art Entwieklungshemmung~ ein Stehen- 
bleiben bestimmter Rindenpartien auf infantilem Standpunkt zuriiek- 
zuf/ihren. 

Vereinzelte zweikernige Ganglienzellen gehSren in dasselbe Kapitel. 
Eine sehr eigenartige Anomalie des Gehirnbaues konnte ich dann 

weiterhin in meinen Fall 1 an den grossen Hemispharenfrontal- 
schnitten feststellen. Sie ist~ soweit ich sehe~ bisher bei der Krank- 
heir noch nicht beschrieben women. Sie "~usserst sich darin~ dass 

1) Huber~ Greppin~ Dana~ Kronthal~ Lannois~ Ladame. 
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noch bei,sehr breiter Entwickiung des Linsenkerns~ ja selbst bei schon 
eingetretener Entwicklung der vorderen Thalamuskerne noeh imme: 
Stirnwindungen~ insbesondere basale Stirnwindungen auf dem Sehnitt 
sichtbar sind, also an Stellen, wo nm'malerweise die basalen Stirnhirn- 
windungen langst verschwunden sind und der Schnitt sonst die Subst. 
perf. arlt. trifft, dass auch weiterhin die Commissura ant. auffailend 
spat erscheint und das Chiasma einen auffallend queren Verlauf nimmt. 
Gleiehzeitig ist der vordere Schenkel der inneren Kapsel zum Tell sehr 
breit und das Centrum semiovale auf dem Quersebnitt breiter und hSher 
als normal. Dass Irrtiimer durch schrage Schnittrichtung diese Yer- 
sehiebungen nieht erklaren kSnnen~ habe ich schon ausgefiihrt. Da eine 
abnorme L~ngenausdehnung der basalen Stirnhirnwindungen naeh hinten 
ausgeschlossen werden konnte~ gewinnt man den Eindruek, als ob die 
zentralen Ganglien abnorm welt nach vorn gertickt sind. Es ist abel" 
nieht anzunehmen, dass diese arehitektonischen Verschiebungen dutch 
einen pathologisohen Prozess im Leben entstanden sind, etwa durch 
einen atrophisierenden Prozess im Stirnhirnmark; bei einem solchen 
Vorgang beobaehtet mau wohl eine Sehrumpfung des Stirnhirnmarks, 
abet keine Versehiebung der zentralen Ganglien nach vorn. u 
dfirften wir eher an architektm'ale Anlagest6rungen denken; das dorsal 
yon den grossen Ganglien und der inneren Kapse ! liegende Stirnhirn- 
mark ist weniger stark in der Richtung nach hinten als in seitlicher 
und vertikaler Ausdehnung entwiekelt, dementsprechend auch der vordere 
Kapselschenkel gleichsam yon vorn nach hinten zusammengedriickt, 
wahrend die basalen Stirnwindungen an normalcr Stelle angelegt sind 
und sich welter entwickelt haben. 

Schliesslich w~re noch die u von Purkinje'schen Zelten 
in die obersten Schichten der inneren K6rnerschicht zu erwiihnen, die 
in Fall 2 auffindbar ist and nach H. Vogt und A s t w a t a z u r o f f  1) als 
Anlageanomalie aufzufassen ist. 

Weitere sichere Entwieklungsanomalien babe ich nieht gesehen, 
insbesondere vermisse i c h -  aueh im eigenen Material~ obwohl ich be- 
sonders darauf geachtet babe, - -  einen Befund, den vor allem Jen-  
d rass ik  als wiehtigen Befund bei versehiedenen Heredodegenerationen 
bezeichnet: Die mangelhafte Entwieklung, die abnorme Kleinheit der 
Ganglienzellen. Namentlich die grqssen Betz'sehen Pyramidenzellen, an 
denen der Befund leicht zu kontrollieren ist, besitzen dieselbe GrOsse 
wie dieselben Zellen an normalen u auch die iibrigen 

1) H. Vogt and Astwatazuroff~ Ueber angeborene Kleinhirnerkran- 
kungen. Arch. f. Psych. Bd. 49. 
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Ganglienzellen weisen nichts sicher Pathologisches auf. Es dfirfte von 
Wiehtigkeit sein~ in weiteren Fallen auf diesen Punkt genau zu achten. 

Alle diese Erscheinungen yon Entwicklungsanomalien und Hem- 
mungsbildungen, die wir bei genauer Beachtung vielleicht in jedem 
Falle der chronisch-progressiven Chorea finden werden 7 kSnnen natfirlich 
fiir uns keine weitergehende Bedeutung haben als die eines Stigmas, das 
auf die konstitutionelle Minderwertigkeit des zentralen Nervensystems 
ein Licht wirft. Die •atur des Leidens wird dureh diese Befunde in 
keiner Weise erkl~irt; erst ein pathologiseher Prozess, der in dem 
minderwertigen Nervensystem sieh geltend macht, zeigt die materielle 
Grandlage der Krankheitserscheinungen. Es ist nun unsere Aufgabe~ 
diesen Verlinderungen uns naher zuzuwenden. 

C. Die histologische Grundlage der chronischen Chorea. 

Im Interesse der Klarheit der Darstellung wird es angebraeht sein 
zuorst den Befund am eigenen Material unter Heranziehung einiger iihn- 
licher Befunde anderer Autoren zusammenfassend zu sehildern and dann 
erst in eine kritische Bewertung der anderen Arbeiten mit anderec Auf- 
fassung einzutreten. 

Die Ausdehnung der histologisehen Verlinderungen soil dabei ia 
der Hauptsache vodaufig ausser Betracht bleiben. 

Die Gemeinsamkeit der Besprechung aller 3 Frill% die ich unter- 
suehte, wird sieh wegen der Uebereinstimmung in wesentlichen Punkten 
ermiiglichen lassen. 

Der a priori notwendige Versuch, hierbei die essentiellen~ der Krank- 
heir eigentfimlichen pathologischen Vertinderungen yon den akzidentellen~ 
durch Begleitkrankheiten, terminale Erkrankungen usw. verursachten~ 
zu trennen~ wird dabei in meinen Fallen auf keine Schwierigkeiten 
stossen. Erhebliehe kadaverSse Vertinderungen kommen nicht in Be- 
tracht, da die Autopsie bereits wenige Standen p. my stattfand und ffir die 
Zelluntersuehung dann sofort die notwendige Einbettung der einzelnea 
B16cke in Alkohol stattfand. 

Auch arteriosklerotisehe Beimengungen stiiren uns nicht. Die 
Kranken waren noch relativ jung; fiberdies ergab in allen Ftillen die 
Geftissuntersuchung keine Erkrankungen an Atheromatos% auch keine 
sonstigen erheblichen Gefassabweichungen. Offenhar beschrtinken sich 
die akzidentellen Vertinderungen als Folge der terminalen Erkrankungen 
auf die vielfachen akuten Zellvertinderungen~ die Schwellungserschei- 
nungen~ Zerkrfimelung der Trigroidschollen~ Chromatolys% Mittinktion 
des Kerns und der Dendriten~ die wir an vielen Zellen in allen 3 Ftillen 
finden~ wenn auch an manohen Stellen, die mit dem choreatischen Krank- 
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heitsprozess nichts zu tun haben, die Zellen beme,'kenswert gut erhalten 
seJn kbnnen. Akzidentell ist auch der kleine submiliare Abszess in 
den Zentralgang|ien, den wit im 2. Falle finden; der Zusammenhang 
mit der terminalen zuletzt pneumonischen Erkrankung, die sehr wohl 
mit einer Blutinfektion verbunden gewesen sein konate, bedarf keiner 
Besprechung. Wieweit die ambboiden Gliazellen, die wir hauptsiichlich 
im Mark hier und da etwas zahlreicher finden, im Zusammenhang mit 
der terminalen Erkrankung stehen, ist nicht sieher zu entscheiden; ich 
komme hierauf noch zuriiek. Dass ganz allgemein die starke Yer- 
mehrung der Gliakerne~ auf die wit spiiter noch genauer zu sprechen 
kommen werden~ durch die exogene Enderkrankung als Folge der termi- 
nalen Sch~tdigung des nervbsen Hirngewebes noeh etwas gesteigert 
wurde~ ist wohl miiglich; ihre Erkllirung allein dutch solche akzidentellen 
Yer~nderungen findet die Gliavermehrung nicht~ ich verweise da nur 
auf das Missverh~ltnis zwisehen dem anatomisohen Befund und den 
klinischen Erseheinungen des Letalstadiums im ersten Falle. Hier batten 
w()hl schon einige Zeit hindurctl Abszesse mit gelegentlieher Temperatur- 
erh(ihung bestanden(aber ohne jedes Zeiehen einer st~rkeren exogenen 
Einwirkung auf das Zentrainervensystem, his dann eine plbtzliche Ver- 
sehlimmerung mit Koma eintrat und in etwa 36 Stunden zum Exitus 
fiihrte. 

Gehen wir nun zu den essentiellen Veranderungen fiber, so mbchte 
ich zunlieht auf die Yerlinderungen der  nervi isen Subs tanz  das 
Augenmerk-lenken. Wir finden sie (abgesehen etwa von Faserdegene- 
rationen sekundiirer Art) vor allem in der g rauen  S, ubs tanz  des Zentral- 
nervensystems (bzw. Gehirns)~ besonders an den Ganglienzellen. Diese 
weisen die versehiedenartigsten Veranderungen auf~ wie wir dies aueb 
bei anderen Krankheiten gewohnt sind. Sehr haufig und ohne weiteres 
durch die Chroniziti~t des Krankheitsprozesses verstiiudlieh ist die 
c h r o n i s c h e  Z e l l v e r ~ n d e r u n g  1Nissl's mit den bekannten typischen 
Alterationen an Zellplasmakern und Dendriten~ wie sie aueh yon 
Kiilpin,  Raecke~ Rusk beschrieben wird. Doch erschbpft sich die 
Ganglienzelldegeneration nicht in diesen Formen. Ich sehe hier ab yon 
den akuten Ver~nderungen, der,Chromatolyse~ die manche erw~,hnen 
(z. B. Debuck) ,  die auch rein akzidentell sein kann. Wit sehen aber 
auch: vielleieht besondexs in den schwerst betroffenen Gebieten~ andere 
Entartungserscheinunge% die vielleicht zu einem schnelleren Untergang 
der Ganglienzellen als bei dem lJmweg fiber die ehronisehe Yer~.nderung 
ffihren: Wabige Zellstrukturen mit grossen z. T. gelblich gef~trbten 
Vakuolen~ vbllige Achromatisierung des Plasmas mit strakturellen Defor- 
mationen und sehweren Kernver~nderungen~ Uebergang in Zellschatten- 
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bildung mit alleiniger F~rbbarkeit der Nukleus und schliesslich Ver- 
iidungen umgrenzter Bezirke, in denen noeh hier und da eine ganz 
geschrumpfte ehronisch veriinderte Zelle restieren kann. Der Achromati- 
sierung kann dann das Auftreten reiehlicher sehr verschieden tingierbarer 
Granulationen im Plasma parallel gehen: deren Naturals Verfifissigungs- 
produkte wir dureh A l zhe imer  kennen gelernt haben. Auch die 
l i po ide  Degeneration ist nicht selten, abet in jedem Fall offenbar sehr 
verschieden stark und auch im Einzelfall durchaus nicht in Parallele 
zur Schwere der sonstigen Zelldegeneration. 

Aehromatie, Zellsehattenbildung und Lipoidentartung erwiihnen 
auch v. Niessl-Mayendorff~ Debuck,  letztere namentlieh Alzhe imer  
und Pfeiffer .  Sklerosierungen~ Verfettungen und Verfltissigungs- 
prozesse sehen wit" also in mannighcher Weise nebeneinander einher- 
gehen~ der Vergleieh mit denErscheinungen bei seniler Demenz~ den K61 pin 
zieht, ist nur ein beschrankter. Von einer Spezifizit~it der Zellverande- 
rungen kann natfirlich keine Rede sein. 

Den Ver~nderungen der Tigroidsubstanz gehen schwere Ver~inde- 
rungen der Neurof ibr i l l en  parallel. Diese sind bisher nur wenig 
studiert worden (z. B. KSlpin~ Raeeke ,  Pfeiffer).  Spezifische Be- 
deutung kommt auch ihnen nieht zu, die spiralige Windung der intra- 
zellularen Fibrillen~ die K~ilpin einmal fand~ habe ich nieht beobachtet. 
Die intrazellul~iren StSrungen bestehen vor allem in einem Zerfall der 
Fibrillen bis zur vSlligen Fibrillolyse. Gewicht wird darauf zu legen 
sein~ dass auch in dem intrazelluliiren Fibrillengefiecht erhebliche ZerfaUs- 
erscheinungen auftreten k Snnen~ Fragmentationen nnd diffuse Lichtungen. 
Herabminderung der tangentialen und supradiaren Horizontalfibrillen 
hat sehon Raeeke  bemerkt~ sic kommen abet auch in andern Faser- 
gebieten vor~ wenn aueh in region~tr sehr wechselnder Stiirke. Dem- 
gegenfiber kann man auf die gute Erhaltung der Axon% die aus den 
Betz'sehen Pyramiden entspringen, Wert legen. 

Die starke Vermehrung der k l e inen  Rundkerne~ die so viele 
Autoren auf unserm Gebiet beschaftigt und die vielfach das Augenmerk 
in ungebiihrlich bevorzugter Weise erwe~ekt hat, war auch in meinen 
F$illen unschwer erkennbar. Ihre Identiiizierung mit Gliakernen~ wie 
sie bereits yon Collins~ Raeck% Stier~ Debuek~ Rusk,  Margulis~ 
Kiesse lbach  und sehon yon Dana~ Clark% Kerava l  und Raviart~ 
Modena angegeben wurde~ bereitet in unsern Fallen keine Sehwierig- 
keiten. Wichtig ffir die Beurteilung des Krankheitsprozesses ist vor  
allem die Erkenntnis, dass nur  Gliakerne an tier Vermehrung beteiligt 
sind. Aueh dies zu beweisen hat keine Schwierigkeiten~ wenn wit be- 
denken~ dass fast alle Kerne in viel schwfteherem Masse durch die 
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basische Anilinfarbe tingiert werden als die lymphoiden Elemente und 
in reichlicher Menge die feinen, selten etwas grSberen nukleusartigen 
Granulationen haben~ die wit an den ektodermalen Gliazellen sehen; 
ebenso charakteristiseh ist an den vielfachen Zellen~ deren Plasma 
abnorm vermehrt ist 7 im 1Nissl-Bild die sehatteuhaft graublau% auf die 
Randpartien oder segmentale Streifen besehr~nkte Farbung des Plasmas. 
Die Identifizierung als Gliazellen erfahrt durch die elektiven Glia- 
prliparat% in denen sieh viele der Zellen~ namentlich~ abet nicht aus- 
schliesslich, im Mark als Faserbildner~ oder auch als amSboide Zellen 
wiederfinden~ ihre Erglinzung, Natiirlich ist die Identifizierung der ein- 
zelnen Kerne im ~issl-Bild nicht immer eine ganz leichte oder einwand- 
freie~ dies gilt bekanntlich namentlich fiir die kleinen Jugendformen 
oder degenerierende Kerne; aber wir brauchen dieser selteneren Befunde 
wegen wohl keine langen Erwagangen anzustellen~ wenn wir sehe% 
dass das Gros der fraglichen Kerne gliOser Herkunft ist. Und wir 
werden in diesem Sinne auch das v611ige F e h l e n  yon P lasmaze l l en~  
wie es schon yon Raecke  konstatiert wurde~ in allen 8 Fallen (auch 
auf Elektivpraparaten) datum begrtissen kSnnen~ well wit bei lymphoiden 
Exsudationen die Weiterentwicklung der Lymphozyten in Plasmazellen 
doch eigentlich stets zu finden gewohnt siud. Wir halten also die ver- 
mehrten Rundkerne samtlich ffir ektodermaler Natur~ in der jetzt fast 
allgemein augenommenen u dass die Glia ektodermalen 
Ursprungs ist. 

Wichtig ffir die Bewertung der Gliakernwucherung ist ihre u 
teilung, die keineswegs wahllos sieh auf beliebige im Gewebe liegende 
Gliakerne erstreckt~ sondern sich doch in der Hauptsache in der u 
mehrung yon Trabantgliakernen um Ganglienzellen herum und der 
Trabantzellen der Gefasswande manifestiert. Wo sich anscheinend 
~reine ~ Gliakernh~iufehen im Gewebe finde% da lasst sich ihre ur- 
spriingliche Bedeutung als Trabantzellen entweder an den schattenhaften 
Resten der zerstOrten Ganglienze[len nachweisen oder wenigstens wahr- 
scheinlieh machen. Die Gliakernvermehrung im Mark, die ja im all- 
gemeinen geringer ist~ deutet dort~ wo wir radiiire Kernreihen sehen, 
aueh unschwer auf die Beziehungen zu  degenerierenden Axonen. Schon 
nach dem Nissl-Bild sehen wir also keine Erscheinungen, die uas etwa 
an die Entwieklung kleinster multipler Gliome bzw. primarer Glia- 
wuchertmgen erinnern k6neten; auoh Bilder~ wie sie kiirzlieh Sp ie l -  
meye r  bei TylJhus und Fleekfieber besehrieben hat, habe ich nieht 
gesehen. Um sich vor Verweehslung mit G|iakernhaufehen im Corpus 
striatum zu schiitzen, verweise ich erneut auf den schon in der Befund- 
beschreibung gemaehten [-Iinweis auf die im Nissl-Bild aufallenden~ mitter 
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im Grau auftauchenden normalen ganglienzellfreien runden oder streifen- 
fSrmigen Zonen mit Gliakernansammlungen~ die durchziehenden Faser- 
bfindeln entsprechen. 

Von Interesse sind dann weiterhin die Beziehungen ~wisehen der 
St~rke der Gliazellvermehrung und der Ganglienzelldegeneration. Dass 
hier grosse Unbestandigkeiten bestehen, geht sehon aus Befunden yon 
KGlpin und Schulz  hervor, in denen eine stgrkere Gliakernvermeh- 
rung trotz starker Ganglienzelldegeneration negiert wird, Befunden~ an 
deren Tats~iehlichkeit ein Zweifel nicht erlaubt sein wird. Dann sehen 
wir aueh unter dem eigenen Material im 3. Fall viel weniger stark 
die Gliakernvermehrung als im 1. und 2.~ obwohl die Zelldegenerationen 
nicht sehr verschieden sind. Aber vor allen Dingen ist darauf Gewieht 
zu legen, dass im Einzelfall, in demselben Schnitt, erweislichermassen 
die Gliakernvermehrung nieht in ihrer Stfirke einfaeh der Schwere der 
GanglienzeHentartung parallel geht, dass man also nicht einfaeh die 
Erdrfickung der Ganglienzellen durch die Gliakerne fortlaufend ver- 
folgen kann, sondern dass gerade Sehichten mit schwereren ZerstGrungen 
weniger Gliakerne haben als Schichten, in denen die Zelldegeneration 
zwar schon deutlich, abet noch nieht in demselben Grade vorgeschritten 
ist, dass gerade die ganz sehattenhaften Ganglienzellreste ganz fret 
ohne Gliabegteitkerne im Gewebe liegen kSnnen und an den kleinen 
Veriidungsbezirken der Rinde aueh die Gliakerne der VerSdung unter- 
worfen sein kSnnen. Wir finden in so]chen Bezirken ausser ganz ver- 
einzelten Gliakernen und ein paar verschrumpften Ganglienzellen etwa 
nur einige eigenartige fi~dige Sti~bchenzellen, die vielleieht als Reste 
yon Endothelzellen verkfimmerter Kapillaren zu deuten stud. Wir 
kennen ausser den reparatorisehen Aufgahen der Gliawucherung und 
Erscheinungen direkten produktiven Geschehens an der Gila aueh - -  
~amentlich wieder dutch A l z h e i m e r ' s  Arbeiten - -  die grosse Bedeu- 
tung, welche die Glia an den Abbauerscheinungen spielt und die ver- 
schiedenen Formen echter ,,Neuronophagie" und Totenladenbildung um 
abgestorbene Ganglienzellen~ Erseheinungen~ die wir wohl unschwer 
aueh an uaseren Pr~iparateu feststellen k(innen~ in dem Eindringen der 
yon einem Her umgebenen Gliakerne in die ausgekerbten Ganglien- 
zel]en einerseits wie etwa andererseits in der na'mentlich auf Cajal- 
Bildern demonstrativen Erscheinung~ dass auch Trabantkerne um einige 
Gauglienzellen Faserbildner sein kSnnen und mit ihren~zangenfSrmig die 
Zelle umgreifenden Fibrillen die Einkapse]ung vorzunehmen scheinen. 
Wit haben aueh durch die Alzheimer ' sehen  Untersuehungen die 
starken degenerativen Erseheinungen kennen gelernt, die er namentlich 
an seinen amSboiden Gliazellen studiert hat: and kGnnen uns unschwer 
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verstlindlich machen, wie geradr in den vorgeschrittensten Mterations- 
bezirken auch die Gliakernvermehrung wieder nachlassen oder ver- 
schwinden kann. Und in geeigneten Gebieten, etwa im Striatum, sehen 
wir auch an eigenen Pr,~paraten an den neugebildeten Gliakernen ihre 
Abblassung, Aufblithung und Zerfall oder Verkleinerung uud Pyknoti- 
sierung sehon im Nissl-Bild deutlich. Wir sehen also nichts, was nicht 
als Reaktion auf das Zugrundegehen nerv6ser Substanz einfach zu er- 
kl~ren w~re, nichts~ was auf eine primi~re Wucherung gliSser Bestand- 
teile hinweisen mfisste, im Gegenteil mauehe Phiinomene, die sich mit 
einer solehen Auffassung nicht vereinigen lassen, wie die schnelle 
Degeneration, die an der neugebildeten Gila mS glich ist, und ihr Ver- 
schwinden an den am weitesten vorgeschrittenen Entartungsbezirken. 

Die Befunde am Nissl-Bild werden durch die Ergebnisse elektiver 
Gliafiirbungen nut erganzt. An sieh ware es ja nicht welter erstaun- 
lieh, wenn bei einer Erkrankung~ die zu so-ausgesprochenen destruk- 
tiven Ver~tnderungen der nerv6sen Sabstanz tfihrt, neben der Glia- 
vermehrung zu Abbauzwecken, der wohl in hohem Masse auch bei 
unserer Krankheit die Kernvermehrung dient, aueh die produktiv-repa- 
ratorische Funktion der Gila in Form der bekannten Narbengliose 
stlirker zur Geltung kiime. Solche Erscheinungen treten aueh zweifel- 
los in Aktion, vielleieht gehSrt sehon die subependymale Gliakern- 
vermehrung, die Margul i s  erwi~hnt~ hierher~ und ieh erwahne welter 
verschiedene eigene Befunde, wie die grossen faserbildenden Gliazellen, 
die wir bei Siture-Fuehsin-: Lichtgrtin- und modifizierten Viktoriablau- 
praparaten (vgl. Abb. 9) in Fall 3 finden~ die vermehrten Spinnenzellen 
in tiefen Rindensehiehten und der Markleiste yon Fall 27 die uns die 
Ranke- und die Cajaffarbung demonstriert, Gliafibrillenvermehrung in den 
zentralen Ganglien~ die ich versehiedentlich bei der Befundbeschreibung 
erwahnen konnte. Die VergrSberung der Fibrillen, die zu so eigen- 
artigen hirschgeweihartigen oder sepiaffrmigen Bildungen fiihrt, ist da 
aueh erwlihnt worden. Auffallender aber als diese Tatsache finde ieh 
im Gegenteil die relative Geringffigigkeit der Gliose etwa an l~inden- 
stellen, die starke Degeneration und Atrophie zeigen. Da kSnnen wit 
fiberrascht sein~ wie gering die Verdichtung des Randsaums und die 
Vermehrung der submarginalen Spinnenzellen ~) im YerhMtnis zur 
Schwere des Sehwundes der nervSsen Substanz sein kann, wie etwa in 
Stirn- und Zentralwindungen des Falles 1. In den tiefen Rinden- 

I) Uebrigens hat schon Kaecke das Freibleiben der Zonalsehioht an 
der Gliakernvermehrung als ein Argument gegen die Primordialit~t tier Glia- 
vermehrung verwertet. 
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~ehichten kSnnen wir dann zwar wieder pathologisehe Gliazellen finden, 
die denen bei reparatoriseher Gliose gleiehen~ aber auch hier kein Ver- 
gleieh zu der Schwere der ZeIIdegeneration~ nicht annlihernd eine Ueber- 
einstimmung mit den eharakteristischen Gliosen, die wit etwa bei Para- 
]yse finden. Der reparatorische Ersatz durch Spinnenzellen und Glia- 
tibrillen ist also eigentlich ein relativ geringer und sehon ein solcher 
Befund wird uns nieht viol Mut geben~ die prim~ire Bedeutung der 
Gliawucherung za sehr in den Vordergrund zu stelten. 

Gewiss k~innen racine Befunde nicht den Ansprueh auf Allgemeia- 
heir maehen, and yon den wenigen Autoren, die elektive Gliaflirbungen 
anwandten~ werden auch sti~rkere reparatorische Gliosen in Form ver= 
stlirkten Randfilzes und erbeblieher Fibrillenvermehrung in den tiefen 
Rindensehichten und im Mark besehrieben (Pfe i f fer~  Kiesse lbach~ 
Ranke) ,  abet die Tatsaeh% dass diese Gliose so unverhliItnism~issig 
goring sein kann~ bleibt alarum wiehtig genug. 

Nun wird man gewiss nieht allein auf die Fibrillen- und Spinnen- 
zellvermehrnng das Augenmerk richten dfirfen~ sondern aueh den proto- 
plasmatischen Bestandteilen der Glia seine Aufmerksamkeit sehenken 
mfissen ~nd etwa an Vergleiohserscheinungen zu denjenigen Gliomen, 
die sich weniger durch Fibrillenbildung als dutch plasmareiche Zell- 
entwicklnng auszeiehnen~ denken kSnnen. Solche hochgradigen Ver- 
aaehrungen der protoplasmatischen Glia finden wir z. B. in den riesigen 
~lasmareichen Gliazellen~ die wir auf den schSnen Bildern A lzhe imer ' s  
r Rfiekenmark Choreakranker sehen, doeh handelt es sich auch hier 
~m verg~ngliche amiiboide Elemente, die im Verlauf des Abbaues der 
rerSdenden nerviisen Substanz zur Entwieklung kommen~ unter Zerfall 
n Ffillk~irperchen wieder verschwinden und nichts mit Erseheinungen 
Irimarer Gliavermehrung zu tun haben. Wir dfirfen fibrigens bei diesen 
lildern, die wir einer ffir unser histopathologisches Yerst~ndnis der Glia- 
anktionen so wertvollen Arbeit verdanken~ doeh nicht glauben, sic ohne 
7eiteres auf das Gros der Fi~lle yon Chorea chron, fibertragen zu dfirfen. 
~ie Sehwere der yon A l z h eim e r gefundenen VerSdang gerade im Riicken= 
lark ist doch reeht auffallend; wit werden noch viele Falle un~ersuchen 
lfissen~ ehe wir fiber die relative H~ufigkeit dieses Befundes ein Urteil 
~winnen kSnnen. In den eigenen F~illen liess sieh gerade im Rfickenmark 
~d insbesondere auch in der relativ leicht fiberschaubaren weissen Sub- 
anz n ich t s  yon einer solehen VerSdung feststellen; gewiss kommen 
ichte Verandefungen, die wohl auf sekundare Faseralterationen zurfiek- 
.fiihren sind~ vor; die Markscheidenquersehnitte sind versehieden breit, 
innen im selben Bfindel an einzelnen Fasern verkleinert sein~ bier 
~nn es zu einer ]eichten fibrill~iren Gliose, dort zu einer leichten 

Arohiv f. Psychiatric. Bd. 63. Heft 1. 6 
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Schwellung der retikul~ren Glia kommen, abet diese Sthrungen sind 
doc h  gering und im allgemeinen ist der Bauder  weissen und grauen 
Rfickenmarksubstanz wohl erhalten. 

Gehen wit nun zu den Verlinderungen im Gehirn fiber, so sehen 
wir, dass sehon P f e i f f e r  bei Anwendung moderner Gliaf~rbungen auf 
die Vermehrung des Plasmas der Gliazellen hingewiesen hat. An dem 
eigenen Material kann man diese Plasmavermehrung sehon auf dem 
Nissl-Bilde sowoht an Trabantzellen wio aueh vielfach an Gliazellen im 
Marke ~ifters deutlieh feststellen. Plasmareiche amSboide Gliazellen 
kann man merkwiirdigerweise auch gelegentlich bei Bielschowsky-Farbung 
deutlieh im Marke erkennen. Solche amhboiden Zellen sind nun, wie 
man bei den e]ektiven F~irbungen sieht, im Marke an einigen Stellen 
hiiufiger, wlihrend an anderen Stellen, wie z. B. die Abb. 8 yore Linsen- 
kern ergibt, kleine faserbildende Spinuenzellen oder auch plasmareichere 
Faserbildner fiberwiegen. Ieh hatte schon oben auf die Mhglichkeit des 
Entstehens amhboider Zellen durch die terminale Erkrankung hinge- 
wiesen; immerhin werden wir erwagen dfirfen, dass bei dem u 
starker Abbauvorg~nge das Auftreten amhboider Gliazelien aueh als 
EssentialerScheinung bei der Chorea chroniea wohl m~iglich ist. Die 
G|iazellen in der Riude muss man aber inklusive der Trabantzellen in 
tier Hauptsache doeh als p]asmaarm bezeichnen, in keiner Weise kommt 
es offenbar zu den grossen oder riesigen Zelibildungen, die wir bei 
akuten Zerst(irangsvorglingen finden. Wir werden gewiss nicht die Mhg- 
lichkeit bestreiten khnnen, dass auch die Trabantkerne, die auf Elektiv- 
priiparaten fiberhaupt einen Plasmahof zeigen, sieh aueh aus dem Syn- 
zytium ]hsen end als freie Wanderzellen die Abbauprodukte each den 
Gef~ssw~inden~ wo sich aueh 5fters die Gliakerne reihenweise sammeln~ 
transportieren khnnen~ und dass nur infolge der chronischen Natur des 
Krankheitsprozesses die Plasmaffi]lang der Gliazellen auf einer weniger 
vorgeschrittenen Stufe stehen bleibt. Was wir aber aus unseren Glia- 
bildern lernen, des besteht darin~ dass wir~ wie wit schon an den Glia- 
zellen der Abbauglia in degenerierenden Hirnpar~ien keine starke Plasma- 
vermehrung finden khnnen~ ers t  r eeh t  keinen Anhaltspunkt ffir p r iml i re  
Wueherung plasmareicher Gliazellen sehen. Dass wit abet eine primlire 
Schlidigung in eine hypothetische Schwellung oder Vermehrung des un- 
differenzierten synzytialen Gliaretikulums ohne Differenzierung yon Glia- 
zellen und ohne Faserproduktiou verlegeu sollten, ist doch wohl nieht 
ang~ingig. Wena wit da die Endstadien der Gliabildung betrachten, 
wie sie sich in besonders verhdeten Hirnpartien g e l e g e n t l i e h  zeigea 
lessen, wie in. dem Bilde Alz h eimer 's  yon dem zarten Gliaretikulum in 
dem ver6deten Streifenhfigei 7 dann hubert wit eher den Eindruck eines 
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Skelettes, das yon einem lebendeu K6rper nach seiner Zerst6rung allein 
iibrig geblieben ist. Schliesslich kann es auch an besonders stark 
tangierten Partien im Gegensatz zur Sklerose zu einer halb erweichten 
Gewebsi~nderung , bei fehlender Gefassalteration einem Zeiehen ffir mangel- 
haften Ersatz des zugrunde gehenden nerv6sen Gewebes odor sogar zu 
kleinen Zystenbildungen kommen. 

Ich kann reich naeh alledem in keiner Weise zar Annahme einer 
prim~ren Gliawaeherung entschliessen. Es mag ja auffallend sein, dass 
wir in dem einen Falle die eigenartige Kombination mi~ einer Syringo- 
myelie~ also einer im wesentlichen gliotischen Erkrankung finden, aber 
es hat wohl keine Bedenken, anzunehmen, dass im selben Gehirn ver- 
schiedenartige Formen degenerativer Veranlagung auftreteu kiinnen; 
gerade in einem solchen Gehirn, we wir neben den choreatisehen L~sionen 
die Syringomyelie finden, kann man seh~in die vOllige Verschiedenartig- 
keit der primiiren Gliawucherung und der prim~iren Degeneration des 
nervSsen Gewebes vergleiehen. 

Hiermit dfirften die wesentliehsten hirnpathologiseh bedeutsamen 
Veriinderungen bei der Chorea ehroniea ersehOpft sein. Der diffuse 
Untergang yon Markscheiden in grauen Partien, namentlich in Tangential- 
und Supraradi~rfasern ist bier ein Abhi~ngigkeitssymptom yon Alterationen 
der nervOsen Elemente, das keiner grossen Besprechung bedarf. Herd- 
artige Ausf~lle in der Rinde finden wir nicht, biindelweise Entartungen 
interessieren uns erst bei der topischen Betrachtung. Die Are der Abbau- 
vorg~inge ist uns noch zu wenig bekannt. Die lipoiden Degenerationen, die 

�9 

Vermehrung des gelben Pigments und der scharlachf~rbbaren Bestandteile 
spielen eine, allerdings yon Fall zu Fall wechselnde~ Bedeutung, die aueh 
schon yon K i e s s e l b a c h  und Ranke  hervorgehoben ist. H~ufig kommt 
es zu ziemlich starker Vermehrung der Corpora amylaeea~ wie auch 
sehon andere Autoren~ z.B. Pfeiffer~ gefunden haben~ daneben abet 
aueh zu den vielfachen anderen Granulationen und Verfiiissigungspro- 
dukten und Priiprodukten (hath Alzhe imer) ,  die ich sehon erwahnt 
habe. Hier wiiren offenbar noeh sehr ausgedehnte Arbeiten an grossem 
Material notwendig~ um uns fiber etwaige Besonderheiten der Abbau- 
erscheinungen zu orientieren. Die eigenartigen~ vielleieht mit den sog. 
Choreak6rperehen verwandten, kalkhaltigen Einlagerungen~ die Kiesse l -  
bach besehrieb~ sind yon mir nieht gesehen und auch sonst bei Chorea 
r progressiva noeh nicht beschrieben. Den Gefassver~inderungen, 
die auch in dem Raecke'sehen Falle ganz fehlten, kann ieh keine Be- 
deutung beimessen. Dass bei einem Krankheitsprozess~ dermi t  so' leb- 
haften Abbauvorglingen und Atrophien verbunden ist, anch die Adven- 
titialzellen gelegentlieh zur Wucherung kommen~ dass in den atrophie- 

6* 
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renden Bezirken die Gefi~sse sieh schl~ngeln und in ganz ver6deten 
Partien auch zugrunde gehen, braueht nicht wunder zu nehmen und ist 
als Sekund~rwirkung zu verstehen. Zeichen einer schweren Gefi~ss- 
erkrankung vermissen wit aber; wir sehen keine atheromatSsen Erschei- 
nnngen, keine Intimaverdickung~ keine sonstigen stiirkeren Verstlirkungen 
der Geflisswand~ nicht die Yerengerung des Lumens, die vor kfirzerer 
Zeit noeh P fe i f f e r  hervorgehoben hat~ keine Gefi~sssprossung und keine 
exsudativen Yeri~nderungen. 

Das Wesen tier h i s t o p a t h o l o g i s e h e n  Verlinderung bei der  
c h r o n i s c h - p r o g r e s s i v e n  Chorea  seheint  m i r  naeh a l l edem 
nach den e igenen Befunden gegeben in e iner  Degene ra t i on  
der e k t o d e r m a l e n  uervSsen Substauz~ in einem Abbau der  
Nervenze l l en  und Neurof ibr i l l en~  der erst  s e k u n d a r  die Glia-  
wuche rung  a l s A b b a u g l i a u n d a l s  r e p a r a t o r i s e h e G l i o s e  fo lg t .  
Die Art  des Abbaues  der bIervenzellen ist dabei  eine of fenbar  
sehr  ve r seh iedene ,  da eh ron i sehe  Sk i e ro s i e r u n g e n ,  Verfliis- 
s igungsp rozesse  und l ipo ide  Degenera t ionen  in ve r sch iedene r  
Ausbre i tung  vorkommen.  

Dies ist der Tatsaehenbestand~ hinsiehtlieh dessen ieh reich, soweit 
die Primordialiti~t der Ganglienzellerkrankung in Frage kommt: in Ueber- 
einstimmung namentlich mit Raeek% Rusk~ Debuck~ Collins~ 
Clarke  u. a. sehe; sehon Hugt und Bonduran t  scheinen iihnliche 
hnsiehten vertreten zu hubert. Durch die Erwi~gungen~ die ieh oben an- 
stellt% glaube ich zuniichst fiir mein Material die Unwahrscheinliehkeit 
der primi~ren Gliawucherungi deren Konstatierung fibrigens sehon R anke 
fiir einen Scheinerfolg erkllirt butte, erwiesen zu haben. Des ttypo- 
thetischeu und Unbekannten in der Entstehungsfrage der Erkrankung 
bleibt alarum noeh genug, und wir werden diese Fragen dutch die histo- 
logische Untersuehung des Nervensystems aliein aueh kaum 15sen kiSnnen. 
Die tIypothese yon der vererbten Minderwertigkeit des ~Nervensystems 
oder bestimmter Partien und Systeme desselben, die dureh den 1Naehweis 
yon allerhand Entwicklungsanomalien usw. gestiitzt werden kann, erkli~rt 
uns noah nicht 7 was ffir ein Faktor, ffir ein Agens es ist~ das die De- 
generation in Gang setzt. Am ni~chsten liegt da die auch yon Rusk 
gemaehte Annahme einer Abio t roph ie  im Sinne Gowers ' ,  ein vor- 
zeitiges Altern bestimmter Gewebskomplexe in ihrer Funktion~ fiber 
dessen Beschleunigung dutch den Aufbrauch, dureh interkurrente infek- 
ti(ise Sch~digungen dieser IIirnpartien usw. man Erwg.gungen anstellen 
kSnnte. Abet der Beweis ffir das Vorliegen einer reinen Abiotrophie 
li~sst sich nieht erbringen und vielleicht liisst sieh aueh der histologisehe 
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Befund yon der grossen Versehiedenartigkeit der Entartungserscheinungen 
schtecht mit dieser Annahme vereiuen. Man kSnnte auch daran denken~ 
dass uoch ein extrazerebraler Faktor mit in Tiitigkeit tritt~ dass etwa 
Produkte~ die auf dem Blatwege ins Nerveusystem gelangen and bei den 
normalen Stoffwechselvorgiingen desselben wirksam sind, durch ihre 
dauernde Einwirkung auf ein minderwertiges Gewebe als Noxe wirken 
und die Degeneration in Aktion setzen. Doch haben wit vorl•ufig noch 
keine greifbare Unterlage ffir diese Behauptang. Yer~nderangen endo- 
kriner Organe, auf die jetzt bei so vielen Erkrankungen gegriffen wird, 
sind uns bisher unbekannt. Auch die Verschiedeeartigkeit der Glia- 
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reaktionen entzieht sieh vorl~ufig noch unserer Erkenntnis; individuelle 
Differenzen wie Verschiedenheit in der Schnelligkeit des Krankheits- 
prozesses kSnnen hier hypothetisch herangezogen werden. 

Es erhebt sieh nun die Frage~ in welchem Masse unsere An- 
schauungen auf die Befunde derjenigen Autoren~ die andersartige An- 
schauung vertreten haben~ zutreffen. Ieh meine, wir werden die Ver- 
schiedenartigkeit der vorgetragenen Meinungen doeh nieht einfaeh hin- 
nehmen und uns zu der resignierten Erklarung Debuck's ,  dass es 
eben verschiedenartige Formen der Chorea, enzephalitisehe~ gliotische 
und degenerative gibt~ b ekennen mfissen~ sondern diese anderen An- 
sohaunngen naehprfifen kSnnen. Unsere Kritik den iilteren Autoren 
gegeniiber ist dabei eine um so vorurteilsloser% als wir jetzt fiber bessere 
methodologische Hilfsmittel verffigen, die jene Autoren noeh nicht be- 
nutzen kounten~ in ganz anderer Weise fiber die Natur der kleinen 
Randkerne~ der ,lymphoiden KSrper" Bescheid wissen und in der Ent- 
zfindungsfrage iiberhaupt anders orientiert sind. 

Was zunachst die Ffihrer der Gliosetheorie anbetrifft, so bildet 
Margal is  niehts weiter ab~ was wit nieht aueh auf unseren Bildern 
sehen kiinnen~ vielleicht abgesehen yon der verst~rkten Ependymwuehe- 
rung und subependym~tren Kernvermehrung~ die aber aueh reparatorisehen 
Charakterhaben kann. Die Ependymwucherung allele ist aber auch 
ein inkonstanter Befund~ den wir nieht im Sinne der Margulis 'schen 
Ansehauungen verwerten kSnnen, wenn alle Hauptbefunde gegen diese 
Ansohauung sprechen. Auch bei St ier ,  der eine Art Kombiuation von 
primarer Gliawueherung mit Auswanderung ]ymphoider Elemente in 
perivaskullire und perizellulare R~iume annimmt~ liest man keine Befunde~ 
die unseren widerspreehen und die in beweiskrliftiger Weise die Annahme 
einer Gliose stfitzen mfissten. 

Die Annahme prim~irer Gliawncherung bet noeh eine gute Unterlage 
ffir das pathogenetisehe Verst~.ndnis der ehoreatischen Zuckungen, so- 
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lange man hier an einen Reizungsvorgang dachte. Wir werden die 
Theorie um so eher entbehren kSunen, je mehr die Enthemmungsent- 
stehung der ehoreatisehen Zuckungen anerkannt wird. ttistologisch 
haben wir jedenfalls keinen Anlass, das Vorkommen einer Gliose als 
Ursache einer ehroniseh-progressiven Chorea fiir erwiesen zu halten und 
kSnnen so auch die Wahrscheinlichkeitsaunahme J e n d r a s s i k ' s  yon 
einem teratologisehen ~ Bildungsfehler der Glia nieht unterstiitzen. 

Dagegen stimmen wir ihm ohne weiteres bei~ wenn er die Bezeieh- 
nung ,,Entzfindung" aueh bei den Befunden der hutoren, die diesen 
Ausdruck gebraucht haben, missbilligt. Man wird der Behauptung einer 
,,Entziindungsalteration" bei einer chroniseheu Heredodegeneration fiber- 
haupt sehon etwas skeptisch gegeniiberstehen mfissen. Es ist nun keines- 
wegs meine Absicht, das Entzfindungsproblem zur Diskussion zu bringen, 
es genfigt schon~ zur Kritik der Entziindungsanh~nger darauf hinzuweisen, 
dass in vielen F~llen der Befund mit dem unsrigen, sicher nicht ent- 
ziindlichen, koinzidiert und dass aueh manehe irrtiimlichen Deutunge n 
yon Befunden mit unterlaufen sind. Wenn z. B. v. N ie s s l -Mayendor f f  
yon einem anflingIieh ,entzfindlichen" Oedem und spiiterer Sehrumpfung 
der Ganglienzellen sprieht, so wird man sich doeh frageu diirfen: in- 
wieweit nicht die unzweekm~ssige Formolfixation und Paraffiueinbettung 
seine Bilder beeinflusste; merkwfirdig ist aueh seine Verkennung lipoiden 
Zellpigments, das er als ausgelaugten Blutfarbstoff betraehtet. Eine 
Quellung der Ganglienzellen, wie wit sie ja' vielfach bei der akuteu 
Veranderung finden, bildet jedenfalls nieht den eiuzigeu Typ oder die 
hauptsliehiiche Form der unserer Krankheit eigenttimliehen Ganglienzell- 
veranderung; nach den Bildern, die wir sehen: k6nnen wir ebenso gut 

annehmen~ dass viele ZeUeu yon vornherein eine ,ehronisehe" Umwand- 
lung erfahren. Es scheint iiberhaapt~ dass friiher 5fters eine Verweehs- 
lung lipoider oder anderer Abbaugranula in Gefi~sswiinden oder peri- 
vaskularen R~umen mit hi~matogeneu Exsudatresten, mit Residuen toter 
Blutkiirperchen, vorgekommen ist (Fack lam?  Solmers i tz? ) .  Ganz 
genau li~sst sieh freilieh der Befund der beschriebenen PigmentkSrner~ 
Yibrinausseheidungen usw. nieht mehr kritisieren; aber wir finden ja so 
zahlreieh% namentlich gelbliehe und grfinliche (auch yon S o l m e r s i t z  
beschriebene) Abbauprodukte in perivaskul~ren Bezirken und Gef~ss- 
wandzellen~ dass grosse Vorsicht in der Deutung als Exsudationsprodukt 
notwendig sein wird. 

Leichter kSnnen wir in vielen Fiillen die ~dentit~t der Rundkerne 
mit unseren Gliakernen feststellen. Die Abbildangen G r e p p i n ' s  z. B., 
der die ,epitheloiden Zellen" nach damaligen Lehren yon den fixen 
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Gewebszel|en bindegewebiger 5]atur ableitet~ als ,Nicht-Entzfindungs- 
zellen" erkennt~ trotzdem aber yon einer nieht-eitrigen Enzephalitis 
spricht, gleichen vielfach vollkommen den Bildern, die wir auf nnseren 
Prliparaten sehen; es werden gliSse Trabantkerne abgebildet. In dem 
einen Fall K r o n t h a ] - K a I i s c h e r 's, die iibrigens in sehr bemerkenswerter 
Weise auch schon auf ,  gewissermassen prim are Degenerationen in Ganglien- 
zellen and Nervenfasern" hingewiesen hatten, in den Fallen yon Kat t -  
winke l ,  Collins~ So lmer s i t z  zeigen sich weiterhin Befunde, die sich 
woh] unsehwer mit den u~seren identifizieren lassen. Es scheint mir aueh 
kein Anlass~ die perizellulliren ,Grains" yon Lannois  und P a v i o t  als 
nicht-gliOse Elemente zu deuten~ auch wenn die KSrner kleiner, dunkler 
und homogener als Gliakerne sein so[len~ darauf hat auch Raeeke  
schon hingewiesen. Es ist aueh zu auffallend, dass diese kleinen Kerne 
gerade als perizelluli~re Gebilde auftreten und auf dem Nissl-Bilde mit 
denselben hellen Hiifen in den Nisehen der ausgebuehteten Ganglien- 
zellen liegen wie die Gliakerne. Eine andersartige Bewertung der 
K6rner isr wohl mit Bestimmtheit auszuschliessenl). Schwieriger'wird 
die Entscheidung sein, wenn ,hiimorrhagisehe Entzfindungsherde ~' und 
miliare Zeliherde angegeben werden, wie yon O p p e n h e i m  und Hoppe ,  
bei denen frei[ich die miliaren subkortikalen Herde auch auf gliSse 
Bildungen zurfickgeffihrt werden kSnnten, wobei dana das hohe Alter 
des einen Falles beriicksichtigt werden kSnnte. Im ersten Falle dieser 
Autoren l~tsst dann das Zusammentreffen mit einer Influenza (Benommen- 
heit!) die Kombination mit einer Influenzaenzephalose oder Enzephalitis 
nicht ausschliessen. Die b]otwendigkeit der Beaehtung akzidenteller 
akuter Erkrankungen lehrt uns die Beobachtung yon Vaschide  and 
Vurpas ,  die akut entziindliche Erscheinungen auf eine terminale In- 
fektion zuriickfiihren koanten. Ganz und gar belang]os erscheint mir 
weiterhiu die h~ufige Betonung einer Meningitis~ insbesondere Lepto- 
meningitis. Diese kiinnen wir aueh an den eigenen Praparaten nach- 
kontrollieren, aber was fiaden wir da welter als eine Verdiekung der 
Pia und eine stellenweise ziemlich erhebliehe Wuehernng der binde- 
gewebigen zelligen Element% nieht aber eine Exsudation. Wir k6nnen 
hier sehr wohl einfach eine reparatorische raumausftillende Reaktion 
der mesodermalen Hfillen des Nervensystems auf die Rindenatrophisie- 
rung in Parallele zu den reparatorischen Vorg~ingen an der ektodermalen 

1) Manche Befunde lasson sich nicht naohpriifen, z.B. dort~ we Abbil- 
lungen nicht erh~iltlich waron oder nicht eine besondere Detailliertheit dor 
3arstellung diesen Mangel ersetzt, z. B. bei Weidenhammer. 
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Glia setzen. Meines Erachtens ist es unbereehtigt, hier fiberhaupt yea 
einer Entztindung zu sprechen, doch ist bier nicht der Oft auf diese 
Frage einzugehen, nur za betonen~ dass auch diese ,,Meningitis" ein 
sekund~rer Vorgang ist. 

Endlich w~ren noch die Gef~ssver~nderungen zu besprechen~ die 
zur Stfitze der Entzfindungslehre vielfach herangezogeu wurden und 
noch in jfingerer Zeit P ie r re  Marie und l ' B e r m i t t e  Veranlasst za 
haben scheinen, die entzfindliche Natur der Erkrankung zu behauptenl). 

Bier w~re nun darauf hinzuweisen~ dass nicht nur in den eigene% 
sondern auch in anderen FMlen, die sonst mit den meinigen in volle 
Parallele zu setzen sind, die Gef~ssverfmderungen ganz fehlen odor ir~ 
den Hintergrundtreten kSnnen (Raecke,  Debuck,  Margulis ,  Collin s, 
Schulz~ Nissl, KSlpin,  Solmers i tz?) ;  an eigenen Pr~paraten 
babe ich reich insbesondere stets davon fiborzeugen k6nnen, dass 
nirgends die fast zur Obliteration fiihrende Verengerung des Kapillar- 
lumens, das noch Pfe i f fe r  hervorhebt~ festzustellen ist. Oder 
an den sonst normalen Gef~ssen (St ier )  werden nut die ,Lymph- 
kSrperchen" gefunden, die wir als Gliakerne kennen gelernt haben. Die 
Kernmanschette am die Arteriolen in den zentralen Ganglien~ die 
Lannois  and Pav io t  erw~hnen, gehSrt aueh hierher, Da viele Kranke 
erst in hohem Alter zur Sektion kommen, ist die h~ufige Koinzidenz 
mit atheromat5sen Yer~nderungen, die bei jiingeren Personen, wie in 
den eigenen F~llen, ganz fehlen kann, nieht weiter erstaunlich und 
auch 5fters ganz richtig bewertet worden [Kiesselbach2),  Rusk,  
d 'Antona] .  Andere Gef~ssver~nderungen fehlen in diesen F~llen. Den 
weiteren Angaben fiber Gef~ssvermehrung im Nervensystem (Oppen- 
he im-Boppe  u.a.) werden wir bei tier heutigen Kenntnis yon den 
vielen Selbstt~uschungen, denen man sieh bei dieser Diagnose aussetzen 
kan% besonders skeptisch gegeniiberstehen; die Dichtheit des Gef~ss- 
netzes kann dutch die Atrophie der Rinde vorget~useht sein. Wieder 
andere Autoren betonen mehr die Verdickung der Gefasswand~ z. B. 
Ka l i sche r  und Kron tha l ,  Pfe i f fe r ,  We idenhammer ,  letzterer auch 
hyaline Entartung derselben, odor eine bindogewebige Wucherung dot 
Adventitia (Ka t twinke l ) .  

1) Leider war os mir nioht mSglioh gowordon, das Original der Arbeii 
zu orlangon ; die Reforato, die ich einsohon konnto, gabon nnr eino ungeniigond~ 
Beschroibung dot Gofiissaltorationen. 

2) Kiesselbach moin h dass die Gof~sserkrankuug nobon der Degon+ 
ration dor nervSsen Substanz einhergeht, es ist abet doeh wohl nut ein akzi 
denteller Befund. 
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Wenn wir aueh vielleieht nieht alle derartigen seltener vorkommenden 
Falle einwandfrei zu bewerten verm(igen~ so werden wit doeh unschwer 
5fters die sekundare Natur soleher Veranderungen als gegeben erachten 
dfirfen; es hat wohl keine Bedenken anzunehmen~ dass in einem stark 
atrophisierenden Gebiet reparatorisch aueh Bindegewebsneubildung an 
den Gefasswanden einsetzen kann und ausserdem die bindegewebigen 
Adventitialzellen, die jahrelang dutch die vermehrte Verarbeitung der 
von den Gliazellen herangeffihrten Abbaubestandteile in Anspruch ge- 
nommen werden~ schliess]ich aueh mit einer leichten Vermehrung 
reagieren, mSglieherweise hat die adventitielle Bindegewebsvermehruug~ 
d i e~Faek lam eingehend beschreibt, auch keine andere Bedeutung, 
vielleicht auch die Adventitialhyperplasie~ die Ranke  genau sehildert. 
Die Gefassveranderung~ die ieh in ganz verSdeten Bezirken aueh selten 
land (ganz lange fadige Stabehenzellen) ist ebenfalls eine sekundare 
Reaktion auf den Untergang des nerviisen Gewebes. Und schliesslich 
wird dann noch vereinzelt yon kleinen Liieken und Hohlranmen im 
Striatum~ yon ausgefallenen Gefassen and kleinen Blutungen herrfihrend 
gesproehen ( K r o n t h a l - K a l i s c h e r ,  Kroemer) .  Mfissen wir aber in 
solchen Fallen - -  einmal abgesehen yon der M6gliehkeit einer akziden- 
tellen Sch~idigtmg - -  unbedingt eine primare Gef~issehadigung an- 
nehmen? Die Atrophie der nervSsen Substanz kann, wie ieh ausfiihrte, 
aus Grfinden, die wir nicht kenneu, mitunter yon einem mangelhaften 
Ersatz durch das gliiise Gewehe gefolgt sein, eine u der 
Konsistenz dos besonders schwer erkrankten Gewebes (das zu Ausfallen 
bei den grossen Serienabsehnitten. ffihren kann~ wie in meinem 1. Fall)~ 
auch Gefasserweiterungen kSnnen vorkommen and leicht den Anlass zu 
kleinen Blutungen geben, ohne dass eine primare Gefasserkrankung 
angenommen zu werden braucht. In den meis~en Fallen liegt jeden- 
falls eine Gefassalteration, die mit Bestimmtheit als primare Erkrankung 
gelten kSnnte~ n ieh t  vor; der Naehweis, ob etwa die Ver~inderangen 
yon Adventitialhyperplasie R anke ' s  eine derartige Bedeutung besitzen 
kSnnen: w~re erst noeh an einem grSsseren Material zu erbringen. 

Nach den eben gemachten Darlegungen glaube ieh mieh zu dem 
Sehlusse bereehtigt, dass es nieht~ wie Debuek meint~ verschiedenartige 
histologische Formen der ehronischen Chorea gibt~ sondern dass es 
vine bisher allein genauer prazisierte grosse Gruppe gibt~ die auf die 
gemeinsame Grundlage 7 die ieh am eigenen Material fand~ zuriickgeffihrt 
werden kann. Feinere Differenzen essentiellen Charakters im histo- 
pathologisehen Grundprozess sind uns dabei natfirlich noch unbekannt. 
Wenn wi r  aber eine Erkrankung finden~ bei der wir eine gauz anders- 
artige histopathologisehe Veranderung, etwa einen eehten Exsudations- 
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prozess finden~ dann mfissen wir dieselbe vonder  typischen ehronischen 
Chorea abtrennen 1). 

Wir sind nun keineswegs berechtigt, in diesem typischen Befund einen 
spe z i f i s c he n  histologischen Vorgang erblicken zu dtirfen, de rnur  bei 
der Chorea chron, vorkommt. Vergleichspunkte aus andereu Krank- 
heitsgebieten ergeben sich uns zur Genfige, allerdings nat~irlich nicht 
die Vergleichspunkte mit der Paralys% die friiher iifters gemacht win'den, 
da wir aile Exsudatiotlsprozesse vermissen, auch nut in besehranktem 
Masse, wie schon R a n k e  und K i e s s e l b a c h  betonten, mit den Ver- 
itnderungen bei seniler Demenz. Eher stimmen wir mit Debuck  
fiberein, der zuerst den Vergleich mit der ,,Dementia praecox" gezogen 
hat~). Allerdings diirfen wit hier nicht an die histologischnn Unter- 
suchungen bei den akuten Stadien denken, bei denen die Mannig- 
faltigkeit der schweren Abbauvorg~nge unser Auge besonders fesselt. 
Aber den Befund, den wit als das materielle Substrat der Yerbliidung 
bei sehweren Defektzusti~nden anspreehen wollen, entspricht in histologi- 
scher Bezichung weitgehend den Befunden bei der chronischen Chorea. 
Wenn wit da etwa die Befunde zugrunde ]egen, die Golds te in ,  
Moriyhsu usw. gemacht haben, oder die nach den Erfahrungen 
Nissl ' s ,  A l z h e i m e r ' s  u. a. K r a e p e l i n  in seinem Lehrbuch genauer 
beschreibt~ so erkenneu wir auch bei dieser Erkrankung die schweren 
Zellsklerosen, die hltufigen Lipoidentartungen der Ganglienzellen, den 
auch extrazellulltr feststellbaren Neurofibrillenzerfal], diffuse Ausf~lle yon 
Ganglienzellen, dabei abet nicht dieselbe ,u der Rinden- 
arehitektur wie bei Paralyse, und vor allem auch in der gleichen 
St•rke die starke Yermehrung der Trabantgliakerne an den Ganglien- 
zellen und in der Umgebung der Gefi~sse; wit kiinnen in der Starke 
dieser Vermehrung oft gar keine Unterschiede gegenfiber der Chorea 
chron, finden und meinen, dass dieser Befund bei letzterer Erkrankung 
die Aufmerksamkeit in unn6tigem Masse erregt hat. Auch die repara- 
todsehen Vorgiinge an der faserbildenden Glia sind web] im wesentlichen 
identisch. Es wird unserer Neigung zu lokalisatorischer Verwertung 
der Befunde Anlass zu grosset Reserve geben~ wenn wir sehen, dass 
die Ver~tnderungen bei ,Dementia praecox" auch recht diffus sein 

1) Wir kSnnen danach yon der strengen Forderung Ran ke's,- nur F~.lle 
mit gleichartiger nachgewiesener u vorlS~ufig in einer Gruppe zu- 
sammenfassen, absehen, da aueh bei don ~Einzelfiillon"~ Erstf~llen oder Fgdlen 
mit verborgen gobliobener Heredit~t oder aueh singul~ren u (?) der 
histopathologische essentielle Prozess in den moisten F/illen der gleiche ist und 
nur die I)eutung des Prozesses bei friiheren Autoren eine irrtiimliehe war. 

2) l~anke bestiitigt die Vergleichspunkte. 
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k6nnen und nicht etwa nur auf die Rinde beschrankt sind; so sah ieh 
z.B. bei eiaem Fall yon ,,Katatonie" recht sehwere Zellveranderungen 
und ausgesproehene Trabantkernvermehrung aueh im roten Kern. Wir 
wollen damit nicht die v611ige Identitat des histopathologischen Prozesses 
zwisehen ,~Dementia praecox~f und Chorea chron, behaupten, wir sind 
namentlich fiber die versehiedenen Differenzen in den Abbauvorgangen 
des Nervengewebes bei den einzelnen Krankheiten noch zu wenig 
orientiert, aber weitgehende Aehnlichkeiten scheinen doch vorzuliegen. 
Wir sehen weiterhin auch bei den diffusen Rindendegenerationen, die 
bei Tumorea des Gehirns auftreten kSnnen, recht weitgehende Aehnlich- 
keiten im Zellbilde~ umsomehr, als auch die tiefen Zellschichten, die 
in meinen Fallen auch bei der Chorea besonders stark zu erkranken 
pflegten, starker zur Degeneration kommen k6nnen. u Interesse 
mages  aueh sein, dass Duerck  bei vielen t6dlich verlaufenden Malaria- 
fallen eine starke Trabantzellenvermehrung und Neuronophagie namentlich 
in den tieferen Rindensehiehten, die auf vorhergehende Schadigung der 
Ganglienzellen und Protoplasmaver~nderung derselben zurfickgefiihrt" 
werden musste~ beobachten konnte. 

So mSgen sich noch manche Vergleiche mit andersartigen Krank- 
heitsprozessen nachweisen lassen, und wir werden jedenfalls nicht die 
Berechtigung sehen, aus der histologisehen Art des Krankheitsprozesses 
einen Riickschluss auf die Symptomentwicklung zu ziehen. Es wird 
uns yon vornherein der Gedanke nahe liegen~ die eigenartigen Symptome 
tier Erkrankung in Beziehung zu tier A u s b r e i t u n g  der krankhaften 
Veranderungen zu bringen, und es wird unsere weitere Aufgabe sein~ 
ob und wieweit man die Verbreitung des Krankheitsprozesses in Be- 
ziehung zu den Symptomen setzen kann. 

II. Die topische Verbreitung des Krankheitsprozesses bei der 
Chorea chronica progressiva und ihre pathologische Bedeutung. 

A .  D e r  e i g e n e  B e f u n d .  

Zur Bestimmung der topischenVerbreitung der Alteration schien es yon 
vornherein notwendig, n e ben der Bewertung der aus kleinen Bl~icken ge- 

wonnenen Zell- und Gliabilder auch grosse Serienschnitte mit Weigertfar- 
bung heranzuziehen, namentlich zur Bewertung der etwaigen Degenerationen 
an subkortikalen Gebilden~ auf die in den letzten Jahren das Augenmerk 
besonders geriehtet ist. Es ist merkwfirdig, wie wenig bisher von dieser 
auf anderen Gebieten so oft angewandten Methode Gebrauch gemacht ist 1). 

1) Soweit ich sehe nut yon Kronthal-Kali  sch er(1892) u. Raecke (1910). 
- -  Anm. bei dot Korrektur :  Bozfigl. der nouen Untersuehungen yon C. und 
O. Vogt s. Anm. auf S. 39. 
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Bei der nach dem klinischen Befund anzunehmenden bilateralea 
Symmetrie der anatomischen Verlinderungen, wenigstens im Groben, hatte 
es auch keine Bedenken, die eine Hemisphare ganz ftir Serienschnitte mit 
Markseheidem und Giesonfarbung zu beniitzen~ wahrend die andere fiir 
feinere Untersuchungen aufgearbeitet werden konnte. (Dies konnte in den 
sehon vet dem Kriege geschnittenen Fall 1 und 2 stattfinden, wahrend mit 
Riieksicht auf die Materialnot der Naehkriegszeit in Fall 3 nur das Gebiet 
der grossen Ganglien und Haubengegend in Seriensehnitte zerlegt werden 
konnte.) An der Hand des Vergleichs yon Zell- und Gliabildern mit den 
Seriensehnitten konnte ich folgendes an den eigenen Fallen feststellen: 

1. In der Rinde sind regelmi~ssig am stiirksten Stirn- und Zentral- 
windungen erkrankt, Parietallappen oft noeh in gleiehem Masse. In 
basalen Stirnwindungen ist die Degeneration vielleicht etwas geringer 
als an der Konvexitlit. Eine generelle Verstiirkung der Entartungen in 
der vorderen Zentralwindung l~sst sich nieht feststellen, hlterdings 
sind die ,Degenerationen" in diesem Gebiet oft besonders schwer~ aber 
wir finden doch auch im Stirnhirn viele Partien, we die Yeranderungen 
einen iihnlich hohen Grad erreiehen~ die Veranderungen sind hie ganz 
diffus~ sondern auf fast allen Schnitten finden wir schwere degenerierte 
Partien neben leichteren, ja dicht nebeneinander relativ gut erhaltene 
Gangiienzellen neben ganz zerfallenen. Eine bestimmte Lokalisation in 
der Starke der Alteration innerhalb der einzelnen Windungen und 
Lappen l•sst sieh nieht geben. Im Hinterhauptslappen und Sehllifen- 
lappen sind die Alterationen viel geringer. 

Die gute Erhaltung der Betz'schen Riesenpyramidenzellen in der 
vorderen Zentralwindung ist eine allen 3 Fallen gemeinsame Ersehei- 
nung. Im iibrigen sitzen die starksten Degenerationen regelmassig in 
der VI. Sehicht der ,,polymorphen '~ Zellen und aueh noeh in der V. 
Sie sind dann weiterhin in der Sehieht der grossen Pyramidenzellen 
noch deutlieh, aber in der II. Schieht relativ geringer. Ieh habe gegen- 
fiber anderslautenden Angaben in der Literatur diesen Befund besonders 
genau nachgepr~ift, aber fiberall die besonders starke Degeneration der 
u Schicht best~tigt gefunden (vgl. Abb. 1 u. ). Yon den Markscheiden 
haben allerdings~ soweit das bei unseren bish~rigen Methoden mSglich 
ist nachzuweisen, am stiirksten die Tangentialfasern gelitten. 

2. Die Degenerationen im Corpus striamm 1) sind stark und zwar 
regelmassig starker als in der Rind% mitunter a u f f a l l e n d  t ief -  

1) Zur Vermeidung yon Missverst~ndnissen weise ich darauf hin~ dass 
ich nach Edinger~ Brodmann~ Yill iger u. a. unter der Bozoiehnung 
Corpus striatum Sehweifkern und Linsenkern zusammenfasse. Andere Autoren 
wie v. Monakow identifizieren das Corpus striatam mit dem Sohweifkern. 
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gehend.  Am stiirksten betroffen ist der Nuel. caudatus namentlich 
im Kopfteil, besonders in Fall 1 and 3 und dana auch die vorderen 
Partien des Putamens, die sich im Fall 1 in einem halberweichten Zu- 
stande befanden. 

~amentlich die Atrophie des Nael. caudatus ist auf den Serien- 
schaitten eine sehr ausgesprochene und kann zu einer eigentiimliehen 
KonfigurationsstSrung des Kerns fiihren~ wie die verschiedenen Ab- 
bildungen yon Fall 1 zeigen. Schmale Zystenbildung in den kau- 
daleren Partien zeigten sich in Fall 1 und 3. Die messbare Atrophie 
des Caudatuskopfes ist eine viol weitgehendere als die Atrophie der 
einzelnen Hirnwindungen; sie ist auch welt grSsser als die Atrophie 
des Caudatus in der Striatumerkrankung; die uns C. u  als ,,~tat 
marbr6 du corps stri6" besehrieben hat. Im Fall 2~ in welehem die 
Atrophie ,des Caudatus weniger welt vorgeschritten war; fehlt doch 
aueb 'die buckelfSrmige VorwSlbung des Kopfes in den Ventrikel hinein~ 
ausserdem liess sich im Zellbilde die starke Verminderung der Gan- 
glienzellen zahlenmassig feststellen. Yon einer gewjssen Bedeutung 
mug es sein~ dass (nament]ich im Fall 3 deutlich) besonders die dor- 
salen Teile des Caudatuskopfes atrophiert waren, welt besser erhalten 
aber (auch auf Zellbildern) die ventraten dem u anliegenden 
Teile und Verbindungsbrficken mit den ventralen Linsenkernteilen; also 
Gebiete~ die vielleieht nichts mehr mit' dem eigentlichen Striatum zu 
tun haben~ sondern dem zentralen H(ihlengrau des Seitenventrikels an- 
gehSren. Dass die starke Atrophie der vorderen Gebiete des Streifen- 
kiirpers~ insbesondere des Schweifkernkopfes nicht etwa auf eine Hypo- 
plasie des Kerns zurfiekzuffibren ist~ ergibt sich ohne weiteres aus 
den schweren degenerativen ZerstSrungsprozessen an den Ganglien- 
zellen~ der enormen Wucherung der Trabantgliakerne and den sonstigen 
Gliareaktionen, die wir leicht naehweisen kSnnen. 

3. Im T h a l a m u s  op t ions  ist die Erkrankung weit weniger vor- 
geschritten als in dem Corpus striatum~ namentlich dessen vorderen 
Partien, relativ am moisten noch in Fall 2. Zellveri~nderuagen nieht 
akuten Charakters (chronische Ver~nderung, Lipoidentartung usw.) 
lassen sich zwar aueh hier an vielen Zellen erkennen, auch repara- 
torische Erscheiaungen der Faserglia, namentlich in Fall 2; aber diese 
Veranderungen sil~d begrenzt and in keinem Falle ist es zu einer 
messbaren Atrophie des Organs, die namentlieh im Caudatus so deut- 
lich ist, gekommen. Die Yeranderungen im Corpus s u b t h a l a m i c u m  
sind deutlich s c hwere r ,  wean auch nieht so hochgradig wie in den 
vorderen Striatumpartien. Auffallend ist die Schwere der Zellverlinde- 
rungen im Luys'schen KSrper namentlich dann~ wenn man auf dem- 
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selben Schnitt die viel besser erhaltenen Zel/gruppen im Corpus ma- 
millare und in der Substantia nigra betrachtet. Schwere Ver~nde- 
rangen, wenn auch nicht so hochgradige, zeigt dann nur noch der rote 
Kern. Br/icke, Medulla oblong., Hfhlengrau am Aqu~dukt und Klein- 
hirn sind dann entweder frei you Ver/inderungen, oder es finden sioh 
zwar Zellalterationen, abet nur in begrenztem Masse (yon der Syringo- 
myelie im Fall 1 ist abzusehen). Ob chronische Ganglienzelldegenera- 
tionen beschr~nkten Grades etwa im dorsalen Vaguskern wie im Fall 1 
eine besondere Bedeutung haben, wissen wir nichtl). Die ausgedehnte 
Verbreitung der l e i c h t e r e n  Degenerationserscheinungen auch in Ge- 
bieten, die symptomatologisch be ider  Chorea chron, gar keine Rolle 
spielen, kaun man gut auf grossen Giesonschnitten an der Vermehrung 
yon Trabantgliakerneu selbst in symptomatologisch bei unserem Leiden 
so bedeutungslosen Gebieten wie dem Corpus gen. ]at. erkennen; frei- 
lich sind die s c h w e r e n  Entartungserseheinungen doeh in gewisser 
Beziehung elektiv. 

4. Die Ausbeute an Befunden (seku'nd~rer) Faserbfindeldegenera- 
tionen ist eine beschr~inkte. Wir finden nirgends im Gehirn totale 
Bfindeldegenerationen, insbesondere auch nicht, worauf naturgem~ss be- 
senders gefahndet wurde, an den Fasersystemen, die veto S t r i a t u m  
p e r i p h e r w ~ r t s  ziehen.  Sieht man genauer hath, so kann man 
eventuell (Fall 2) auch dann keine sicheren Entartungen odor Atrophien 
in den verschiedenen Bfindeln der Ansa !entieularis, den strio-luysischen 
Bfindeln, dem Fasciculus lenticularis, findene), in den anderen F~llen 
sind aber doeh leichtere Degenerationen deutlich, Aufhellungen odor 
partieller Faserausfall in der Ansa lenticularis (ev. sogar in einer uns 
noeh unbekannten Bedeutung auch in der Ansa peduneularis), odor auf- 
fallende Dfinnheit des Fascio. lenticularis (die Faserentwieklung am 
Luys'schea Kern konnte ]eider in dem einen Fall nieht an den Serien- 
schnitten verfolgt werden). Distal vomLuys'schen Kern ]lessen sich 
keine Faserdegenerationen dieses Systems mehr finden; die Strahl, ung 
des roten Kerns war tiberall intakt. Die Dfirftigkeit der Bfiudeldegene- 
rationen wird nicht sehr fiberraschen, da doch breite Teile des Linsen- 
kerns, der auch stark am Ursprung der Faserung beteiligt ist, ver- 
mutlich noch viele funktionsf~hige Zellen enthielten und aueh umgekehrt 
viele Fasern ihren Weg aus dem Thalamus in das Striatum machen 

1) Erkrankung des dorsalon Vaguskerns spielt naeh F. H. Lewy beider 
Paralysis agit. oft eine Rolle. 

2) Wit folgon hiorboi derTerminologie D gj 6rin e'% w~hrend v.Monakow 
alle drei Fasergruppen der l~adiationes strio-subthalamieae als Ansa lentieu- 
laris zusammenfasst. 
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(naeh D6j6r ine  Degeneration der Ansa nod des Fascicu]. ]enticu]aris 
namentlich nach Lasion der anteroventralen Tha]amusregion mSglich). 
Totale ZorstSrungen dieser Bfindel sind nach D6j~rine tiberhaupt extrem 
selten. Nach diesem Autor werden bei L•sionen des Caudatuskopfes 
und vorderer Partien des Putamens namentlich die Ansa lent. und der 
Fascie. lent. (das Feld H2 yon Fore]),  verschont, strio-luysische Fasern 
mehr ergriffen (auch nach v. Monakow).  Wit vermSgen zu diesen 
Fragen, die nur boi F[erderkrankungen oder experimentellen Herdeu 
welter verfolgt werden kSnnen, an der Hand der bei dieser diffusen 
Degenerationskrankheit gefundenen relativ geringen Alterationen keine 
Stellung zu nehmen, meinen aber, dass aus der uncharakteristischen 
Art der geringen Faserdegenerationen kein Rficksohluss auf die geringe 
Bedeutung der sehweren Kernerkrankung (des Striatums und in ge- 
ringerem Masse des Luys'sehen K6rpers) gezogen werden daft. 

Ungewiss ist uns die Bedeutung der in Fall I and 3 gefundenen 
Degenerationen einzelner kleiner Faserbfindei in den dorsomediaten, dem 
Caadatus anliegenden Partien des vorderen Schenkels der inneren Kapsel. 
Sie verlieren sich welter oral im Stirnhirnmark, doch ist darauf bei 
der geringen Zahl der degenerierenden Fasern nicht viel zu geben, 
zumal sieh bei feineren Untersuchungen doch leiehte Degenerationen im 
Stirnhirnmark feststellen lassen. Es ist am wahrscheinlichsten~ dass es 
sich um Fasern aus dem vorderen Thalamusstiel haadelt. 

Dass die Bindearme nieht am Degenerationsprozess beteiligt zu sein 
brauchen~ muss bei der besonderen Bedeutung, die diesem Fasersystem 
bei anderen Choreaformen zukommt~ vielleicht noch besonders betont 
werden. Bemerkenswert ist die Tatsaehe, dass aueh im Riickenmark 
leiehte Faseralterationen vorkommen, entweder ]eiehte diffuse Rarefika- 
tionen~ wie in Fall 2, oder aueh st~irkere Rarefikationserseheinungen in 
den Randschichten des Vorderseitenstranges bis zur Degeneration .der 
Kleinhirnseitenstrange (Fail 1). 

B. Die lokalisatorischen Ergebnisse der bisherigen Forschung .  

Wir werden hier die aaatomischen Befunde gleich in Verbindung 
mit pathogenetischen Fragestellungen, d. h. in der MSglichkeit ihrer Be- 
deatung f[ir die Entstehung der bei der Chorea ehronica feststellbaren 
Haaptsymptome, betraehtea kSnnen. Dabei wird es eriaubt sein, ver- 
einzelte Zufallsbefunde, wie die Erkrankung der Interspinalganglien im 
Falle Rusk~s, aus der allgemeinen Betrachtung auszuschalten. Fiir eine 
symptomatologisch bedeutungsvolle E rkrankung dor peripheren Nerven 
und Muskeln~ die ich selbst auch in einem Falle untersuchen konnte, 
liegt auch kein Anhaltspunkt vor. 
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Dass das Rfickenmark an dem Krankheitsprozess nicht wesentlich 
teilzunehmen braucht~ das zeigt uns eine grosse Anzahl yon neueren 
Arbeiten (z.B. Raeck% Schulz ,  Kiesselbach~ Margul is ,  St ier ,  
Solmersitz~ im wesentliehen auch Pfeiffer).  Dennoeh finden wit 
aueh nach Abzug der akzidentellen Veranderungen akuter Alterationen 
und akzidentellen Anlageanomalien (Syringomyelie~ Kleinheit des 
Riickenmarks: Ranke ,  Oppenheim-Hoppe~ K r o n t h a l - K a l i s c h e r )  
auch bei einzelnen Autoren Befund% die zwar nicht allein, aueh wohl 
nioht in der Hauptsache das choreatische Ph~nomen bedingen werden, 
aber dooh in einem Zusammenhang mit der Erkrankung stehen kSnnen, 
und Li~sionen darstellen~ die in der Entstehung des Ph~nomens unter- 
sttitzend wirken kiinnen. K r o n t h a l - K a l i s c h e r  und Pfe i f fe r  spreohen 
yon leichten Lasionen der Clarke'schen Siiulen; degenerative Ersohei- 
nungen in den Kleinhirnseitenstr~ngen~ allerdings nieht auf diese be- 
schr~nkt~ sah ieh selbst namentlich im 1. Fall~ es sind also mitunter 
die Bahnen mit betroffen~ die periphere Impulse dem Kleinhirn zuleiten~ 
und wir haben uns daran zu erinnern~ dass ehoreatisehe Erscheinungen 
im Beginn der Friedreieh'sehen Krankheit nicht selten sein sollen 
(cf. Le w an do w s k y).. Starke Veri~nderungen im Riiekenmark besehrieb 
Alzheimer .  Man denkt hier gewiss an Beziehungen zwisehen diesen 
Li~sionen afferenter Kleinhirnbahnen zu den sparer zu bespreehenden 
Erseheinungen yon Chorea be i  Herderkrankung ef[erenter Kleinhirn- 
bahnen im Bindearm. Dennoeh werden wir naeh der Mehrzahl der 
vorliegenden Befunde das Hauptgewieht auf die Veranderungen im Ge- 
hirn legen miissen. 

Bei einer sehweren langdauernden diftusen Erkrankung des Zentral- 
nervensystems~ die mit merkwiirdig vielen akzidentellen Anlageanomalien 
und weiteren~ genetiseh z.T. weniger bekannten Aufbrauchserkrankungen 
kombiniert sein kann~ werden wit uns nieht wundern~ wenn gelegentlieh 
sehr vielfache Degenerationen vermerkt werden, z.B. yon Krontha l -  
Ka l i sche r  im Htihlengrau, im Hirnschenkel~ im Fazialiskern~ Nucl. - 
fun. ter,  ttypoglossuskern, der aufsteigenden Trigeminuswurzel; aber 
zum Wesen der Erkrankung gehfren alle solehe Ver~nderungen often- 
bar nicht. 

Unschwierig wird es sein, die materielle Grundlage fiir die psychi-  
sehen Veranderungen  im Gehirn zu bestimmen~ da schwere patho- 
logische Veri~nderungen in der Hi rn r inde  yon keinem Autor vermisst 
werden. Die Verst~rkung des Krankheitsprozesses in den f r o n t a i e n  
Partien des Hirnmantels als hi~ufigster Befund entspricht dem friiher 
erw~hnten makroskopisohen Befund (s. aueh Jaeobsohn)~ nur St ier  
findet die ,kleinzellige Infiltration" am schw~chsten im Stirnhirn. Weir- 
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gehende Schltisse aus der frontalen Pradilektion lassen sich wie bei 
anderen Demenzprozessen aus diesem Befund noch nicht ziehen, um so 
weniger als die psychischen Alterationen bei der Chorea chronica noch 
viel zu ungenau analysiert sind. Wir dtirfen nur unserem Erstaunen 
dariiber Ausdruck geben, mit welcher Haufigkeit bei den verschiedensten 
diffusen Erkrankungen gerade die phylogenetisch jtingsten Rindenl~artien 
im Krankheitsprozess pravalieren. Hinsichtlich der Bevorzugung einzelner 
Schichten behauptet S t i e r  auch unter Zitierung verschiedener anderer 
Autoren, dass die kleinen and mittleren Pyramidenzellen.am starksten 
erkrankt sind, auch in Raecke ' s  Fall war eine relative Bevorzugang 
tier kleinen und grossen Pyramidenzellen in einzelnen Gebieten naeh- 
weisbar. Aber dieser Befund ist durchaus nicht regelmassig. Abge- 
sehen yon den eigenen drei Fallen, in denen die Verstiirkang der 
schwereu Degenerationen in den tiefsten Rindenschichten eine ausserst 
markante war, hebt schon K i e s s e l b a e h  starkere Erkrankung der 
KSrnersehicht und polygonalen Zellen der tiefen Sehichten hervor. 
Menzies  nnd Rusk finden die Erkrankung ebenfalls in den tiefsten 
Sehichten am stlirksten, O p p e n h e i m  und Hoppe  erw~thnen dagegen 
wieder einen Schwund der dieht unter der Molekularschieht liegenden 
aussersten kleinen Pyramidenzellen. Die Sehichtenerkrankang ist also 
in den verschiedenen Fallen eine sehr differente; abgesehen yon den 
theoretischen Unklarheiten unseres Wissens um die BedeUtung der 
einzelnen Rindenschichten filr die psychisehen Funktionen haben wit 
aus dem faktischen anatomischeu Befund bei unserer grankheit keinerlei 
Berechtigung, irgendeinen Zusammenhang zwisehen einer bestimmten 
Schichtenerkrankang mit dem psychisehen Status zu konstruieren. 

Der einzige Befund, der fast iibereinstimmend konstatiert wird und 
gut "mit eig'enen Be~unden ilbereinstimmt, ist die relative Integritat der 
grossen Betz'schen Zellen. Dieses Ergebnis hat viel~ach bei den Betraeh- 
Cungen tiber das Zustandekommen des choreatischen Phiinomens Beriiek- 
siehtigang gefunden. Wir wenden uns jetzt diesen Anschauangen zu. 

Die Theorien tiber die Pathogenese des choreatischeu Phfinomens 
bei der chronischen progressiven Chorea lassen .sieh in der ttauptsaehe 
]etzt in zwei Gruppen ordnen: Die eine, welehe das Augenmerk vor 
~llem auf die Erkrankang der Rinde, in] speziellen der vorderen Zentral- 
~indung, richtet, and die andere neuere, welehe die Erkrankung des 
~orpus striatum in den Vordergrnnd stellt. Daneben hat dann 
T. N ie s s l -Mayendor f f  die besonders sehwere Erkrankung des roten 
[erns and des Nucl. ~lentatus betont. Wean abet aueh die T h e o r i e  
s. unten) au~ die Bedeutung yon StSrungen der dentato-rubralen Bahn 
,el Chorea hinweist und die Bindearmechorea bei Herderkrankungen 

Arohiv f, Psychiatric. Bd. 63, Heft 1, 7 
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uns seit Bonhoeffer ' s  Untersuchungen gut bekannt ist, so zeigt doeh 
die praktische Erfah~ng, dass bei der diffusen Hirnerkrankung der 
chron, progr. Chorea diese Hirnareale im allgemeinen n ich t  besonders 
stark befallen sind. So war der Denta~Lus in den eigenen Fallen r 
erhalten, die Oegenerationen im roten Kern waren massige, auch ia 
Kiesse lbach ' s  Fall entspraeh die Atrophie dieser Gebiete narder  allge- 
meinen A~rophie des Zentralnervensystems. S c h u 1 z bemerkt ausdrticklich, 
dass im Nuel. ruber die Zellen intakt waren, K r o n t h a l  und Ka l i s che r  
weisen auf anormales Vsrhalten in einem roten Kern bin. In vielen 
anderen Fallen ist vielleicht auf Deatatus und roten Kern nieht hin- 
reiehend geaohtet worden, aber man gewinnt naeh den bisherigea 
Literaturangaben nicht den Eindruck, dass sehwere Veranderungen dsr 
genannten Gebilde oder ihrer Faserung h~ufig bei der Chorea ehronica 
vorkommen. Aueh dis Kleinhirnrinde wird 5frets ausdrticklich als 
normal bezeichnet. 

Reichliehere Erfahrnngea besitzen wir jetzt schon fiber das Be- 
fallensein des Corpus striatum, und zwar der besonders  schwsren  
Erkrankung dieses Gebietes mit starkerea Veranderungen, als die Rinde 
sie zeigt. 

Es darf hier darauf hingewiesen werden, dass schon im Jahre 1869 
Broadbent l )  als die haufigste Ursache der Chorea minor kapillare 
Embolien des Corpus striatum (and des Thalamus) angesehea und 
Jackson  diese Erkrankung sbenfalls ffir eine Erni~hrungsstSrung des 
Corpus striatum gehalten hatte. 

Wohl die ersee Notiz, die anf dies Gebiet bsi Chorea ehronica hin- 
weist, finden wit bei Golgi ,  der in seinem Fall wesentliehe Verande- 
rungsn der Corpora striata, geringere Konsistenz, glanzende Rtitung, 
gallertartiges Aussehen, dieselbsn Ganglienzellveranderungen wie in der 
Rinds, ausserdem an der Aussenssite der Corpora striata und im Centrum 
semiovale gram degenerierte Stellen beschreibt. Dann hat Kroemer  
in einem Falls chronischer Chorea mit liippisch-kindischem Wesen, dsr 
anatomisch freilieh vielfache Abweichungea yon den gewShnlichsn Formen 
der degenerativen Chorea zeigt, griissere Herde im mittleren Teil des 
Corpus striatum, im vorderen Linssnkernglied und in der inneren Kapse] 
gsfunden. Oppenheim und Hoppe,  die freilich mehr Gewieht an: 
die Rindenerkrankung legen, sahen in dem einen ihrer Falle in del 
Basalganglien massenhaft Corpora amylacea, Sklerosierung des Gewebel 
und einen wohl akzidentellen kleinen Tumor im Linsenkern. Kron tha  
und Kal ischer  fanden verschiedenartigs St6rungen im Linsenksrn; iibe 

1) Zit. naeh Kroemor. 
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Yeranderungen am Caudatuskopf kann man sich aus der Arbeit nicht 
gentigend orientieren. Aus der Beschreibung yon So lmer s i t z  kanu 
man dann unschwer entnehmen, dass die sttirksten Veranderungen in 
seinem Fall , , Hun t i ng ton ' s ehe r  Chorea" im Nucleus caudatus und 
lentiformis waren. Mit grSsserem Nachdruck hat dann aber besonders 
J e l g e r s m a  (1908) die starke Atrophic des Caudatus, dessen Volumen 
sich his auf 1/3 verringert hatte, betont. Hieran schliessen sich dann 
die wiohtigsten neueren Befunde, die Ki e s s el b a ch in ihrer Arbeit z. T. 
schon erwahnt, die 3 Falle A lzhe imer ' s ,  der Fall K l e i s t - K i e s s e l -  
bach,  die 2 Fallc Pfeiifer~s (hier allerdings auch Thalamus mitbe- 
troffen), ferner jetzt sohon 4 Falle yon P. Marie and 1 Fall you 
d 'Antona,  der auoh sehr schwere u im Corpus striatum 
konstatierte. 

Es kommen endlich die 3 e igenen  Fiille hinzu, yon denen nament- 
lich 2 die besondere Verstarktmg des Erkrankungsprozesses im Schweif- 
kern and vorderen Abschnitten des Putamens sehr deutlich zeigen. In 
anderen Fallen wie b ei L anno i s  und Pay  i or scheinen weniger charak- 
teristische Verhiiltnisse vorzuliegen. 

Aus don bisherigen Mitteilungen darf man zusammenfassend wohl 
ohne weiteres entnehmen, dass namentlioh Nucl. caudatus und Putamen 
erkranken, yon letzteren die vorderen Partien vielleicht besonders stark. 
Es darf naoh allen Befunden and don eigenen wohl auch geschlossen 
werden, wie hier gleieh angefiigt sei, dass der Thalamus optieus in allen 
seinen Kernen zwar auoh an der Erkrankung teilnehmen kann, aber 
nieht die haufige elektive Verst~rkung der Degenerationen wie Putamen 
und Caudatus zeigt, and dass die Degenerationen im Thalamus sehr 
gering sein kSnnen~ wenn auch das Striatutn schwer  ergriffen ist (wie 
in meinem 1. Fall). Dagegen schliessen sich die Befunde fiber Ver- 
starkung der Erkrankung in den Zellen des mit dem Striatum in 
Funktionszusammenhang stehenden Corpus subthalamicum ahnlichen Be- 
funden an, die A lzhe imer  und v. Niessl-Mayendoi~ff  erhoben haben. 

Aber trotz dieser vielfachen bemerkenswerten Hinweise an[ die 
hervorragende Anteilnahme der Aussenglieder des Striatums, namentlieh 
seiner oralen Partien, an der choreatischen Erkrankung miissen wir bei 
vorsiehtiger Bewertung der bisherigen Untersuchungsergebnisse do ch nook 
zugestehen, dass der Beweis  fiir die generelle Bedeutung dieses Be- 
fnndes als einer conditio sine qua non bei der chronisehen Chorea noch 
n ieht  zu erbringen ist. Es ist ohne weiteres zuzugeben, dass viele 
~ltere Autoren, deren Blick hauptsiiehlich auf die Rinde gerichtet war, 
in der der Ursprung ffir den Reizeffekt der choreatischen Zuckung ge- 
meht wurde, den basalen Ganglien nicht die genfigende Aufmerksamkeit 

7* 
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schenkten, entweder die Uutersuchung dieser Gebilde iiberhaupt unter- 
]iessen, oder sie in Bausch und Bogen behandelten, wobei die Unter- 
suehuug des Caudatus z. B. sohr wohl unterlassen gebliebeu sein kanu, 
oder auch vielleieht pathologiseh~u gefunden infolg~ der auf deu Him- 
mantel zugewandten Aufmerksamkeit uicht die gebtihrende Aufmerksam- 
keit schenkten. Aber wir werden wenigstens davon Notiz nehmen 
miissen, dass auch naeh  dem Bekanntwerden der hiiufigen Striatum- 
erkrankung ein erfahrener Autor wie Ranke  1) ausdrfieklich bezeugt, 
dass in 6 griindlieh untersuchten Fallen die Corpora striata nie in ganz 
besonders hohem Grade verlindert waren, wenn sie aueh an den da~ 
fibrige Grosshirn alterierenden Prozessen sich immer als mehr oder 
weniger beteiligt erwiesen. Und weiter: Auch wenn dutch den Nach- 
weis der starken Striatumerkrankung die Beftirworter der rein kortikalen 
Genese des choreatischen Phiinomens s tark Abbrueh erlitteu haben, 
werden wit uns doch noeh fragen miissen, ob nieht doch i rgendwelehe 
Beziehungen zwischen der hiiufig auch starken (wenn auch gegen die 
Froutalrinde nicht oft verstiirkten) Erkrankung der ,motorischen" Rinde 
und der Chorea bestehen. 

Wenn wit nun trotzdem die hliufig verbltiffende St~irke der Erkran- 
kung des Schweifkerns and vieIleicht auch yon Teilen des Putamens in 
den Vordergrund stetlen nnd aus diesem Befunde eine Erkl i~rung des 
Pathogenese des choreatisehen Ph~inomens versucheu wollen, kommen 
wit alsbald mit verschiedenen andersartigen positiven und negativen 
klinisch-pathologischeu Ergebnissen bei Striatumerkrankungen und auch 
experimeutellen Versuchen in Konflikt, deren Lfsung ein kurzes Ein- 
gehen auf die bisherigen Kenutnisse unserer Striatumpathologie erheiseht. 

C. B e sp r e c hung  der Einw~inde gegen die , ,St r ia tumtheor ie"  
der  Chorea  nach  den bisher igen physiologischen und patholo-  

g ischen  Kenntn issen  des Stre i fenk0rpers .  

Die noch nicht sehr welt zuriiekliegenden Zeiten, in denen die 
Funktionen des Striatums noch so nnbekannt waren, dass ein Forscher 
wie E d i n g e r  2) diese Unkenntnis als ein besonderes Zeichen der Rtiek- 

l ) .Ranke 's  ironisierende Bemerkang~ die Beziehungen der Chorea zum 
Striatum bedeuteten etwa das gleiehe, als wenn man aus der h~ufigen Ammons- 
hornsklerose bei Epilepsie den Yel:sueh macht~ die ,Epilepsie" in das Ammens- 
horn zu lokalisieren 7 trifft freilieh den Nagel nicht auf den Kopf~ da f/it die 
Beziehungen der Chorea zam StreifenkSrper ganz andere theoretisehe Grund- 
lagen faseranatomisehen und klinisoh-pathologischen Charakters VerstEndnis- 
miigliehkeiten geben. 

2) Edinger~ Nerv6se Zentralorgane. 19[1. 8. Aufl. 
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stiindigkeit unserer Beobaehtungsfiihigkeit betonen konnte, dtirfen dureh 
die genaue Analysierung des leutikularen Syndroms Wilson's  als be- 
endet gelten. Auch der nellere Versuch Lloyd 's ,  das ganzo m~ichtige 
Corpus striatum als ein rudimentares Organ ohne jede Funktion anzu- 
sehen und das lentikulare Syndrom allein aut Nachbarschaftswirkung 
dutch Beteiligung der inneren Kapsel zurtickzuffihren, diirfte kaum viel 
Anhanger finden, nachdem in vielen mtihsamen Arbeiten die Differen- 
zierung zwischen den pyramidalen und den extrapyramidaleu lentikul~trea 
Symptomen in glticklicher Weise durchgeftihrt ist (s. vor allem 
v. S t r f impel l  in der Definition seines amyostatischen Syndroms). Es 
ist hier nattirlich nicht der Platz, die sehon viel behandelte Sympto- 
matologie und Pathophysiologie der Wilson'schen Krankheit und ver- 
wandter Erkrankungen zu diskutieren, sondern nur notwendig kurz auf 
die pathologischen Befunde hinzuweisen, die ffir die Bewertung der 
Striatumaffektion bei chronischer Chorea yon Bedeutung sin& Wilson 
hat bei seinen Fallen,. die sich symptomatologisch vor allem durch 
Tremor, Rigiditiit (Hypertonie) ohne spastische Erscheinungen und 
Dysphagie-Dysarthrie als Folge der Hypertonie auszeichnen 1) eine Ent- 
artung des ganzen Linsenkerns oder wenigstens des Putamens nachge- 
wiesen, w~ihrend der Caudatus geringere Veranderungen aufwies; er hat 
daraui hingewiesen, ~ dass die StSrungen dureh den Ausfall ,,inhibierender" 
Einfltisse, die vom Linsenkern auf der lentikulo-rubro-spinalen Bahn auf 
die Vorderhornzellen einwirken, hervorgerufen werden. Vorwiegende 
Degenerationen des Putamens und seiner absteigenden Verbindungen 
werden bei iihnlichen Syndromen auch yon ~anderen Autoren, z. B. 
St(icker,  Rhein,  Mills  u. a. mitgeteilt. Der der Chorea gegentiber 
andersartigen Symptomatologie des ]entikularen Syndroms entspricht 
auch ein verschiedener pathologischer Befund; denn bei der chronischen 
Chorea findeu wir eine Atrophie vorwiegend des Caudatus, die Atrophic 
des Putamens ist demgegeniiber nicht so hochgradig, dass nicht noch 
weite Teile .desselben funktionstfichtig und die absteigendeu Bahnen in 
grossem Masse erhalten geblieben w~tren; bei der Wilson'sehen Krankheit 
nnd verwandten Syndromen kiinnen grosse Partien des Putamens ganz 
degeneriert sein, die absteigenden Bahnen des Kerns sind oft weit- 
geheuder entartet, es sind jedenfalls meis t  pathologisehe Differenzen 
zwischen den beiden Erkrankungen vorhanden, die uns das Verst~indnis 
ftir spiitere pathogenetisehe Betraehtungen nich~ zu erschweren brauchen; 

1) Die Bedeutung und Pathogenese der begleitendon psychisohen hlte- 
rationen und unwillkiirliohen Ausdruoksbewegungen erscheint nooh weniger 
gekl~irt. 
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sehwieriger deutbar ist nur ein Fall Mingazzini ' s ,  der Hypertonie, 
Zittern und Parese bei ainer tterdkrankheit, die gerada einen grossen 
Tell des raehten Schweifkernas und das vordere Ffinftel des rechten 
Linsenkerns zerstSrt und' die Ansa lenticularis und den Luys'schen 
KSrper zur Degeneration gebracht hatte, beobachtete (cf. meine Bemerkung 
welter unten). Ebenso brauehen Befunde yon Entartungserseheinungen 
in der Linsenkernschlinge und dazu gahSrigen Kernen beider Paralysis 
agitans, die in so enger symptomatiseher Beziehung zum lentikularen 
Syndrom steht (cf. J e l g e r s m a ,  F. H. Lewy) auf unsere Ansehauungen 
keinen Einfiuss zu gewinnen. 

Bedenklieher ist, dass auch die oralen Partien des Striatums, ins- 
besondare auch der Caudatus, bereits dutch Funktionen, deren StSrungen 
sich keineswegs in Chorea zu aussern brauehen, okkupiert zu sein 
scheinen. Hier erw~hne ich zun~tchst den ,,6tat marbr6 du corps 
stri6", den, C. Vogt (in klinischen Fallen yon Oppenheim und 
C. S. Freund)  beschrieben hat, dessen klinische Symptome]n Ath6tose 
double, Spasmen (Rigor?), Mitbewegungen, rhythmischen Oszillationen, 
Zwangslachen und-Weinen, ohne Lahmung~ ohne sensible StSrung 
und ohne IntelligenzstSrung gipfelnX). Die Verfasserin~ die sieh aueh noeh 
auf 2 Falle Barr6 's  stiitzt und einen Symptomkomplex beschreibt, den 
man vielleicht als eine Mischung yon Ath6tose double mit lentikularen 
Symptomen der Wilson'schen Form bezeiehnan kann~), batont aus- 
drtieklich die Intaktheit der Rinde, findet abet im Corpus striatum nieht 
immer die gleichen Partien in gleicher Starke ergriffen. Es kann  
]edenfalls auch bei dem Vogt'schen Syndrom der yordere (bzw. antero- 
dorsale) Tell des Putamens und tier Caudatus besonders stark yon der 
Erkrankung ergriffen sein, auch wenn ochre ehoreatische Bewegungen 
offenbar fehlen. An der Ver seh iedenhe i t  der choreatisehen yon der 
athetotischen BewegungsstSrung wird aber~ wie wit mit Lewandowsky  
betonen miissen~ trotz gelegentlicher Kombination dieser StSrungen fest- 
gehalten warden mi]ssen. Ieh kann aueh dam von Mingazzini  er- 
w~hntenAusspruch der Kliniker, die bei Besehreibung der Huntington'sehen 
Chorea in der Wahl zwischen dem Ausdruck Chorea und Athetose 
zSgern, nieht ganz Folge leisten. In den Fallen ehroniseh-progre'ssiver 
Chorea, die ich selbst in der letzten Zeit genauer be0bachtete, handelte 

1) Nach den epikritisehen Bemerkungen C. S. Freund~s in seinem Fall 
wird man iibrigens eine Br der Pyramiclenbahn doch wohl annehmen 
miissen (Babinski --~). 

2) Uebrigens hat aueh v. Striimpell auf die Kombination von Athotoso 
mit andersartigon amyostatisohen Symptomen hingewieson. 
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es sich iedenfalls um exquisit choreatiseh rasche Zuekungen in eharakte- 
ristischer Mannigfaltigkeit, athetoseartige Bewegungen konnten giinzlich 
fehlen (vgl. die klinischen Ausfiihrungen yon Fall 2). 

Wit sehen also bei den Vogt'sehen Kranken eine Mischung yon 
Linsenkernsymptomen, die uns yon der Wilson'schen Krankheit bekannt 
sind, mit athetotischen Erseheinungen, die evt. besonders stark in den 
yon der Rig'iditiit stark ergriffenen Muskelpartien prominieren kSnnen, 
und kSnnten uns die verschiedene Verteilung yon Hypertonien, Tremor 
und Athetose noch dureh verschiedene, wenn aueh noch nicht sieher 
bekannte Lokalisationen innerhalb des Striatums verdentliehenl). Die 
Chorea  in einem Atem mit der Athetose ~unennen, beide Symptome 
bei pathologisch wenigstens ~ihnlichen K r a n k h e i t s p r o z e s s e n  in 
dasselbe Gebiet zu ,,]okalisieren", fiillt schon darum schwer, weil bei 
allen choreatischen Erkrankungen der Muskeltonus keine  Steigerung, 
oft dagegen eine ausgesproehene Herabsetzung erfiihrt. (Bei der chro- 
nischen progressiven Chorea ist die Hypotonie allerdings n ieh t  immer vor- 
handen, s. Fall 3; auch neuerdings sah ich bei einem Fall mi t  heredi- 
tater Huntington keine Hypotonie, Hypertonie freilieh noeh weniger.) 

Unbequemer abet noeh als die hier sich eriiffnenden Unklarheiten 
sind die vielfachen ftinweise auf die Bedeutung, die das Striatum als 
ein Zentralorgan sympathischer Funktionen haben soil; insbeso~dere 
wird ihm eine ftihrende Stelle in der Vasomot i l i t a t  und Thermo- 
r e g u l a t i o n  und der BlaserLinnervat ion Zugewiesen, grade der 
Sehweifkern spielt bei den diesbeztigliehen Eriirterungen auch eine be- 
deutende Rolle. Diese Bedeutung des Striatums als einer Zentralstation 
fiir den Sympathikus passt zwar sehr sehiin zu den neueren Ansiehten 
F rank ' s ,  der alle tonisehen Muskelfunktionen auf sympathisehe Inner- 
vationen zuriickftihrt und so auch in der tonusregulierenden Funktion 
des Linsenkerns die Wirkungen eines Zentralapparates des Sympathikus 
bzw. Parasympathikus erbliekt, aber sie vermag uns keineswegs die Be- 
ziehungen des Striatums zum ehoreatischen Phanomen hither zu riieken. 
Dass dasselbe begrenzte graue Kerngebiet des Caudatus und bestimmter 
(oraler) Putamenabschnitte abet die gleiehe Bedeutung fiir Thermo- 
regulation, Blaseninnervation und ttemmung motoriseher Entladungen 
der quergestreiften Muskulatur haben sell, wird uns nieht sehr ein- 
leuchten wollen. 

1) C. Vogt~s Angabo~ dass gorade in den'vorderen Teilen des Caudatus 
und Putamens die Regulations- und Hemmungsapparate fiir Spraehe~ Sohluoken 
und Kauen liegen~ stfitzt sioh bishor erst auf wenige F~illo. 
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Es wird uns da erwfinscht sein~ zu erfahren, dass die Ansehauungel~ 
fiber die vaso- und thermoregulative Bedeutung des Striatums, die sich 
auf die experimentellen Untersuchungen yon A r o n s o h n  und Sachs  und 
einer Reihe anderer Forscher st•tzte, nach neueren Experimentalunter= 
suchungen eine gewisse Erschtitterung erlitten hubert; das wichtigste 
,Zentrum" ffir diese Funktionen, insbesondere die Thermoregulation, ist 
offenbar die Gegend des Tuber cinereum. Ich miiehte da nur au[ die 
vielfachen Untersuchungen yon I s e n s c h mid und S chni t  z 1 e r hinweisen, 
die zu diesem Resultat kommcn, und dann welter anfiihren, dass die 
reichen Erfahrnngen einer ganzen Generation yon Forschern fiber Tempe- 
ratursteigerungen nach Reizung des Corpus striatum dabei ihren Weft 
zwar nicht einbfissen, abet im Vergleich zum Tuber cinereum ist die 
Bedeutung aller anderen Teile des Zentralnervensystems, speziell des 
Vorderhirns, far die Warmeregulation gering nnd untergeordnet, denn 
ein Tier ohne Striatum und ohne Grosshirnhemiphi~re kanu seine KSrper- 
temperatur wie ein normales regulieren. Und E. Sachs  kommt eben- 
falls auf Grund von Tierversuchen zu dem Ergebnis, dass der Kaudatus 
keinerlei Beziehung zu dem Atmungs- und Zirkulationsmechanismus hat. 
Bei Reizungen des Striatums war niemals der geringste Effekt auf die 
Temperatur zu erblieken. Klinische Erfahrungen am Menscheu berech- 
tigen uns erst recht nicht, dem Striatum ein besonders hohes Gewicht 
in der Wiirmeregulation zu unterschieben; yon besonderer Beweiskraft 
ist die reifer Erfahrung entspringende Bemerkung F e d o r  K r a u s e ' s ,  
dass Hyperthermie nach allen mSglichen Gehirnverletzungen auftritt und 
dass es falsch ist, allein im Corpus striatum ein Warmezentrum anzu- 
nehmen. Wir werden danach der Anschauung Raum geben dfirfen, dass 
das Striatum vermutlich nicht viel mehr Bedeutung ftir die Thermo- 
regulation hat als andere Hirngebiete, die aueh ausserdem noch genug 
andere Funktionen zu erffillen hubert. Die Anschauungen fiber den 
weiteren u der Warmeregulationsbahnen, die subzentralen Gebiete 
im Hypothalamus, die ebenfalls fiir diesen Mechanismus yon Wichtigkeit 
sein sollen, haben fiir unsere Fragen keine Bedeutung; es ist iedenfalls 
in keiner Weise erwiesen, dass gerade die Kerne (Nucl. Luys !), die ihre 
Faserung aus dem Striatum erhalten, ffir die Warmeregulation yon Be- 
deutung sind. 

Die Argumente ffir die Anteilnahme yon Schweifkern und Linsen= 
kern an der Blasen- und Mastdarminnervation sind noch k e i n e s w e g s  
e i n w a n d f r e i e ;  unsere Kenntnisse in dieser Frage sind offenbar viel 
weniger klare als unsere Erfahrungen fiber die kortikale Vertretung der 
Blasenregulation, fiber die wit dutch die Kriegserfahrungen grSssere 



Beitr~ige zur Pathologie und Pathogenese der Chorea ehroniea progressiva. 105 

Klarheit gewonnen haben. Die Anschaunngen, dass ,im Corpus striatum 
ein Zentrum ftir die auf bewusste Empfindungen erfolgenden automati- 
schen Blasenbewegungen" sich befinde, grfinden sich vor allem auf die 
bekannte Arbeit yon Czyhla rz  und Mi~rburg, der die eben zitierte 
Theorie entstammt. Abgesehen davon, dass die theoretischen Aus- 
ftihrungen des Verfassers vielleicht darum etwas angreifbar erscheinen, 
weil die supponierbare, in subkortikaleuRefiexzentren erfolgende Sphinkter- 
tonisierunff bei Blasenfiillung wohl nicht auf bewuss te  Empfindungen, 
sondern mehr auf unbewusste sensible Reize zuriickzuffihren sein wird, 
kann man in lokalisatorischer Beziehung doch nicht vergessen, dass alle 
4 mitgeteilten Fi~lle sich anf Tumoren  beziehen nnd die Bedeutung der 
Naehbarschaftswirkung nicht einfach zu deuten ist. Auch die neueren 
Fiille yon Brouwer  und van der  Sehee r  and S t u u e r m a n  lassen 
keine befriedigende Deutung .zu; im ersteren Falle bestand eiu sehr 
grosser Tumor, der ausser der Infiltration der Schweifkerne aach zur 
Ausftillung der Ventrikel geftihrt, das zentrale HShlengrau an den Seiten- 
ventrikeln infiltriert hatte und bis zur Wand des III. Ventrikels ge- 
wuchert war; im zweiten Fall l~tsst wieder die Klinik im Stich, da der 
inkontinente Kranke nicht nur benommen, sondern auch stumpf war. 
Ich will nun keineswegs leugnen, dass man ftir Lokalisationsfragen auch 
Tumorfiille vorsichtig mitverwerten kann, aber das vorliegende Material 
bringt doch sicher noch nicht g'entigend bindende Beweise ftir die Ver- 
legung yon Blaseninnervationszentren ins Corpus striatum, zumal bei 
den Striatumerkrankungen, die wir kennen, der Vogt'schen Krankheit 
und der Wilson'schen Krankheit, StSrungen seitens der Blase n i e h t  
zum Krankheitsbild gehSren. Erst recht verfriiht erscheint die Differen- 
zierung dieser StSrungen innerhalb des Striatums, wie die Aeusserung 
Brouwer ' s ,  dass im Nucleus caudatus die Zentren ffir die Beeinflussung 
der glatten, im Nucl. lentiformis ftir die Beeinfiussung der hSheren quer- 
gestreiften Muskulatur liegen; Blasenst~irungen sind danaeh auf Erkran- 
kung des Caudatus zuriiekzufiihren. Gewiss ist vielleicht etwas Richtiges 
an der Ansicht Brouwer ' s ,  aber  unsere Erfahrungen sind vorliiufig zur 
Entscheidung noch viel zu gering, und ebenso kiinnte man in Analogie 
zu den doch wohl sicheren sympathikusregulierenden Funktionen des 
HShlengraus am Boden des IIL Ventrikels dcr Ansicht Ranm geben, dass 
die dem Striatum bzw. dem Caudatus benachbarten ventromedial davon 
liegenden~ aber morphologisch trennbaren Partien des HShlengraus am 
Seitenventrikel, die direkt mit dem HShlengrau des IIL Ventrikels zu- 
sammenh•ngen, den Anteil an der Blaseninnervation haben. Hierzu sei 
noeh bemerkt, dass diese Hiihlengraupartien bei der Chorea chroniea, 
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auch bei bedeutender Atrophie des Caudatus ganz intakt bleiben kiinnen 
(siehe die Abbildungen meiner Falle); Iakontinenzerseheinungen haben 
aber bei meinen Fallen gefehlt~). 

Die den N o t hn age l'schen Experimentaluntersuchungen entspreehen- 
den Befunde Rezek ' s  yon unwillkiirlichem Vorwartslaufen bei einem 
Fall yon Striatumtumor~ Befunde, die mit der choreatischen Bewegungs-, 
stSrung eher in einen geWissen Zusammenhang gebracht werden kSnnten, 
brauche ich~hier nicht weiter zu diskutierem da die Beobachtung zu 
isoliert dasteht. 

Dagegen erheischt ein negativer Befund~ nfimlich die offenbar auf- 
fallende Seltenheit yon choreatischen Bewegungen bei H e r d e r k r a n -  
k u n g e n  im Striatumgebiet unsere Aufmerksamkeit. Dieses negative 
Merkmal kommt anscheinend ganz besonders den Harden im Caudatus 
zu. Eher scheinen einmal choreiforme Stiirungen bei Herden im Putamen 
aufzutreten (An t o n; I-I e b o 1 d besehreibt , choreiformes [?] Zittern"), ob- 
wohl auch bei Linsenkernherden eher Athetose odor Tremor beobachtet 
werden. Bei Caudatusherden finde ich nut e inen  positiven Befund bei 
L~pine  [zit. nach Bergere)].  ( S t u u e r m a n - S e h e e r  beschreiben mehr 
langsame Spontanbewegungen, die mehr an Athetose als an Chorea 
erinnern). In der allergrSssten Mehrzahl yon Striatumaffektionen ist 
das choreatische Ph~nomen offenbar n ich t  vorhanden, obwohl gerade 
die Chorea ein Symptom ist, das nicht gut iibersehen werden kann~ 
sondern sich der Beobachtung 15rmlich au[drlingt. Auch v. Monakow 
misst der Chorea als Symptom yon Striatumerkrankung keine Wichtig- 
keit bei. Ebenso charakteristisch ist es, dass in den bekannten Sammel- 
werken fiber Hirntumoren entweder gar nichts fiber Chorea bei Striatum- 
tumoren erwahnt ist (wie bei Darer)  odor die Seltenheit dieses Symptoms 
betont wird (z. B. Brans ,  auch O p p e n h e i m  aussert sieh iihnlieh). Ich 
selbst habe in dem Material der hiesigen KIinik 9 Fiille yon Tumoren 
gefunden~ in denen Sehweifkern odor Linsenkern odor beide Kerne 
grSsstenteils odor v51]ig ergriffen waren. Choreatische Erscheinungen 
hatten in keinem dieser Fi~lle bestanden~ auch wenn keine Lahmung die 

1) Anm. bei der Korroktur:  Die g~ufigkeit yon ,sympathischen" odor 
parasympathischen vegetativen StSrungen (Schweisssekretion usw.) bei dot 
amyostatisohen Form der epidomischeu Enzephalitis war boi Abfassung der 
Arbeit unbekannt; die Erscheinuugen lassen sir wohl auch erkl~iren, ohne die 
gostSrton Funktionen direkt in das Corpus striatum lokalisierou zu miissen. 

2) Anm. bei tier Korrektur :  Erneut soi darauf hingewieseu~ dass die 
hrbeiten yon C. und O. Vogt bei u diesor Arbeit nooh nicht benutzt 
wurden. 
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Manifestation der Chorea unmSglich gemacht hatte. Diese Seltenheit der 
Chorea bei Striatumaffektionen kann wohl weder allein dureh Verschieden- 
heiten des pathologischen Krankheitsprozesses gegeniiber dem Atrophi- 
sierungsprozess bei Chorea chronica, noch auch dnrch individuell 
verschiedenartig starke VikariierungsmSglichkeiten der Hirnfunktionen 
bei Hemichorea, etwa dutch vikariierende Funktionshilfen der nieht be- 
troffenen Hemisphiire erkliirt werden, wenn auch die Kreuzung der an 
der Choreagenese beteiligten Bahnen vielleieht keine v611ige ist. Denn 
nicht nur bei Bindearm-, sondern auch bei entsprechend gelagerten 
Thalamusherden finden wir die Hemichorea viel h~tnfiger als bei Striatum- 
herden, und das choreatische Phanomen pflegt auch bei doppelseitigen 
Kaudatus- bzw. Striatumaffektionen zu fehlen. Individuelle anatomische 
oder physiologische Besonderheiten werden wir aber wohl bei gelegent- 
lichem Fehlen von Symptomen, die man nach der Erfahrung erwarten 
mfisste, annehmen diirfen und zu begriinden suchen, und ebenso werden 
wir vielleieht dutch die Art oder den Umfang des pathologischen Krank- 
heitsprozesses bedingte Abweiehungen erwarten kSnnen, wenn hiiufig als 
Herdsymptom beobachtete Phanonaene nieht immer, sondern nur in einer 
grSsseren Gruppe yon Fallen mit der entsprechenden tterdaffektion auf- 
treten, wie etwa der Tremor und die ttypertonie bei Linsenkernaffektionen, 
aber das fast konstante Fehlen yon ehoreatisehen Phanomenen bei Ilerd- 
erkrankungen des Striatums, insbesondere des Caudatus und der oralen 
Partien des Putamens, wird uns doch ernsthaft die Frage vorlegen mtissen, 
in welehem Masse diese Gebiete etwas mit der Genese des choreatischen 
Phanomens zu tun haben. 

Wir rekapitulieren kurz: Bei der ehronischen Chorea l inden 
wit tats~tchlieh eine sehr auffa l lende Verst~trkung des.De- 
genera t ionsprozesses  im Caudatus and in ger ingerem Masse 
des Putamens,  nament l ich  vie l le ieht  sein.er oralen Par t ien,  
daneben aber immer eine diffuse Rindendegeneration~ die in 
den motorisehen Zonen stark ist. Bei reinen doppelse i t igen 
Degenerat ionsprozessen der bei chroniseher  Chorea besonders 
ergr i f fenen Par t ien der Vorderhirnganglien t re ten  die 
typ isehen  choreat isehen Erseheinungen nieht  in den Vorder- 
grund, i~fters abet a the to t i sehePhanomene .  Bei t te rderkran-  
kungen dieser Gebiete pflegen Pseudospontanbewegungen 
yon dem eben gesehi lder ten  Charakter ,  nament l ieh  aber 
ehoreiforme Zuekungen,  zu fehlen. Wie lassen sieh diese Befunde 
mit den herrschenden Anschauun~en fiber die Pathogenese des chorea- 
tisehen Phanomens vereinbaren? 
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D. B e m e r k u n g e n  zur  Pa thogenese  des choreat i schen P h a n o m e n s  
bei der Chorea chronica .  

Dem Thema der Arbeit entsprechend werde ieh reich bier in der 
Hauptsache auf die Pathogenese des ehoreatischen Phiinomens bei der 
chronischen progressiven Chorea beschranken mtissen, wenn auch einig~ 
allgemeinere Bemerkungen nieht zu umgehen sind. Dagegen wird eine 
umfangreiche Kritik aller bisherigen theoretischen Ansehauungen da- 
dureh vermieden werden k5nnem dass yon vornherein die Unwahr- 
seheinliehkeit aller eine Reizung irgend eines Systems als Ursache der 
Chorea annehmendea Theorien betont wird, wenigstens soweit die 
Chorea ehroniea progressiva in Betraeht kommt. Auszuschalten aus 
unseren Erwiigungen ist also sowohl die Kahler -Pick~sehe  Annahme 
der Pyramidenreizung als aueh die Monakow'sche Ansicht in der 
Form, wie sie vorgetragen wird, als einer kompensatorisehen Reiz- 
erseheinung, bei welcher die zentripetale Komponente im Sinne einer 
unriehtigen zentralen Verteilung der yon der KSrperoberfli~ehe dem 
Kortex zugefiihrten Reize eine hervorragende Rolle spielt. Ebenso sind 
alle die Theorien auszuschalten, die den krankhaften Reizzustand in 
Ganglienzellen der Rinde legen (Margul ies ,  Stier) .  BonhS[fe r  lasst 
den Anteil yon Aus~alls- und Reizvorg~tngen in den Bindearmbahnea 
noch unentschieden. Mit der Annahme eider Reizerscheinung lasst sieh 
vet allem der pathologisehe Befund sehwer vereinbaren~ der uns nur 
einen ganz langsam verlaufenden, degenerativen Prozess an den er- 
krankten Hirnpartien ergibt. Wie sell man da einen dauernden irri- 
tativen Einfluss bei Kranken, die iahrelang fast ununteibrochen an nur 
wi~hrend des Sehlafes pausierenden choreatischen Zuekungen leiden, 
annehmen kSnnen. Dass infolge des Ausfalles bestimmter hemmender 
Funktionen eine Uebererregbarkeit~ eine gesteigerte Aktivierung tier 
Zentren, die fiir die Ausftihrung des ehoreatischen Phiinomens in Be- 
traeht kommen, resultieren kann, ist zuzugeben, ebenso dass diese Ueber- 
erregbarkeit .wi~hrend tier allgemeinen Hypofunktion der zentralnervSsen 
Vorgi~nge im Sehlaf und in der Benommenheit nachli~sst; abet es ist 
darum doeh unrichtig, eine solche Aktivierungssteigerung bestimmter 
Hirnabschnitte dureh Enthemmung (D@lib@ration - -  C. V ogt) als einen 
Reizvorgang zu bezeichnen. Freilich mSchte ich ausdrticklieh betonen, 
dass ich eine solehe Aussehliessung yon Reizvorglingen irgend weleher 
Art zuniiehst nur liir das ehoreatisehe Phiinomen bei der degenerativen 
progressiven ehronischen Chorea mit Bestimmtheit betonen mSchte. Bei 
anderen Erkrankungen, die ich hier nieht eingehend besprechen kann, 
m5gen gewiss aueh andere Mechanismen tiitig sein, die uns yon vorn- 



Boitr~go zur Pathologie und Pathogenese der Chorea chroniea progressiva. 109 

herein zu der Vermutung dr~ingen werden, dass die pathogenetischen 
Faktoren beim choreatischen Phiinomen sehr mannigfache sein kSnnen. 
Hierauf weisen sehon klinische Symptomdifferenzen hin; so finden wit bei 
der degenerativen Chorea nicht diese schwere Steigerung der Zuckungen, 
dieses ,,motorische Austoben", das wir bei der entziindlichen, ,irrita- 
riven" Alteration, der Chorea minor, 5fter sehen und das mitunter zu 
akuter tSdlicher ErschSpfung fiihrt; und ebenso pflegt der degenerativen 
Chorea, wenigstens den mir bekannten Fallen, aueh nicht die Kom- 
bination mit andersartigen Spontanbeweffungen, wie mit Athetose, oder 
tier Uebergang der einen in die andere Bewegungsform, der Chorea in 
die Athetose oder in grobsehlagiges Wackelzittern (Bonhiiffer) ,  das 
uns in der Herdchorea 5fters begegnet, zu eignen. Anscheinend ist 
auch die Hypotonie bei der degenerativen Chorea keineswegs so haufig. 
Man sieht hier Differenzen, die die Vermutung zulassen werden, dass 
bei andersartigen ehoreatischen Erkrankungen neben den Enthemmungs- 
auch Irritationswirkungen mSglich sind. 

Wenn wir nun so das choreatische Phiinomen als ein Enthemmungs-, 
ein Ausfallssymptom anerkennen miissen, so stehen uns zu .seiner Er- 
kl~rnng bereits einige Theorien zur Verftigung, die zwar im ganzen get 
nommen keine restlos befriedigende Anschauung bringen, aber doeh so 
vie1 bemerkenswerte und durch anatomiseh-pathologische Tatsaehen ge- 
sttitzte Einzelheiten bringen, dass die weitere Forsehung offenbar auf 
ihnen weiter aufzubauen genStigt ist. Die Ankntipfung dieser Theorien 
an die Anton 'schen Erwagungen, dass Lasionen im Linsenkernstreifea- 
hi]gel eine Zunahme yon automatischen Bewegungen durch Wegfall 
yon ttemmungsleistungen zu veranlassen scheinen und BonhSf fe r ' s  
Lehre yon der Alteration des dentato-rubralen Apparates ist dabei un- 
verkennbar. 

v. N i e s s l - M a y e n d o r f f  legt das Hauptgewicht auf zentrifugale 
Stiirungen, auf die Unterbreehung yon Bahnen aus der Hirnrinde, deren 
genauerer Verlauf uns allerdings noeh unbekannt ist. Ausgehend yon der 
Hitufigkeit yon Hypotonie und tonisehen und klonischen Mitbewegungen 
bei Chorea betont dieser Autor die inhere Wesensverwandtschaft tonischer 
und klonischer InnervationsstSrungen veto Charakter des Tremors, der 
Chorea, der Athet0se und die hieraus sich ergebende Zwangl0sigkeit 
der Erklarung, dass ZerstSrnng derselben HirnSrtlichkeit bald dieses, 
bald jenes Symptom hervornfft. Indem nun die Beeinflussung des 
Muskeltonus ausser veto Zentrum her aueh auf dem Wege des spino- 
zerebellaren Reflexbogens via Dentatus--Bindearm--roter Kern in ein- 
wandfreier Weise geschildert wird, geht der Verfasser doch auf die MSg- 
lichkeit der Choreagenese in diesem spino-zerebellaren Bogen, wenig- 
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stens im dentato-rubralen Tell nieht weiter ein. v. Niessl  spricht 
nur yon der tiir Chorea so wiehtigen kortiko-zerebellaren Beeinflussung 
des Bindearmsystems in Rinde, rotem Kern und Nucleus dentatus, die 
al]e bei der Chorea chronica schwer verandert sein kSnnen; die Binde- 
armbahn enthalt aber (vgl. Ed inger )  nur oder doeh wenigstens haupt- 
s~chlieh efferente Kleinhirnbahnen; die kortiko-zerebellaren Bahnen 
gehen via Briiekenarme. Die Ueberlegungen des Autors, die sich nicht 
nur anf den eigenen Fall chronischer Chorea, sondern aueh auf die 
Herdehorea, auf die Haufigkeit dieses Symptoms bei Lasionen der Pyra- 
midenbahn und benachbarten Gebiete und die wahrscheinliehe Nachbar- 
sehaft yon Pyramidenbahn und kortiko-zerebellarer Bahn beziehen, gipfeln 
besonders darin, dass die choreatisehen Zuckungen bei einem Kapsel- 
herd nach allmahlicher Bahnung der korrespondierenden Fasersysteme 
der anderen Hemisphere aus einer Sehwaehe tier tonisehen Innervation 
und einem abnormen Missverhaltnis der Innervationsintensitat in den 
einzelnen Muskelgruppen hervorgehe. Die Schwache lasst nur eine ab- 
norm kurze Dauer der tonisehen Kontraktion in den iVIuskeln zu. Durch 
das Rtickschnel]en der Muskelfasern kommt die Zuckung zustande. Bei 
bilateraIer Chorea kSnnea andere Bedingungen hinzutreten; so k5nne 
die akute Gelenkentztindung mit ihrer Beeinflussung der benachbarten 
Muskulatur in gewissen Fallen die postulierten Innervationsanomalien 
dureh Veranderung der Kontraktilit~t der Muskelsubstanz herbeiffihren~ 
oder es seien Embolien' der Arteriolen in der Regio hypothalamiea ver- 
antwortlieh zu machen oder eine Rarefikation der Ganglienzellen und 
Fasern, welch'e in das kortiko-rubrale System eingesehaltet seien, 
kSnnte eine Schwache des Innervationstonus in ungleich verteilter 
Abstufung f~ir eine jede Muskelgruppe des Bewegungsapparates hervor- 
rufen. 

Die Ausf/ihrungen v. Niess l ' s  bieten gewiss eine Fiille yon An- 
griffspunkten, obwohl aueh vieles Bemerkenswerte in ihnen enthalten 
ist, wie die eingehende Yergleiehung der ehoreatisehen Zuekung mit 
den Willkiirbewegungen und die Verneinung der MSglichkeit einer 
r e inen  Lokalisation des Ph~nomens. Sieher wird man dem Gedanken 
etwas fremd und verwundert gegeniiber stehen, dass die Mannigfaltigkeit 
und Kompliziertheit der choreatischen Ph~nomene auf eine Schwaehe 
toniseher Kontraktionen und dadurch bedingtes Zurfickschnellen der 
Muskelfasern zuriiekzuffihren sein kSnnte. Aueh der Frage einer eventuellen 
pathogenetisch bedeutsamen Veranderung der Muskulatur selbst wird man 
sehon datum skeptisch gegenfiberstehen, weil auch bei der infektiSsen 
Cborea minor die Chorea doch gew•hnlich als Nachkrankheit auftritt, 
wenn die gelenkrheumatisehen Erseheinungen ahgeheilt sind. Es sind 
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doch nur sehr seltene Fiille, in denen man neben der Chorea oder gar 
ftir langere Zeit wahrend der choreatischen Erkrankung eine ausge- 
sprochene polyarthritische Affektion finder. Aber vor allem erscheint 
mir eine Verallgemeinerung de rv .  Niessl 'schen Ausffihrungen ftir das 
choreatische Phlinomen bei der Chorea chronica progressiva darum schon 
unzuliissig, weil 1. die Anomalie des Tonus offenbar gar nicht selten 
~ehlt und die Rfickbeziehung der Chorea auf eine Schw~iche des Innervatious- 
tonus dadureh noch viel sehwerer denkbar wiirde a]s bei Choreaforme~, 
bei denen mit dem choreatischen Phiinomen starke Hypotonie verbunden 
ist, und 2. darum, well die dentato-rubralen Verandernngen gerade bei 
der Chorea chron, eben nieht so hanfig sind, der v. Niessl 'sche Fall 
eine Sonderstellung einnimmt, wiihrend in der Mehrheit der Falle neben 
der Rindendegeneration die Degeneration in den oralen Partien des 
Striatums in den Vordergrund tritt. 

Eine zentrifugale StSrung und zwar eine Li~sion extrapyramidaler 
Bahnen nimmt auch v. Economo an, indem er zur koordinierten Be- 
wegung und zur Einhaltung der Ruhestellung ein reguliertes Kraftver- 
hattnis, ein gewisses Gleichgewieht zwisehen den verschiedenen kortiko- 
tugalen und den aus dem Zwischem und Mittelhira entspringenden 
Bahnen ftir erforderlich halt. Dieses Gleichgewieht komme dutch anato- 
mische Verbindung der aus dem Zwischen- und Mittelhirn entspringenden 
Bahnen untereinander und mit dem Kortex zustande. Wenn eine Litsion 
diese Verbindung zerstiirt, wird ffir alas eine oder andere hShere oder 
niedrigere motorische Zentrum das Kraftverhaltnis derart, verschoben, 
dass es ausgeschaltet aus der Kette der koordinierten'Bewegungsimpulse 
ein gleiehsam autonomes Leben fiir Sich fiihrt und so die ehoreatisehen 
Bewegungen e rzeug t .  Die Bewegungsimpulse kiinnen je nach dem 
Sitze des ~Herdes von den Vierhiigeln, dem roten Kern, der Regio 
subthalamica oder Substantia nigra ausgehen, woher die wechselnde 
Art der Spontanbewegung resultiert. Kle i s t  tadelt an dieser Auffassung 
erstens eine gewisse Verschwommenheit~ zweitens den Widerspruch, der 
darin liegt, dass Pyramidenlasionen keine Chorea bedingen, dann die 
Nichtberticksiehtigung der Chorea bei Lasion der efferenten Kleinhirn- 
bahnen und auch ganz mit Recht die Unwahrscheinliehkeit, dass so 
niedere Organe wie der rote Kern imstande sein sollen, das komplizierte 
choreatische Symptom zu erzeugen. Dagegen erseheint mir die in den 
Ausfiihrungen zum Ausdruck kommende Tendenz yon Wichtigkeit, dass 
ein geordneter zweckmassiger Ablauf der Bewegungen nur m(iglieh i s t ,  
wenn alle die versehiedenen Mechanismen, die im Ablauf der Motilitat 
in Aktion treten, stets in geregelt exakter und prompter Weise ineinander 
greifen und dass eine LSsung dieser Mechanismen an versehiedenen 
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Stellen zu unwillkiirlichen motorischen Entladungen, die normaler Weise 
unterdrtickt werden khnnen, fiihren muss. 

Wir finden eine solche Rtickbeziehung auf die versehiedenen nervfsen 
Zentren, deren harmonisches Funktionieren erst die normale Bewegung 
garantiert, schon bei Yasehide und Vurpas. Eine Stfrung dieses 
harmonischen Zusammenarbeitens ftihrt, wie diese Autoren ausftihren, 
zu einer Arrhythmie, die sich in mehr oder weniger ausgedehnte atak- 
tische Bewegungen umsetzt. Wir wcrden keinen Anlass haben, den 
weiteren Erwagungen dieser Autoren, die nicht auf die Differenzen der 
einzelnen fiir Chorea mhglicherweise in Betracht kommenden moto- 
rischen Apparate eingehen, die sehr verschiedenartige Bewegungs- 
sthrungen en bloc behandeln und die chronische Chorea nur fiir das 
1. Stadium, das ,,Exzitar einer Affektion halten, deren 
Weiterentwicklung konsequent zur Lahmung fiihrt, Folge zu leisten. 
Die an sich gewiss bemerkenswerte Tatsache, dass die Liihmungen im 
Verlauf einer neuen Schadigung, einer akuten Grippeenzephalitis sistierten, 
kann auch in anderer Weise als dadurch erklart werden, dass gerade 
dieselben Apparate, die das choreatische Phan'omen produziert batten, 
dutch das Plus an Zersthrung in giinzliche Funktionslosigkeit gebracht, 
nun statt der Chorea eine L~ihmung produzierten. Massgebend kann in 
dem Fall der  Veriasser der allgemeine Hirnzustand, die Tatsache sein, 
dass yon vornherein mit der Enzephatitis Benommenheit einsetzte; in 
diesem Zustande der allgemeinen zentralnerviisen Hypofunktion pflegt 
abet das choreatische Phiinomen gewohnheitsgem~iss sieh zu vermindern 
oder zu verschwinden. 

S c h i l d e r  hat dann ebenfalls auf Stiirungen im Zusammenarbeiten 
tier Hirnteile hingewiesen und besonders ffir die bei Chorea hiiufigen 
Mitbewegungen Lasionen des subkortikalen Hemmungsapparates ange- 
sehen~ als dessen wesentlichste Glieder Kleinhirn, Sehhiigel und Linsen- 
kerne anzusehen sind. Eine subkortikale Genese wird fiir alle Zuckungen 
angenommen. Wenn S e h i l d e r  aueh gelegentlich yon Reizung spricht, 
so meint er doch nur die Ueberregbarkeit infolge subkortikaler Ent- 
hemmung. Die Verschiedenartigkeit der ehoreatischen Zuekungen wird 
an Myogrammen yon ihm naehgewiesen. 

Sehliesslich hat dann Kle i s t  in einer inhaltsreichen, vielfach mit 
S c h i l d e r ' s  Anschauungen kongruierenden Arbeit zur Frage tier sub- 
kortikalenBewegungsphi~nomene Stellung genommen und unter prinzipieller 
Gleichstel!ung choreatischer and athetotiseher Phiinomene diese Phiinomene 
als inkoordinierte, in ihre Bausteine zerfallene und zugleich gesteigerte 
Mit- und Ausdrucksbewegungen definiert, die dann auftreten khnnen, 
wenn eine yore Kleinhirn ausgehende via Nuel. dentams, Bindearm, 
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toter Kern, Thalamusstriatumfaserung abfliessende Hemmungswirkung 
ausf~llt. Kle i s t  h~lt also das Corpus striatum far den eigentlichen 
Or tder  Automatismen; er st~tzt sich dabei auf die bisherigen Befunde 
yon Ausf~llen der Ausdrucks- und Mitbewegungen bei Erkrankungen 
des Linsen- und Schweifkerns, erw~hnt weiterhin den wichtigen (per- 
sSnlich mitgeteilten) Befund Pfeifer ' s  der nach Thalamusl~sion auf- 
findbaren Degenerationen yon Faserbfindeln, die aus dem Thalamus zum 
Caudatus uud Globus pallidus ziehen, und betont dann auch weiterhin 
die H~ufigkeit yon lebhaften Mit- und Ausdrucksbewegungen bei chorea~i- 
schen und athetotisehen Bewegungen (s. auch Anton und v. Str~impell). 
Das wichtigste Ergebnis der Kleist 'schen Darlegungen erschcint mir 
die Wahrscheinlichkeltsmachung eines Reflexbogens, der yore Nucleus 
dentatus des Kleinhirns ausgehend tiber roten Kern, Thalamus zum 
Corpus striatum geht und dram dutch die Linsenkernfaserung absteigend 
im rotes Kern oder auch noch in anderen Kerngebieten der Hauben- 
Brtickengegend wieder Anschluss an die motorischen Apparate gewinnt 
und die hieraus sich ergebende M5glichkeit, dass hemmende Einfliisse 
yore Kleinhirn aus auch auf das Striatum Einfluss gewinnen k~nnen. 
Die Seltenheit yon Chorea bei Kleinhirnerkrankungcn bildet, wie zuzu- 
geben ist, den geringsten Einwand gegen die Kleist 'sche Lehre; gerade 
far das choreatische Ph~nomen werden wir iiberhaupt keine Oertlichkeit 
im Gehirn finden~ deren L~sion das Symptom mit Bestin~mtheit hervor- 
rufen m~isste. Die vielfachen Nebenumst~nde, die die gfinstige 
,Konstellation" zu seiner AuslSsung bedingen, sind uns noch sehr dunkel 
und im Einzelfall verschieden, zudem ist ftir die Bindearmbahn eine 
nur partielle Kreuzung, eine gewisse bilaterale Innervation des roten 
Kerns ieder Seite aus beiden Kleinhirnhemisph~ren wahrscheinlich; die 
Probe, wie of~ nach beiderseitiger ZerstSrung der Bindearmbahn Chorea 
dauernd fehlt~ ist nicht gemacht; grosse Kleinhirnl~sionen, die eine 
totale ZerstSrung der supponierbaren Bahnen verursachen m(issten, sind 
nicht so h~ufig, angeborene Aplasien kommen wegen der ganz anderen 
AufbaumSglichkeiten der motorischen Mechanismen nicht so in Betracht; 
ausserdem ist die Herdchorea tats~ehlich noch am h~ufigsten bei Binde- 
arm- und Thalamusl~sionen zur Beobachtung gelangt. 

Angreifbarer ist die Lehre Kleist 's~ soweit sie die choreatischen 
Bewegungen als die in ihre Bausteine zerfallenen und zugleich ge- 
steigerten Mit- und Ausdrucksbewegungen, die im Organ der Automa- 
tismen, dem Corpus striatum, entstehen, betrachtet. Die eiufache Zeu- 
tralisierung der Ausdrucks- und Mitbewegungen ins Corpus striatum ist 
eine noch zu wenig beweiskr~ftig gestfitzte Hypothese; die wesentliche 
Mitbeteiliffung kortikaler Erregungen kann auch dann nicht ausgeschaltet 

Archly f. Psyehiatrie.  Bd. 63. Heft  1. 
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werden, wenn subkortikale Reflexe in der Entstehung der Ausdrueks- 
und Mitbewegungen, die bei Thalamusherden ebenfalls hliufig gestSrt 
erscheinen, eine grosse Bedeutung haben. Die Mitbewegungen bei 
Pyramidenlasionen~ die auf mangelhafter Dissoziierbarkeit der Einzel- 
bewegungen beruhen, fallen bei dieser Deutnng tiberhaupt aus. Auch 
die schon beleuchtete, nieht wegzuleugnende Tatsache, dass bei reinen 
Striatumaffektionen, auch doppelseitigen, das choreatische Ph~inomen zu 
den seltenen Ausnahmen gehSrt, passt nieht zu der Lehre; ~enerell sind 
die Striatumsyndrome andere. Hypertonie mit Tremor oder bei Erkran- 
kungen der oralen Striatumpartien eventuell die doppelseitige Athetose; 
mit der geringeren Bewertung der Einwiinde gegen den zerebellardn 
Ursprung der ,,Hemmungsbahnen ~' liisst sieh dieser Einwand nicht ver- 
gleiehen, da die Chorea bei den Ltisionen der Bindearmbahn, oder der 
rubrofugalen Thalamusbahnen doeh viel regelmiissiger anftritt. Ausser- 
dem aber werden wir uns noch die Frage beantworten mtissen, ob wir 
iiberhaupt die choreatisehen Bewegungen als reine Ausdrucks- und Mit- 
bewegungen bewerten nnd subkortikale Mechanismen in ihrer Entstehung 
als massgebend betrachten kSnnen. 

Ich besehr~nl~e reich hier in meiner Betraehtung auf dus chorea- 
tische Phlinomen, wie es sieh in den mir bekam~ten F~llen tier chronisch- 
progressiven Chorea pr~sentiert. Eine vorurteilslose Betrachtung der 
Spontanbewegungen weist, wie ich glaube, mit Bestimmtheit auf die 
Riehtigkeit der Ausfiihrungen v. Niess l -Mayendorf [ ' s  bin I der die 
Aehnlichkeit der ehoreatisehen Bewegungen mit Willktirbewegungen be- 
tont. Was uns hier in die Augen fiillt, sind nieht ganz inkoordinierte' 
Zucknngen, sondern kompliziertere Bewegungen, die uns wie die Karikatur 
einer gewollten Ausdrucks- oder auch Hundlungsbewegung erseheinen. 
Diese Bewegungen sind yon den Willktirbewegungen des Gesunden wohl 
einerseits dutch ihre Unwillkiirlichkeit, undererseits unch dutch das 
Hyperbolisehe in der Extension und Schnelligkeit der Bewegung, ausser- 
dem auch durch ihre Fltiehtigkeit unterschieden, es fehlt vollkommen 
die stetige Aneinanderreihung der ~ur Zweckhandlung erforderlichen 
Einzelbewegungen; aber aueh in diesen Bruehsttteken bleibt doeh eine 
Art System yon lnnervationskomplexen tibrig, das die Bewegung der 
Willkilrbewegung in muncher Beziehung aniihnelt. Der Vergleieh mit 
Ausdrucksbewegungen mug wohl fiir viele dieser Bewegungen, z. B. die 
Grimassen, zutreffen, aber bei anderen Bewegungen, den plStzlichen 
Tanzsehritten, dem ruckweisen Aufbiiumen des Kopfes, als ob irgend 
etwas abgeschtittelt werden sollt% dem schnellen, unwillkiirlichen Ab- 
wischen des Mundes mit dem Handrtieken und vielen anderen chorea- 
tisehen Bewegungen imponiert die Aehnlichkeit mit unvollendeten oder 
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rudimentar gebliebenen Handlungsbewegungen; es sind die gleichen Be- 
wegungen, die der Gesunde ausftihrt, wenn er eine gewollte Handlung 
ausfiihrt: nut dass sie beim Choreatiker zwecklos, unwillktirlich, unvoll- 
kommen und grotesk verstarkt sind. Gegentiber den einfachen Automa- 
tismen sei auf die starke Dissoziationsfahigkeit der Bewegungen im 
Einzelgelenk hingewiesen; im selben Gelenk kann in unberechenbarer 
Weise bald diese, bald jene Bewegung auftreten. Wichtig ist aueh die 
bunte Mannigfaltigkeit und, wie es seheint, regellose Variabi]itat tier 
synehronen Bewegungskombinationen (siehe die klinische Beschreibung 
des Falles 2). Dem Aufbaumea des Kopfes geht bald ein Stirnrunzeln, 
bald Aufblasen der Baeken oder Mundspitzen oder noeh eine andere 
Bewegung parallel, die Kombinationen sind ganz versehieden; oder wit 
sehen bei einem anderen Kranken, wie bald beide Sehnltern symmetriseh 
gehoben werden, bald die Sehulterzuckungen mit Unterarmbewegung, 
einer Handbewegung und Knie-Hiiftbewegung oder auch einer Lach- 
grimasse zusammenfiillt, dazwisehen kommt eine Pause und dieser folgt 
stossartig eine neue choreatische Bewegung in wieder neuer Kombination. 
Dieselbe bunte Mannigfaltigkeit zeigen auch die Mitbewegungen. Darauf 
hat schon Lewandowsky  hingewiesen, der auch betont, dass die Mit- 
bewegungen der Choreatiker in keiner Weise etwas mit den Mitbewe- 

.gungen bei Pyramidenlasion zu tun haben. Wir kSnnen da sehen, wie 
etwa beim Gehen der Kopf bald ,nach hinten geworfen wird, dann 
plStzlich ein Einknicken des Rumpfes und dann ein heftiges Zucken 
der Schulter auftritt. Niemals entspricht derselben Willkiirbewegung 
dieselbe oder eine ahnliche Mitbewegung, vielmehr kSnnen aueh hier 
die verschiedensten Muskelgebiete in anseheinend regelloser Weise an 
der Bewegung teilnehmen. Abet eine zu demonstrative Betonung dieser 
Mitbewegungen, die ja sehr haufig sind, seheint nicht vonnSten. Wir 
sehen in ihnen in karikierter Steigerung iihnliche Nit- und Ausdrucks- 
bewegungen wie die, welehe aueh beim Gesunden die Handlungen ausser- 
halb der ftir die Zweekbewegung notwendigen Muskelgebiete beg]eiten, 
erblicken aber darin nur eine abnorm leichte Ansprechbarkeit, ein hem- 
mungsloses Wirken derselben motorischen Apparate, welche auch die 
choreatischen Spontanbewegungen produzieren. 

Und diese moto r i schen  Appa ra t e  kSnnen bei der ge- 
s c h i l d e r t e n  K o m p l i ~ i e r t h e i t  der Bewegungen,  ih rer  ma n n i g -  
fachen v a r i a b l e n  Kombina t ionsf~ ih igke i t  und Dissoz ia t ions-  
f i ih igkei t  doeh nur  in der Rinde gesucht  werden. Oder mit 
anderen Worten: Es ist ganz unwahrseheinlieh, dass diese Spontan- 
bewegungen ihren Ursprung in einem subkortikalen Apparat automatiseher 
Bewegnngen haben, und viel wahrseheinlicher~ dass sie yon Erregungea 

8* 
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stammen, die fiber die kortikalen motorischen Foci gehen bzw. dass die 
Erregungen yon Focis der motorischen Region abfliessen. Diese An- 
nahme, die sich also vorwiegend au[ die Phiinomenologie der choreati- 
schen Bewegungen stiitzt~ abec ausserdem dutch die Engigkeit der Be- 
ziehungen zwischen Stiirke der choreatischen Bewegungen und Intensiti~t 
der tibrigen kortikalen u unterstfitzt werden kann, gilt zunachst 
nur ttir die choreatischen Erscheinungen, wie wir sie bei der Chorea 
chronica und wohl auch. in vielen Fallen der Chorea minor sehen; auf 
die nach v. Monakow oft ~:iel roheren choreatischen Erscheinungen 
bei posthemiplegischer Chorea, auf die ja bei der erwiesenermassen 
grossen Versehiedenartigkeit der ehoreatischen Phi~nomene (Sehi lder )  
andere Mechanismen zutreffen kSnnten, soll hier nicht eingegangen 
werden. Immerhia ist bemerkenswert, dass v. N o n a k o w  selbst ftir die 
doch viel einfaeheren athetotisehen Erscheinungen eine Beteiligung der 
Pyramidenbahnen im Ablauf der Bewegungen ftir unbedingt notwendig halt. 

Start als% wie Kle i s t  es rut, die ehoreatischen Bewegungen mit 
den in ihre Bausteine zerfallenen und gesteigerten Ausdrueks- und Mit- 
bewegungen zu vergleichen~ kSnnte man den u h ebenso gut oder 
besser auch auf die Willkiirhandlungsbewegungen ausdehnen. 0b die 
Erregungen, die zu dem choreatisehen Phanomen" ffihren, nur der moto- 
rischen Rinde entstammen, oder ob und in welchem Masse auch peri- 
fokale Felder beteiIigt sind, das ist eine Frage, die wit nicht zu ent- 
scheiden vermSgen. Eine weitgehende Erregung diffuser Rindenareale 
wird datum nicht angenommen zu werden brauchen, well wit im chorea- 
tisehen Ph~nomen doch nur die Bausteine der Wiliktirhandlungsbewe- 
gungen sehen, die Ekphorierung ,,gliedkinetischer" Engramme, Einzel- 
bewegungen, die nicht zu einer geschlossenen Handlung ausgebaut werden. 
Solche Bewegungen~ wie die mehrfach aufeinander Iolgenden Tanzschritte 
oder das unwillkiirliehe Abwischen des Mundes mit dem Handriicken, 
gehSren sehon zu den komplizierteren. Den Bewegungen entspreehen 
also keine Innervationsbilder, deren materielles Substrat nicht an einer 
relativ eng begrenzten Stelle der Rinde liegen kSnnte. Freilich bedarf 
es keiner langen Begriindung, dass eine gleichzeitige Erregung mehrerer 
und immer verschiedener motorischer Foci ]eder Zuckung vorangehen 
muss; starke assoziative Verbindungen der motorischen Foci mtissen 
vorhanden sein, mit der fokalen oder yon Fokus zu Fokus fortschreiten- 
den rindenepileptischen Zuckung ist das choreatische Phlinomen nicht 
zu vergleichen. Der Unterschied ist aber schon darin begriindet, dass 
der rindenepileptische Klonus auf einer direkten Reizung des moto~ 
rischen Fokus, das choreatische Phanomen auf einer enthemmten Tiitig- 
keit des zentralmotorischen Apparats beruht. 
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Mit dieser Annahme l~sst sich aber selbstverstiindlich die Auf- 
fassung zwanglos verbinden, dass die Liision, welche die Enthemmung 
herbeiftihrt, in subkortikalen Gebilden gelegen sein kann. Es ware un- 
mSglieh, bei dem gegenwtirtigen Erfahrungsstandpunkt eine solche Auf- 
fassung leugnea zu wollen. Bekannt ist uns bisher nur alas eine, dass 
diese zur Chorea ffihrenden Enthemmungsllisionen an verschiedenen sub- 
korfikalen Stellen, vor allem der Bindearmgegend und bestimmten 
Thalamusabschnitten ihren Sitz hubert kSnnen. Die Mannigfa]tigkeit 
der Mechanismen aber, welche als ttemmungsfaktoren in Tiitigkeit treten 
kSnnen, kann yon uns aus dem bisherigen Tatsachenmaterial offenbar 
erst umrissweise geahnt werden. Wenn wir versuchcn uns klar zu 
machen, was wir bisher an Apparaten, die in innigem Zusammenhang 
miteinander arbeitend der Motiliti~t dienen, tiberhaupt kennen oder an- 
nehmen diirfen, so kSnnen wir folgendes sagen: Ausser den auf der 
Pyramidenbahn sich entladenden Apparaten der Willkfirbewegungen, 
den unterstfitzenden Impulsen aus der Mittelhirngegend und den den 
motorischen Zentren iibergeordneten Apparaten tier Eupraxie, ausser 
fernerhin den versehiedenartigen Apparaten tier Eutaxie, die teils durch 
die kortikale Verarbeitung sensibler Empfindungen, tells durch die zere- 
bellare Verarbeitung tier vestibularen und tiefensensiblen Reize, nament- 
lieh ffir statisch-lokomoterisehe Funktionen und Richtungserhaltung der 
Gliedmassenbewegungen im Schwereraum in Akfion treten, dtirfen wir 
znnlichst noch eine doppelte antagonistisch wirksame Beeinflussung des 
Muskeltonus annehmen dutch 2 Apparate: die tonisierenden Kleinhirn- 
einfltisse und die tonus-regulierenden Linsenkerneinfltisse, deren Liision 
sieh in Hypertonie iiussert, so dass wit diesem Apparat wohl grossen- 
teils tonushemmende und die leiehte LSsung des Tonus ermSglichende 
Impulse subsumieren dfirfen. Dureh den dentato-rubro-thalamo-striato- 
subthalamischen Reflexbogen wird eine gegenseitige Regulation der 1Elein- 
him- und Linsenkerneinfltisse ermSglicht. Von der Besprechung weiterer 
motoriseher Apparate, z. B. der wahrscheinlichen Beteiligung des Stirn- 
hirns an einem veto Kleinhirn ausgehenden und im Kleinhiru wieder 
endenden Reflexbogen und den Liisionserseheinungen dieses Apparats 
soil hier nicht gesprechen werden, ebenso wenig yon der Natur und 
den Bahnen der zentrifugalen und zentripetalen Impulse, die auf die '  
Tonuszentren einwirken und ihre Erregungen regnlieren. 

Diesen motorischen Apparaten nun geht ein weiterer parallel oder 
arbeitet vielmehr mi t  ihnen in innigem Zusammenhang, namlich ein 
weitverzweigter Hemmungs- oder auch Sperrungsapparat, der ein Ueber- 
fliessen, eine unzweckm~issige Entladung aller kortikalen Erregungen 
verhindert, die unter der Schwelle der Willktirreize und der fiber den 
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Kortex geleiteten Reflexe bleiben. Es hat~ wie ich glaube, keine Be- 
denken, die MSglichkeit oder sogar Wahrscheinlichkeit derartiger Hem- 
mungs- oder Sperrmechanismen anerkennen zu miissen; den motorisehen 
Zentren fliessen d~uernd offenbar yon den verschiedensten Seiten sen- 
sible, intrakortikale Reize zu, durch die diese Zentren in einer Er- 
regung erhalten werden, welche eine stete Disposition zu unwitlktir- 
lichen Bewegungen schafft. Diese physiologischen Erregungen sind mit 
den brfisken Irritationen der Foci im epileptischen Anfall gewiss nicht 
zu vergleichen; es sind auch mannigfaltigere wechselnde assoziative Bin- 
dungen der einzelnen Foci denkbar, die sich in der willkiirbewegungs- 
i~hnlichen Form der motorisehen Entladung manifestieren kSnnen; eine 
ttemmung, eine Unterdr[ickung dieser durch die Dauererregung des 
motorischen Kortex hervorgerufenen Impulse an irgend einer Stelle der 
motorischen Bahn ist aber notwendig~ wenn anders ein normaler Ab- 
lauf der Willkiirbewegungen stattfinden soil. Es ist aber gewiss nicht 
notwendig, dass es nur eine Bahn gibt, weleher die Unterdrtlckung 
dieser Impulse zukommt. Die Lokalisation der Herdchoreafalle beweist 
freilieh, dass die den tonisierenden Kleinhirneinfluss efferent weiter- 
leitenden Bahnen dabei eiae grosse Rolle spielen kSnnen, und das ist 
yon Interesse, well die Tonisierung des Muskels an sich sehon in ge- 
wisser Beziehung den Bewegungsinnervationen gegeniibersteht. Allerdings 
bietet auch die Verletznng dieser Bahnen keine Garantie ftir die Er- 
weckung der Chorea; schon bier ist die MSglichkeit des Eintretens 
anderer tIemmungsmechanismen eine grosse, immerhin darf man den 
hemmenden Einfiuss dieser zerebellofugalen Bahn auf dem Wage veto 
Dentatus fiber den roten Kern bis in den Thalamus hinein noch als 
relativ am bedentendsten bezeichnen. Die Verbindung yon Hypotonie 
mit der Chorea bedarf dabei keiner Erkl~trung. Abet jenseits des Thala- 
mus ist offenbar bei den meisten Menschen die Dispersion und Mannig- 
faltigkeit dieser Hemmungsbahnen bereits eine so grosse, dass Herde, 
auch doppelseitige, gewOhnlich keine Chorea mehr hervormfen~ obwohl 
die Bahnen des Kleiuhirn-Streitenhiigelreflexbogens weiterziehen und im 
Streifenhtigel zu den dem Kleinhirn zum Tell antagonistischen Tonus- 
regulationssystem in Beziehung treten. Genauer will ich aul die bier 
denkbaren Vikariierungs- und Kompensationsmechanismen nicht ein- 
gehen, um nieht in ein unfruchtbares Theoretisieren mit unbeweisbaren, 
praktisch nicht begriindeten, Ideen zu geraten; es geniigt hier nochmals 
hervorzuheben, dass "bei reiner Erkrankung der Corpora striata und 
zwar der oralen Partien hiiufiger Athetose (stets mit hypertonisehen Er- 
seheinungen?) nnd bei sti~rkerer und ausschliesslicherer Erkrankung des 
Linsenkerns (nur Putamen?)' die bekannten hypertonisehen oder dystoni- 
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schen Erscheinungen mit Tremor hiiufiger sind. Andererseits haben wir 
nun aber in der chronisch-progressiven degenerativen Chorea eine Er- 
krankung kennen gelernt, bei weleher in einem jedenfalls bedeutenden 
Prozentsatz Nucl. caudatus und Teile des Putamens besonders stark er- 
krankt sind, w~ihrend doch wahrscheinlieh so breite Teile des Putamens 
noch funktionstiichtig sind, dass die StSrungen der Tonusregulation im 
Sinne der Ausliisung der Hypertonie und des Ruhetremors nicht auf- 
fallend zu.sein brauchen. 

Wir werden gewiss zu der Auffassung gedrangt werden~ dass die 
motorische Enthemmung, die im choreatisehen Phitnomen zum Ausdruck 
kommt, bei dieser Erkrankung durch die Striatumdegeneration, ins- 
besondere die des Nucl. caudatus, m i t b e d i n g t  oder erleiehtert wird. 
Wir kSnnen auch weitere Erscheinungen der Striatuml~ision in Tonus- 
stSrungen, z. B. beim Auftreten tonischer Perseverationen bei passiven 
Bewegungen (Fall 2) sehen, aber diese Entartung des Striatums geniigt 
offenbar nieht allein zur AuslSsung des choreatisehen Phanomens. Die 
bier wirksamen Mechanismen bei der chronisehen Chorea sind offenbar 
viel kompliziertere und wir werden dureh das anatomische Bild dazu 
gedrangt~  auch neben  der Striatumdegeneration (und der Degenera- 
tion zerebellopetaler Bahnen ?) doeh die sehwere Erkrankung der R inde  
wieder starker zu bewerten. Wenn wir die Alterationen der motori- 
schen Rinde uns noeh einmal verdeutliehen, so sehen wir, dass die 
Beetz'sehen Zellen, yon denen die Pyramidenbahn sieher grossenteils 
ausgeht, auffallend gut erhalten sind. Auf der Pyramidenbahn fliessen 
aber nach den oben yon mir dargelegten Ansehauungen aueh die zur 
Chorea ftihrenden Erregungen ab; aueh viele grosse Pyramidenzellen 
sind noch ziemlich gut erhalten und ebenso ist der interzellulare Neuro- 
fibrillenapparat noeh so weir erhalten, dass man eine Zusammenarbeit 
von Komplexen der Beetz'schen Zellen und sonstigen Ursprungszellea der 
Pyramidenbahn und ebenso die M5glichkeit der Ueberleitung transfokaler 
,,Wiltktirreize" zum motorischen Fokus als gegeben ansehen kann. 
Andererseits sind aber viele Zellen und ganze Zellengruppen, in ver- 
schiedenen Schichten, nach meinem Befunde vor allem in der VI. Sehieh~, 
nach anderen Autoren mehr in den Pyramidensehichten~ degeneriert und 
zerstSrt, und ebenso ist eine gewisse  Lichtung der interzellularen Fi- 
bril]en unverkennbar. Wenn uns aber auch die Funktion der einzelnen 
Zellschichten der motorischen Rinde, \die ausserhalb der Ursprungs- 
apparate der Pyramidenbahn liegen, im speziellen noch sehr unbekannt 
ist, so werden wir doch so viel von ihnen annehmen dtiden, dass sie 
in grossem Umfange die aus. der tibrigen Rinde eintreffenden Erregungen 
in irgend einer Weise verarbeiten mtissen, beret sie auf die Ursprungs- 
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zellen der Pyramidenbahu fiber~ragen werden. Es ist nicht unwahr- 
scheinlieh: dass die Regulation der kortikalen Impulse in diesen Appa- 
raten eine elektive ist, indem viele auf die motorische Rinde tiber- 
s~trSmende Erregungen in ihnen gehemmt und nur die den Willkfir- 
bewegungen dienenden den eigent]ichen Focis welter zugeleitet werden. 
Bei der histologisch feststellbaren Lasion dieser Apparate kann ein un- 
gehemmtes UeberstrSmen aller kortikalen Erregungen auf die am 
wenigsten gesehadigten Ursprungsapparate der Pyramidenbahn start- 
iinden. Dureh diese Lfision intrakortikaler Hemmungsapparate schon 
gerat der Ursprungsapparat der Pyramidenbahn in einen Zustand der 
Uebererregbarkeit. 

Hierdurch seheinen mir auch viele der chorea~ischen Mitbewegungen 
bei Willktirbewegungen, z. B. die fast regelmiissig in anderen M.uskel- 
gebieteu versti~rkt auftretenden ehoreatischen Erscheinungen (wie Zappel- 
bewegungen), bei dem voriibergehend gltiekenden Versueh in einem 
Muskelgebiet die Chorea willkiirlich zu unterdrticken, einer einfaeheren 
Erklarung unterworfen zu sein als bei der Annahme rein subkortikaler 
Mechanismen. Eine weitgehende Isolation der Pyramidenbahn ruft aller- 
dings, wie die bekannte Sp ie lmeyer ' sehe  Mitteilung zeigt, eine trans- 
fokale L a h m u n g  der Willkiirbewegungen hervor oder kann dieselbe 
enventuell hervorrufen, und es ist uns nicht bekannt, dass solehen trans- 
fokalen Lahmungen bei geringerer Lasion choreatische Erseheinnngen 
vorangehen miissen. Dennoch wird der S p i e l m e y e r ' s e h e  Fall keine 
Bedenken gegen die MSglichkeit der Mitwirkung yon Lasionen intra- 
kortikaler Hemmungsapparate bei der Chorea erwecken miissen. Erstens 
einmal sind abgesehen yon der welt massiveren Vernichtung des Rinden- 
gewebes im letzteren Falle vorwiegend die I.--III. Sehicht, in ge- 
ringerem Masse dann allerdings anch die VI. Schieht von dem Krank- 
heitsprozess betroffen, bei der Chorea aber vielfach besonders tiefere 
Schiehten, die Haufigkeit der besonderen Erkrankung dieser Schieht 
wird bei genauerem Nachprtifen vielleieht noch regelmassiger gefunden 
werden. Zweitens fehlt aber in dem Spie lmeyer ' schen  Fall die 
gleichartige Erkrankung des Striatums und ers t  in d iese r  Kombi-  
na t ion  yon L~isionen v e r s c h i e d e n e r  H e m m u n g s m e e h a n i s m e n  
werden  wir  die a n a t o m i s c h e  G r u n d l a g e  der  Chorea  bei  dem 
c h r o n i s c h - p r o g r e s s i v e n  K r a n k h e i t s p r o z e s s e  zu sehen haben;  
die Liision der intrakortikalen Hemmungsmechanismen dtirfte allein 
noch nicht imstande sein, die Erregbarkeit der Foei so zu erhfhen, dass 
auf die (kurzschlussartig?) zufiiessenden kortikalen Reize- Spontan- 
zuekungen ausgeliist werden. Die Liision im motorischen Rindenapparat 
ist im tibrigen zwar nicht so gross, dass eine v511ige Isolation der 
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Foei eintritt, dass also die Zuleitung der der Willkiirbewegung dienenden 
Erregungen aufgehoben ist, wohl aber is~ die L~sioh der perifokalen 
Sehiehten so deutlich, dass praparalytische InnervationsstSrungen, 
Sehw~che der Willkfirbewegungen oder verspatete Manifestierung der 
Innervationsversuche usw. oft deutlich sind, auch deft, we keine 
Hypotonie die Sehw~ehe vortauscht. 

Die Beteiligung der Rindenl~sionen bei der zur Chorea fiihrenden 
Enthemmung erscheint mir ein notwendiges Postulat bei der Konstanz~ 
mit der relativ schwere, jedenfalls wesentliehe~ im Krankheitsprozess 
essentie]l wiehtige Ver~nderungen immer wieder in der motorisehen 
Rinde gefunden werden, vorl~ufig wenigstens mit grSsserer Regel- 
massigkeit als im Striatum~ wenn auch in diesem Gebiet oft die Unter- 
suchungen nicht mit genfigender Sorgfalterfolgten. Meine Vermutungen 
ahneln so in maneher Beziehung wioder mehr den Raeeke~schen An- 
schauungen, der an eine sehleichende und vielleieht nur partielle L~sion 
der den mo~orischen Riesenpyramiden fibergeordneten kortikalen Systeme 
mit Alteration regulierender Impulse,. die an die motori~ehen Riesen- 
pyramidenzellen gehen, denkt. Diese regulierenden Zellsehichten kSnnten 
in der Schieht der kleineren resp. mittleren Pyramiden liegen. Sie 
unterscheiden sich yon den Raeeke'sehen Ansehauungen durch die 
scharfere Betonung des choreatisehen Phanomens als Enthemmungs- 
symptom, die Annahme der notwendigen Mitwirkung subkortikaler 
Mechanismen und die geringere Bewertung der II. und III. Rinden- 
schieht als der Regulationssehiehten. 'Die Gowers'sehe ttypothese der 
besonderen Bedeutung einer Lasion der feinsten perizellul~ren Dendriten- 
endigungen wird entbehrlich, so lange nicht mehr Beweismaterial ffir 
diese Annahme ge]iefert wird. Meine Auffassungen kSnnen, wie ieh 
glaube, in zwangloser Weise das Verst~ndnis ffir die mannig[altigen 
Entstehungsbedingungen des ehoreatisehen Phanomens mit seinen 
variablen Nebensymptomen etwas erleiehtern, wenigstens dart ich in 
ihnen wohl eine Arbeitshypothese sehen, die bei den notwendigen 
weiteren Untersuehungen benutzt worden kann. 

Froilieh werden wohl noch ffir ]ange Zeit unserer Erkenntnis in 
vie]en Fragen Schranken gesetzt bleiben. In tiefes Dunkel gehfillt 
bleibt aueh fernerhin die merkwfirdige Erseheinung, dass in der Degene- 
ration des motorischen Apparates ein sehr woitverbreitetes System mit 
besonderen Hemmnngsfunktionen besonders stark am Entartungsvorgange 
teilhat, aber die Entstehungsbedingungen der Degenerationen anderer 
elektiv erkrankter nerv~ser Apparate dfirften uns nicht minder sehleie~- 
haft sein.. Unbefriedigend ist auch noch die unzureichende Kenntnis 
der Knotenpunkte, in denen die versehiedenen motorischen Apparate 
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ineinander greifen. Man kSnnte daran denken, dass, soweit die Hemmungs- 
bahnen in betracht kommen, dem zerebello-rubro-thalamo-striiiren Reflex- 
bogen noch ein hSherer Reflexbogen veto Kleinhirn tiber den roten 
K~rn-Thatamus zum Stirnhirn. d~r erst dann Anschluss un die motorischon 
Foci in der Zentralwindung gewinnt, tibergeordnet isr auf Bahnen 
also, die zum Teil (ira zentripetalen Verlauf) den anzunehmenden 
zerebello-frontalen tonnsleitenden Bahnen entsprechen, leiehte Degene- 
rationen im vorderen Thalamusstiel (?), wie sie Fall 1 und 3 bei 
mir zeigten, kSnnten in diesem Sinne verwertet werden. Doch scheint 
es mir nicht Iruchtbar, die theoretischen Erwagungen allzuweit fortzu- 
fiihren~ so lange unser grtindlich untersnchtes Beobaehtungsmaterial 
nicht ein noch weir grSsseres ist. Ein Nutzen wird yon diesen Beob- 
achtungen nur erwartet werden kSnnen, wenn cusser der grtindlichen 
anatomischen Untersuchung unter mSglichster Benutzung tier Serien- 
sctmitte auch die Verschiedenartigkeit tier ktinisehen Erscheinungsweise 
des choreatisehen Phi~nomens hinreiehende Bertieksichtigung finder. 

Meinem hochverehrten friiheren Chef, Herrn Geh. Med.-Rat Prof. 
Dr. S i e m e r l i n g ,  mSehte ieh auch an dieser Stelle ftir die freundliche 
Ueberlassung des Materials meinen ergebensten Dank sagen. 
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