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Einleitung.

Die Unklarheiten uod Unvollkommenheiten unseres Wissens um
normale und pathologische Hirnvorginge kommen unsg in drastischer
Weise zum Bewusstsein, wenn wir die Arbeiten iiber die pathologische
Natur der Huntington’schen Chorea einer Durchsicht unterziehen. Ebenso
wie es kaum eine histologische Verdnderung gibt, die nicht als Grund-
lage des pathologischen Krankheitsprozesses betont worden wire, wie
bald Entziindungsvorginge, Gefissverinderungen, ,abiotrophische® Vor-
ginge am Nervensystem, Gliavermehrungen in den Vordergrund gestellt
wurden, so gibt es auch in lokalisatorischer Beziehung wenige Stellen
im Nervensystem von der Hirnrinde bis zu den spinalen Ganglien (Rusk),
deren Befallenseinnicht die Entstehung der choreatischen Symptome in
ausschliesslichem oder wesentlichem Masse bédingen sollite. Und dabei
handelt es sich um eine Erkrankung, die erst seit wenigen Jahrzehnten
dem Studiym zugiinglich geworden ist. Die Unbestindigkeit unserer
Anschauungen erhellt klar aus der noch im Jahre 1903 moglichen Be-
hauptung, dass es in den letzten 20 Jahren kein Forscher mehr be-
zweifelt habe, dass in der Hirnrinde der eigentliche Sitz der Krankheit
bei der chronischen Chorea zu sehen wire (Stier), wihrend heutzutage
immer mehr das Bestreben besteht, gerade in anderen Teilen des Zentral-
nervensystems die Ursache der choreatischen Zuckungen auch bei der
chronisch-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
Beirachtung des gefundenen Tatsacheubestandes hervortritt, kann man
nicht leugnen, dass gewisse Fortschritte in der Erkenntnis der Krank-
heitspathologie und der Genese der choreatischen Zuckungen gemacht
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worden sind. In histologischer Bezichung hat uns auch hier wie aunf
vielen anderen Gebieten die Differenzierung der Zellbilder durch die
Nisslfarburg die Moglichkeit geboten, einen ganz anderen Einblick in die
Natur der vielfach beschriebenen Gewebskerne zu gewinnen, als dies
frither moglich war, und uns so eine viel bessere Stellungnahme zur
»Entziindungsfrage” des Krankheitsprozesse% ermoglicht. Weitere Vorteile
konnte ons vielleicht noch schirfere Verwertung sorgfiltiger elektiver
Gliauntersuchungen bringen. In lokalisatorischer Beziehung waren es
weniger die mannigfachen Erfahrungen dber Chorea bei Herderkran-
kungen, die hiufize Beteiligung der Bindearm-Haubengegend und auch
des Thalamus bei Herdchorea, als die bedeutsamen Anregungen, welche
durch Wilson’s Beschreibung des lentikuliren Syndroms gegeben wurden,
die Riickschliisse iiber die tonusregulierenden Funktionen im Striatum,
namentlich dem Linsenkern, ihre pathologische Kehrseite in Form des
samyostatischen Symptomenkomplexes Strimpell’s, die weiteren Er-
fahrungen iiber die stridre ,, Athétose double“ (Oppenheim und C. Vogt),
iiber Dystonia musculorum deformans (Oppenbeim, K. Mendel) und
ihnliche Erkrankungen, die auch zu einer Revision der Anschauungen
iiber die Entstehung des choreatischen Phinomens fithrten, in dem
Sinne, dass unter Riickbeziehung auf schon frithere Befunde (Anton)
in das Corpus siriatum - der Sitz der Automatismen verlegf und durch
die Zerstorung der vom Kleinhirn ausgehenden, iiber Bindearm, Thalamus
und Corpus striatum fliessenden Hemmungswirkungen die Enthemmungs-
entstehung des choreatischen Phiinomens erklirt werden sollte (Kleist).
Anatomische Befunde, die unterdes stattgefunden hatten, sollten diese
Lehre unterstiitzen.

In welchem Masse diese weitgehenden theoretischen Anschauungen
einer Kritik widerstehen, werden wir spiter sehen. Unbestritten ist
jedenfalls, dass Kontroversen sowohl iiber die Natur des Krankheits-
prozesses bei der chronischen Chorea als auch besonders den Mechanis-
mus des choreatisehen Phinomens und seine ,Lokalisationsmdglichkeiten*
noch in erheblichem Masse bestehen und die Herbeischaffung neuen, sorg-
faltig untersuchten Tatsachenmaterials von besonderem Wert erscheint.
Einen Beitrag hierzu soll die vorliegende Arbeit bringen, die auf der
pathologischen Untersuchung von 3 Fillen chronischer progressiver
Chorea beruhtl). Rine eingehende historische Einleitung Gber die bis-

1) Das Gehirn eines vierten Falles, das erst nach Abschluss det wesent-
lichsten Untersuchungen in meine Hand kam, konnte leider nicht mehr beriick-
sichtigt werden, die spitere genauere Beschreibung bleibt vorbehalten. Makro-
skopisch entspricht der Befund auch hinsichtlich der besonderen Kaudatus-
atrophie den iibrigen.
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herigen Befunde kann ich wmir hier ersparen; die Arbeiten bis zum
Jahre 1910 sind simtlich eingehend in der Arbeit von Raecke be-
sprochen worden. Soweit die Arbeiten fir uns von Bedeutung sind, wird
bei Besprechung des Befundes ihr Inhalt kritisch bewertet werden?). Ieh
wende mich daher jetzt alsbald der Besprechung des eigenen Befundes zu.

Fall 1. H. St., geb. 17, 5. 66, Kochin. Erbliche Belastung ist nirgends
fostzustellen, insbesondere keine Hereditdt durch choreatische Zuckungen.
Patientin urspriinglich gesund, intellektuell massig begabt, besuchte eine Biirger-
schule, war bis auf Typhus bis zum Herbst 1907 gesund und beruflich stets
tatig. Herbst 1907 Gelenkrheumatismus, Herzklappenfehler. Kurz vor Weih-
nachten 1907 choreatische Zuckungen, die zur Aufnahme in ein Krankenhaus
zwangen. Besserung trat ein. Entlassen am 24, 3.08. Am 1.7.08 in stark
vernachlidssigtem Zustande aufgefunden, in ein Krankenhaus gebracht, Die
choreatischen Zuckungen gingen im Anfang etwas zurfick, doch fiel ein auf-
fallend gereiztes und zanksiichtiges Wesen auf; sie beschuldigte das Pflege-
personal falschlich der Misshandlungen und beschimpfte dasselbe. Deshalb am
14. 9. 08 Aufnahme in die Klinik. Hier:

Korperlicher Befund: Innere Organe gesund, auch Herz ohne krank-
haften Befund, Dauernde choreatische Unruhe, Zuckungen in Gesicht, Armen
und Beinen, auch choreatische Behinderung der Sprache. Bakteriologischer
Befund des Blutes negativ. Keine Reflexstdrungen, Pupillenstérungen usw,

Psychisch im allgemeinen stumpf dement, bei Explorationen grosser
Rededrang, ausgesprochene Euphorie, starke zeitliche Desorientierung, auch
autopsychisch desorientiert, behauptet 28 Jahre alt zu sein, hilt sich fiir ganz
gesund, erhebliche Liicken bei allen Intelligenzpriifungen, vermag einfachste
Rechenaufgaben, wie 7 X 6, nicht mehr auszurechnen, Auffassungserschwerung.
Gesamteindruck der einer bereits ausgesprochenen Demenz. Durch Behandliung
mit Brom, Arsen usw, wird in der Folgezeit eine Besserung der universalen,
choreatischen Bewegungen nicht erzielt, im Gegenteil tritt eine allmihliche Zu~
nahme und Verstirkung der pseudospontanen Bewegungen auf, so dass auch
‘der Gang unsicher und die Nahrungsaufnahme schwierig wird. Niemals kommt
s aber zu einem ausgesprochenen motorischen Austoben. In den letzten Jahren
bleiben die habituellen Zuckungen an Stirke etwa unveriindert, im Schlafe
hiren die Bewegungen vollig anf. Psychisch fortschreitende Demenz, die sich
vor allem in Stumpfheit, grosser Fresssucht, Nivellierung der ethischen Affekte,

1) Anm. bei der Korrektur:. Die: eingehenden und wichtigen Unter-
suchungen von C. und O.Vogt tber die Striatumpathologie sind erst nach
Drucklegung dieser Arbeit erschienen und konnten daher leider nicht beriick-
sichtigt werden; der Verf. behilt es sich vor, in spiteren Untersuchungen dazu
Stellung zu nehmen. Die vorliufigen Mitteilungen C.und O. Vogt’s waren
dem Verf. bei Abfassung der Arbeit nicht zugiinglich gewesen. Die Zeitver-
haltnisse sind schuld daran, dass nur ein Teil der eingesandten Bilder, und
‘auch diese nur als Textfiguren, nicht als z. T. bunte Taféln mit deuthchen
Einzelheiten reproduziert werden konnen.
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sehwachsinnigen Grossenideen und Erinnerungsfilschungen, vélliger Vernach-
lassigung der Korperpflege aussert. Oft glaubt sie, dass der Oberarzt sie
heiraten wolle, behauptet ein Kind von ihm bekommen zu haben, Hiufig
lippisch, mitunter nach geringfiigigen Anlissen sinnlos wiitend.

Im Jahre 1914 tritt korperlicher Verfall ein, es bilden sich reiehlich Ab-
szesse am Korper, deren Behandlung wegen des sinnlosen Widerstandes gegen
jeden Eingriff sehr erschwert wird. Diese Abszesse mit Temperatursteigerungen
zeigen sich namentlich etwa im letzten Monat vor dem Tode. Am 24. 8. plétzliche
Verschlimmerung, rapider Uebergang in Koma; in diesem héren die choreatischen
Zuckungen ganz auf. Pulsverlangsamung, kiihle Haut. — Am25. 8. abends Exitus.

Von Blasen-Mastdarmstérungen ist in dem ausfiihrlichen Krankenblatt
nirgends die Rede, ausgesprochene dauvernde Storungen haben sicherlich nicht
vorgelegen.

Autopsiebefund (1 Stunde p.m.): Stark abgemagerte weibliche Leiche
mit hochgradigem Muskelschwund, dekubitalen Stellen anTrochanter und Krenz-
bein. Schideldach ziemlich diinn, aber nirgends zirkumskript verdickt. Stirn-
beinnaht und andere Nihte noch zu erkennen. Dura mater liegt schlaff iiber
dem Stirnhirn, sulziges Oedem der Pia mater, namentlich im Gebiet der Zentral-
windungen und des Parietallappens. Nach Abfliessen des Hydrozephalus er-
scheint die Pia im ganzen milchig getriibt. Das ganze Gehirn ist klein,
atrophisch und wiegt nur 970 g. Alle Hirawindungen sind verschmilert, die
Sulzi verbreitert. Dies trifft beiderseits in ziemlich gleichem Masse auf die
Stirn-, Zentral- und Scheitelwindungen zu, In den @brigen Hirnteilen ist die
Atrophie geringer. Der Stirnhirnpol ist abgeplattet. DasVorderhorn des Seiten-
ventrikels beginnt 8 cm hinter dem Stirnhirnpol, eine abnorme Verléngerung
des Stirnhirns, etwa an der Basis, besteht nicht; die Hirngefisse sind simtlich
zartwandig. Auf Frontalschnitten erkennt man schon makroskopisch eine hoch-
gradige Verschmilerung bzw, Verkleinerung des Nucleus caudatus, in geringerem
Masse auch des leniiformis. Die Atropbie des Thalamus ist Jedenfalls viel
geringer. Die Erweiterung der Seitenventrikel ist gering. Bei der Riicken-
markssektion findet sich in dem etwas verbreiterten Halsmark ein querovaler,
unregelmassig begrenzter Hohiraum, der sich von C. 8 Mitte bis etwa C. 4 hin-
auf erstreckt. Die grame Substanz ist nach den Seiten hin verschoben, ein Teil
der grauen Substanz erseheint in dem Hohlraum untergegangen. Die tbrige
Sektion ergibt zusammengefasst: Braune Atrophie des Herzens und der Leber,
Gaumenmandelabszess, kleiner Nierenabszess; sonst kein wesentlicher Befund.

Histologischer Befundl): Zellpraparate. Die vordere Zentral-
windung zeigt besonders markante Verinderungen. Die Rindenbreite erscheint

1) Apgewandi wurden in allen Fallen vor allem: Toluidinblaufirbung
an Alkoholbldcken, an manchen Stellen mussten vorher formalinfixierte Blscke
zur Farbung benutzt werden, van Gieson-Priparate, Neurofibrillenfirbungen
nach Bielschowsky, Gliapriparate nach Ranke, verschiedene Markscheiden-
farbungen, Firbungennach Alzheimer-Mallory, Scharlachférbungund Sdure-
fuchsin-lichtgriin-Firbung nach Alzheimer. In einem Falle wurde auch die
Cajal’sche Gliafarbung herangezogen. Ausserdem Elastikafirbung nach Weigert.
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etwas verschmilert, sie betrigt knapp 4 mm nach Alkoholfixierung auf der
Windungshéhe. Die Atrophie ist allerdings keine sehr weitgehende. Die Pia
mater ist stark verdickt und enthdlt auch ziemlioh zahlreiche Kerne, die aber
alle bindegewebiger Natur sind. Die Gefésse zeigen leichte adventitielle Wuche-
rungserscheinungen. Die oberen Rindenschichten sind noch ziemlich gut er-
halten, namentlich die Zellkerne ohne schwerere Verdnderungen, es fehlt die
Trabantkernvermehrung fast vollig, die Zellen zeigen keine Liicken und sind
mit den Spitzen ziemlich parallel nach der freien Oberfliche hin gerichtet, Eine
Vermehrung der Gliakerne in der Tangentialschicht ist unverkemnnbar. Be-

Abb. 1.

merkenswert ist, dass einzelne kleine Pyramidenzellen ausserhalb des Saumes
der Kérnerschicht noch in der Molekularschicht liegen. Schwerer sind die Ver-
inderungen von der dritten Schicht an, sie steigern sich mit der Tiefe der
Schichten und sind in der 6. Schicht am stirksten, In dieser Schicht ist es zu
unverkennbaren und namentlich {ber der Markleistengegend erheblichen Zell-
licken gekommen. Die erhaltenen Zellen sind schwer geschrumpft, z. T. in
hohem Masse mnach Art der chronischen Zellverinderung Nissl’s. Die Fort-
sétze, nameutlich die Spitzendendriten, sind oft korkzieherhaft gewunden und
weit verfolgbar, der Kern ist enorm verkleinert, unregelméssig geschrumpft und
von der diffus gefirbten Zellplasmamasse inicht trennbar, nur der Nukleolus
noch deutlich sichtbar, die Zelle sieht auch an gut fixierten Alkoholpraparaten
am Rande gekerbt, wie angenagt aus. Man bemerkt wohl eine Vermehrung der
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Trabantkerne, doch ist dieselbe im allgemeinen stirker in der 1L und V. Schicht,
die nicht dieselben Zelllicken aufzuweisen pflegt. Hier stehen die Zellen un-
regelmissig, zeigen z. T. sehr schwere Entartungsvorgénge, und zwar nicht nur
solche chronischer Art, sondern auch wenig geschrumpfte Zellen mit kieinem,
schwer verindertemm Kern uud diinnwabig strukturiertem Plasma, zwischen
welchem ungeférbte oder gelblich gefirbte Vakuolen liegen. Die Verkleinerung
des Kerns; in welchem das Kernkorperchen eher noch etwas angeschwollen ist,
erscheint oft besonders markant. Manche auch von den schwerer veridnderten
‘Ganglienzellen liegen frei, viele sind umringt von massenhaft vielen Kernen,
von denen nicht selten 6—12 um eine grdssere, aber nicht dem Betz'schen Typ
angehtrige Zelle liegen bzw, in ihr liegen, denn die Ganglienzellen sind einge-
buchtet, eingekerbt; in der Nische, oft direkt in der Zelle, liegen die Trabant-
kerne, von einem hellen Hof umgeben, Kernhufchen finden sich zwischen den
Ganglienzellen eingestreut als offenbare Residuen von Trabantkernen an Stelle
untergegangener (Ganglienzellen, ebenso sind an einigen Gefissen die Rund-
kerne in Pallisadenform aufgetreten. Die Kerne sind ganz typische Gliakerne;
os finden sich ebenso kleine dunkle Jugendformen wie grissere, hellers Kerne
mit wenigen blauen Granulis, die meisten sind kreisrund oder der Rundform
angeniihert; sie enthalten mitunter einige grossere, nukleolusartige Kérper, Plasma
lassen sie auf dem Nissl-Bild in Alkoholpriparaten gewthnlich nicht erweisen.

Die Betz’schen Pyramidenzellen zeichnen sich im allgemeinen dadurch
aus, dass die Vermehrung der Trabantkerne geringer ist oder fehlt. Manche
von ihnen zeigen im wesentlichen Schwellungserscheinungen mit diffuser Blau-
firbung des Plasmas, in dem wenige Nissl-Korper, meist in krimlichem Zerfall
begriffen, erkennbar. Leichte Mitfirbung der Dendriten, in demen die Nissl-
Kiorper etwas besser erhalten sind. Kernverinderungen z. T. ziemlich schwer,
Kernmembran aufgeldst, Kern verkleinert, Nukleolus stets erhalten. Manche
Zellschatten finden sich auch aus den Betz’schen Zellen stammend. Die Gefisse
troten auf dem Nissl-Bild meist gar nicht hervor. Einzelne Gefisse lassen sine
Vermehrung der Endothel- und Adventitiazellen erkennen, im Mark sieht man
aber auch stark er6ffnete Gefisse, die keinerlei Kernvermehrung zeigen, sondern
ganz normalen Bau, Ausserdem sieht man in der Rinde an einigen Stellen
stark gelriimmte Gefisse mit langen gekriimmten oder spiraligen, dunkeiblan
gefirbten Endothelzellen.

An der Piagrenze einige Corpora amylacea. Pigmentvermehrung.in den
Ganglienzellen im allgemeinen nicht sehr stark (abgesehen von den gelblichen
Vakuolen in' den wabig degenerierten Ganglienzellen).

Im subkortikalen Mark ist die Vermehrung der Gliakerne im allgemeinen
eine viel geringere als-in der Rinde, An einigen Gefissen sieht man auch Glia-
‘kerne in kurzen Reihen nebeneinander liegen. Einige Kerne sind hier von einem
deutlich vermehrten, unregelmissig begrenzten Plasma umgeben.

Die einzelnen Zellelemente in den .verschiedenen Rindenschichten sind
gegeniiber gesunden Vergleichsbildern im allgemeinen nicht verkleinert. Dies
gilt insbesonders fiir die grossen Pyramidenzellen der dritten Schicht und die
Riesenpyramidenzellen.
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Die geschilderten Veranderungen sind auf mehreren Blocken im allge-
meinen identisch, ausserdem findet man aber an einzelnen Stellen markante,
kurze, senkrecht oder schrig durch die Rinde ziehende Verddungsstreifen, die
in keiner festen Abhéngigkeit von den Gefdssen stehen und auch mit den ein-
strahlenden Markradien nicht kongruieren. In diesen Streifen, welche unregel-
massig gegen die ibrige Rinde abgegrenzt sind, sieht man nur einzelne, ganz
abgeblasste und geschrumpfte Ganglienzellen, deren Konturen als Schatfen
-gerade noch erkennbar sind und einige geschrumpfte Gliatrabantkerne, ausser-
dem nur.noch einige sehr lange, dunkle, fadenférmige, z. T. gewundene Gebilde

Abb. 2.

und deuntlichere Stibchenzellen mit langem, relativ dunklem Kern und fidigem,
polarem Plasma, ausserdem einzelne dunklere, runde Kerne, an welchen griin-
liche Abbauprodukte sitzen. ‘

Vom Stirnhirn wurde eine Reihe von Blécken untersucht. Die Ver-
anderungen sind von wechselnder Stéirke; im allgemeinen z. B. in Blocken der
zweiten Stirnwindung wohl nicht so stark wie in derZentralwindung, an anderen
Stellen aber auch nicht deutlich leichter, ja man findet z. B. in der Mitte der
ersten Stirnwindung Stellen, in denen die Verinderungen noch weiter vorge-
schritten sind, als in C. a. Am stirksten sind wieder die Degenerationen
in der V. und VI. Schicht, kleine Zellausfille kommen schon in der Il und
I Schicht vor. In manchen Gesichtsfeldern sieht man in den tiefsten Schichten
nur 2—3 geschrumpfte Ganglienzellen und sonst nur Gliakerne, die missig
'vermehrt sind, zum geringen Teile 'auch Schrumpfungserscheinungen zeigen,
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7. T. verkleinert, dunkel homogen gefirbt und von einem Plasmasaum umgeben
sind, in dem sich dunkelblaue Granula finden. Vielfach sieht man unregel-
missig konfigurierte Ganglienzellschatten, die z. T. keinerlel Trabantzellen
haben; andere Zellen sind wieder sehr reichlich von Trabantzellen umgeben.
‘Der Zellausfall in den tiefsten Schichten ist ein offenbar hochgradiger. Im
tibrigen &hnelt der Befund dem der vorderen Zentralwindung. Zellen mit
schaumigem Plasma sieht man neben den chronisch veriinderten an verschie-
denen Blocken der Stirnwindungen, Auch im Stirnhirn sieht man hiufig, dass
kleine Pyramidenzellen in der Molekelarschicht vorkommen. Die Molekular~
schicht ist nicht verbreitert.

Auch an den basalen Stirnwindungen finden sich Ganglienzellen in der
ersten Schicht, im allgemeinen sind hier die Ganglienzelldegenerationen nichi
so stark wie an der Konvexitét. Grosswabig zerfallene Zellen findet man auch
hier in den tieferen Schichten, doch sind im allgemeinen die Zellen auch, was
die Kernbeschaffenheit anbetrifft, besser erhalten, als an der Konvexitdt. Die
Zahl der Trabantkerne ist im dllgemeinen auch klein. In den hinsichtlich der
Wandung unverdnderten Gefdsswinden finden sich teilweise ziemlich viel griin-
liche Abbauprodukte. .

In Blocken aus dem Parietallappen sind die Veriinderungen in der
VI1.Schicht ebenso schwer, wie in Blécken aus der Stirnwindung, in der V. Schicht
fast ebenso schwer. In der VL. Schicht finden sich ganz verddete Gesichtsfelder,
auf denen sich (bei Immersion 1/;5 Ok. 4) etwa nur ein abgeblasster, knorrig
gestalteter Rest einer Ganglienzelle mit ganz schwer verfindertem, villig ge-
schrumpftem und auch schon ganz blassem Kern findet. Dann kommt eine
Schicht, in der noch Zellen {ibrig sind, die noch einen besser erhaltenen Kern
und reichlich Trabantkdrperbildung haben. Auch in der III. Schicht finden sich
noch einzelne zugrunde gehonde, zerfallende oder fast zerfallene Zellen, ohne
dass Trabantkerne an ihnen zu liegen brauchen, die meisten Trabantkerne sind
hier bei Zellen in der V. Schicht erkennbar. In der L. bis IIl. Schickt sind die
Zellen etwas besser erhalten, als in der vorderen Zentralwindung.

Im Temporallappen und Hinterhauptslappen (Calcarina) sind die Verinde-
rungen wesentlich geringer, als in den tbrigen Partien des Palliums; man
findet hier keinen Zellausfall mehr, auch sind vor allen Dingen die Verinde-
rungen der Kerne, die gross, hell, meist rund, oft etwas geschwellt sind, er-
heblich geringer. Vermehrung der Trabantkerne und des Zellplasmas (z. T.
Wabenban mit gelben Zystchen) finden sich auch hier in missigerem Grade;
eine detailliertere Beschreibung der Ganglienzellverfinderangen ist hier nicht
zn geben, da ich hier Blicke, die schon in Formalin gelegen hatten, benutzen
musste. Bemerkenswert ist jedenfalls, dass der Zellschwund in der 6. Schicht
ganz fehlt; die Verdickung der Pia ist hier auch geringer.

Corpus striatum, A. Caudatus,(Alkeholblocke). Das Ependym unter
dem Seitenventrikel besteht aus einer Reihe vollig symmetrisch zu einander
liegender flacher Zellen, an einzelnen Stellen 2 auch 3 Zellreihen (vielleicht
infolge Schnittrichtung). Nirgends kommt es zu einer in den Ventrikel vor-
springenden Wucherung dieser Zellen. Unter dem Ependym liegt durch eine
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schmale molekuldre Zone getrennt eine Zone rein glivser Zellen, und zwar
kleiner dunkler ganz pyknotischer und grosserer blasser mit mehreren Granulis,
auch einige ovale Gliakerne. In dem darunter liegenden Kerngebiet des Cau-
datuskopfes sieht man die schwersten Verdnderungen. Auf vielen Ge-
sichtsfeldern sieht man nichts mehr von Ganglienzellen oder nur geblaht un-
regelmissig konfigurierte Schatten, in denen zum Teil noch ein blasser Kern
mit kriftiger tingiertem Nukleolus erkennbar ist. In anderen derartigen Zellen
ist auch der Kern stark geschrumpft und unregelméssig geformt. An anderen
Stellen sieht man wenigstens noch einige der Form nach erhaltene Ganglien-

Abb. 3.

zellen. Am Rande der zahlreichen Gliakerne sieht man ofters dunkelblaue Ab-
baukdrnchen in kleinen Hiufchen. Viele Gliakerne sind auch in Zerfall be-
griffen, blass, schattenhaft, unregelméssig geformt. Erst in tieferen Caudatus-
schichten wird die Zahl der noch deutlicher erkennbaren Ganglienzellen
grosser, doch sind alle diese Zahlen sehr schwer veréindert, auch die grossen
Zelltypen. Die Zellen sind blass, achromatisch, nur mit feinem Staub be-
deckt, haben unregelmissig gezackte wie ausgefranste Konturen, oft schwere
Kernverinderungen. Es ist hier auch zu der in den marginalen Schichten
selteneren starken, an einzelnen Zellen sehr erheblichen Vermehrung der Tra-
bantgliakerne gekommen. Auch am Rande der Gefisss reichliche Gliakern-
reihen. In manchen zerfallenden Ganglienzellen grosse vakuolire Riume. Die
Gefiisse sind zahlreich, doch ist hierbei die Gesamtatrophie des Kerns zu be-
riicksichtigen.
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B. In den untersuchten vorderen Abschnitien des Linsenkerns (Pu
tamen) ist die Zahl der erhaltenen Ganglienzellen eiwas grisser, doch auc
hier 'sind die Zellverinderungen sehr schwere. Neben sicheren Zellausfille
sieht man an den meisten Zellen Kernverdnderungen (Verkleinerung de
Kerns usw.), schwere Plasmainderung, Trabantkernvermehrung, ,Neuronc
phagie¥, die man an einigen Zellen besonders deutlich erkennt, indem di
Gliakerne in die Zelle eindringen, umgeben von ungefirbter Zone.

Thalamus opt. In den untersuchten Partien sind die.Zellen {iber
raschend besser erhalten als in grossen Rindenpartien und Streifenhiigel. E
finden sich wohl auch zerfallene Zellen und solche zerfallene Zellen, die um
ringt sind von abkapselnden Gliazellen, auch einige chronisch geschrumpft
Zellen mit korkzieherartigen Dendritenwindungen, aber die meisten Zellen sin
in der Form gut erhalten, haben einen grossen hellen oder schwach tingierte
Kern und nur wenige Trabantkerne. Im Plasma findet sich vielfach Chrom
atolyse. Manche Zellen haben etwas Vermehrung des gelben Pigments. \

Roter Kern. Degeneration der Zellen (kleinzelliger Anteil) ziemlic
schwer. Auffallend gut sind demgegeniiber die benachbarten grossen Zelle
des Okulomotoriuskerns erhalten, in denen auch die Tigroidzeichnung meis
gut erhalten ist.

Medulla oblong. Die grossen Zellen des Hypoglossuskerns sind ebens
gut erhalten wie die Okulomotoriuskernzellen, einige sind chronisch verindert
Die tibrigen Zellgruppen zeigen nirgends so schwere Verinderungen wie etw
bestimmte Rindenpartien, doch finden sich vielfach auch cbronisch verindert
Zellen z. B, im dorsalen Vaguskern. An andercn Stellen z. B. im motorische
Vaguskern (Ambiguus) mehr akute Verinderungen, Chromatolyse, Verdringun
des Kerns nach dem Rande und Kernverinderungen. Gliavermehrung gering
Ependym gut erhalten. Vereinzelt frische Blutungen aus subependymire
Geféssen.

Im Nueleus dentatus haben die sonst gut erhaltenen grossen Ganglien
zellen nur akute Verinderungen. Kleinhirnrinde ohne grébere Storungen.

Neurofibrillenpréparate konnten nur von der Rinde untersuch
werden. Im Stirnhirn finden sich sehr schiwere Ausfille zunichst an de
interzellulsiren Fibrillen. Namentlich die Zellen der tiefen Schichten sind (a
wohl gelungenen Priparaten) ganz afibrillir, auch ohne staubfSrmige Fi
brillenreste, vielmehr ist das Plasma diffus hellgrau gefiirbt. Erst in de
Zellen der hoheren Schichten (II und III) finden sich wieder Fibrillen. Auec
das interzelluldire Fibrillennetz zeigt eine zweifellos deutliche Verdiinnung
Gegeniiber den kraftigen, gerade oder wenig gewundenen, in ziemlich enger
Netz verlaufenden Fibrillen, die man an normalen Vergleichspriparaten sieh
findet man hier nur diinne gewundene bzw. korkzieherartig geschlingelte Fi
brillen in diinnerem Neotze. Besonders starke Storungen zeigt die Tangential
faserung und auch die horizontalen Fibrillen im supraradiiren Geflech
wihrend in. tieferen Schichten (im Gegensatz zu den stérkeren Zellalterationer
auch mehr horizontale Fibrillen vorkommen. Auch im subkortikalen Mark it
das Fibrillennetz nicht so dicht und gut erhalten wie in normalen Vergleichs



Beitriige zur Pathologie und Pathogenese der Chorea chronica progressiva. 47

préparaten, auch hier sieht man unregelmissig gewundene oder geschléngelte
und auch in Zerfall befindliche Axone, die sireckenweise nicht gefarbt sind.
Herdartige Lichtungsbezirke lassen sich nicht feststellen,

In der vorderen Zentralwindung keine wesentliche Besserung. An ein-
zelnen Stellen ist das Fibrillennetz intra- und extrazelluldr zwar so gut, dass
man nicht berechtigt ist, Ausfille anzunehmen, man kann in den Ganglien-
zellen auch die Spitzendendriten weit verfolgen, in anderen Zellen, die gut
erhaltenen ganz benachbart liegen konnen, zeigt sich wieder vollige Fibrillo-
lyse. Die Zahl dér fibrillenleeren Zellen ist in der Schicht der Il. und IIL. Py-
ramidenzellen geringer als in tieferen Schichten, doch fehlen auch dort solche
Zellen nicht. Man findet ofters neben perinuklefir erhaltenen Fibrillen im
iibrigen eine wabige fibrillenleere Struktur, Extrazelluldr ist das Fibrillennetz
an einzelnen Stellen so dicht, dass man nicht von einem Ausfall reden kann,
an anderen Partien findet man aber auch diffuse Lichtungen, #hnlich wie im
Stirnhirn. Markausfille sind nicht sicher, insbesondere sieht man aus der
Rinde viele kréiftige radidire Axone abwirts oder schrig nach unten ziehen.

Auch im Parietallappen fehlen an den untersuchten Schnitten die Tan-
gentialfibrillen wie in frontalen Bezirken fast ganz, in den tieferen Schichten
sind die interzelluliren Fibrillen etwas dichter angeordnet als in den frountalen
Bezirken, intrazelluldre fibrillolytische Erscheinungen sind auch hier in den
tiefen Schichten deutlich entwickelt, im Mark keine auffallenden Stérungen. -

Gliafibrillenpriparate mit Viktoriablau. 1. Vordere Zentralwin-
dung. An mehreren Blocken kann man sich davon iberzeugen, dass der Rand-
saum nur schwach entwickelt ist und nur an einzelnen Stellen eine abnorme,
aber keineswegs besonders starke Verdichtung ueigt. Es finden sich relativ
wenig grobere submarginale Spinnenzellen, keine Monstrezellen, keine erheb-
liche Verdickung der Fibrillen. In der ganzen oberen Rinde findet sich ein
feines Gewebe vorwiegend radidrer Gliafibrillen, das vielleicht eine geringe
pathologische Verdichtung zeigt. In den tiefen Rindenschichten hort die
fibrillare Glia ganz auf, nur finden sich hier vereinzelt mitten in der sonst ganz
fibrillenfreien Rinde (an gut differenzierten Priparaten) grobe sicher patholo-
gische Gliazellen von sepiaartiger Form mit groben gewundenen Fibtillen. Das
Fibrillennetz im Mark ist im allgemeinen diinn, nur um- einzelne Markscheiden-~
biindel herum zirkumskript vermehrt, auch die perivaskulire Glia ohne sicher
pathologischen Befund. REinige Gliazellen haben, wie man auch an diesen
Fibrillenpréiparaten erkennen kann, vermehrtes Plasma, doch sind auch diese
Zellen zum Teil Faserbildner; bei anderen scheint das Plasma direkt in das
retikuléire Netz tiberzugehen.

2. Stirnlappen. Die Verhiltnisse liegen sehr &hnlich. Qertlich begrenzte
marginale Gliose méssigen Grades meist parallel horizontal verlaufender Fi-
brillen und stellenweise Verklebung des Randsaumes mit der Pia, submargi-
nale Spinnenzellen kaum vermehrt, vereinzelt ausgezeichnet durch grébere
Fibrillen, die sich aber nur stellenweise geweihartig verzweigen. In den oberen
Rindenschichten ein ganz diinnes Fibrillengewebe meist vertikal und schrig
verlaufender Fibrillen, diese verschwinden iiberall in der mittleren Rinde, in
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der tiefen Rinde (selten auch an der Grenze zwischen IIL und IV. Schicht)
treten aueh in missiger Menge pathologische Spinnenzellen mit groben borsten-
artigen Fibrillen auf; auch als ,Trabantzellen® sind solche Zellen deutlich
feststellbar. Etwas hiufiger sind diese Zellen in der Randleiste. ,,Amoboide®
Gliazellen sind im Mark auch mit dieser Methode darstellbar, Das Markglia-
geflecht ist im allgemeinen diinn und fein. Vergréberte Gliazellen (und Ver-
mehrung der Spinnenzellen) sieht man eigentlich nur an der Markleiste, die
Fibrillen sind dort hirschgeweihartiz oder insektenfiihlerartig gestaltet., In
tieferen Schichten sieht man auch- Gliakernhaufen, die in keinen Beziehungen
zu Fibrillen stehen. Manche Fortsétze der Spinnenzellen sind mit blauen
Kornchen besetzt oder in reihenweis gelagerte blaue Kornchen zerfallen. Cor-
pora amylacea im Stirnhirn ziemlich reichlich.

3. Im Hinterhauptslappen ganz identischer Befund, iunsbesondere auch
keine Abschwiichung der Verinderungen, Randsaum sogar eher etwas dichter
als in Stirn- und Zentralwindung, Fibrillen auch nicht rein parallel. Auch hier
in der fibrillenfreien Rinde vereinzelte Astrozyten mit groben Fibrillen, im
Mark ziemlich zahlreich Astrozyten, Vermehrung von Gliazellen an einigen
Geféssen.

4, 1n vorderen Partien des Corpus striatum ist nicht nur die Ver-
mehrung der Gliakerne eine besonders starke, sondern auch die retikuldre und
fibrilldre Glia stirker vermehrt; die Fibrillen bilden ein ziewmlich dichtes Netz,
doch keineswegs so dicht wie in ausgesprochenen sklerotischen Flecken und an
einigen Stellen finden sich auch Spinnenzellen in grosserer Menge, denen auch
einige doppelkernige eingegliedert sind.

In kaudaleren Partien findet sich wieder keine deutliche Verdichtung der
fibrilldren Glia, vor allem auch keine groben Spinnenzellen, Auch in Tha-
lamuspriparaten ist das ziemlich diehte Fibrillennetz nicht pathologisch ver-
dichtet, an einigen Priparaten kommt mehr die retikuliire Glia zur Darstellung,
und man scheint auch einige filllkérperartize Gebilde zu beobachten.

5. In der Briicke findet sich auch keine Gliose. ln Rickenmarkschnitten
entspricht das Glianetz in der weissen Substanz im allgemeinen durchaus der
Norm, im Hinterstrang sieht man umschriebene fibrillire Verdichtungen, in den
Seitenstringen aber herdartige Verdichtungen der retikuliren Glia mit Ver-
engerung der Markscheiden, Fiillkérper sind erkennbar. Doch sind auch hier
die Verdnderungen nicht hochgradig. Gliazellen mit vermehrtem Plasma sind
deutlich, sichere amgboide Zellen aber sehr selten.

In Siurefuchsin-Lichtgrinpriparaten nach Chromessigsiurefixie-
rung von verschiedenen Rindenbldcken sieht man folgendes: Améboide
Gliazellen mit relativ wenig Plasma sind im Mark deutlich, manche haben
auch ein ausserordentlich weit sich verzweigendes Wurzelgedst, einzelne lassen
Zystchen und fuchsinophile Granula erkennen, an manchen Stellen des Markes
ist der zehnte bis der sechste Teil aller Gliazellen in améboide verwandelt,
‘zum Teil ist das meist hellgriine Plasma auch dunkler griin gefirbt. In den
Markleisten mehr faserbildende. In der Rinde sieht man unter den Trabant-
kernen manche, die in den Kerben von Ganglienzellen liegen und ein zartes,
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helles, selten dunkler griin gefidrbtes Plasma haben, nud die man danach anch
zu den Amgboiden wohl rechnen kann, viele von den Trabantkernen haben
aber so wenig dargestelltes Plasma, dass man sie nicht zu den Améboiden
rechnen kann. Zerfallende Ganglienzellen mit zahlreichen fuchsinophilen Gra-
pulis sieht man vereinzelt.

Im Rickenmark sieht man in der weissen Substanz die Markscheiden im
allgemeinen gut erhalten und auf den untersuchten Schnitten nur wenig plas-
matische Gliazellen und keine amtboiden, ziemlich reichlich Corpora amylacea.
Die Ganglienzellen der grauen Substanz sind zum grossen Teil ziemlich gui
erhalten, zum Teil auch atrophisch, viele haben neben dem griinen Plasma in
einem mehr oder weniger breiten Teil des Zelleibs ein Wabenwerk, in dem
hellgelbe Vakuolen liegen. Die Gliazellen der Rinde sind plasmaarm, Fiill-
korperchen fehlen. ' ‘

Gefdsse. Die pialen Gefdsse sind, wie auf Gieson- und Elastikapripa-
raten zu sehen ist, chne Kernvermehrung, nicht verdickt. In der Rinde sind
die Gefisse vielfach gewunden, sonst nicht verindert, die Klastica interna
bildet auch auf grosseren Arterien einen schmalen, nicht aufgesplitterten Saum,
unter den Rindengefdssen sieht man nirgends sichere hyaline Entartungen, die
dusseren adventitiellen Schichten der Arterien sind zum Teil etwas verdickt
und kernreich, doch handelt es sich grésstenteils um ansgesprochene ovoide
oder spindlige Bindegewebskerne, die in feinen Bindegewebsfibrillen oder gré-
beren bei Gieson rot gefdrbten Balken, die sich aber bei starker Vergrdsserung
auch teilweise in Fibrillen auflosen lassen, angeordnet sind.

In der Hohe der Héblenbildung im Riickenmark findet man folgendes:
Der Hohlraum kongruiert nicht mit dem Zentralkanal, sondern liegt noch
etwas davor. Teile des Yorderhorns und der zentralen Markbriicke sind in dem
Hoblraum aufgegangen. Das Gliageflecht um den verschlossenen Zentralkanal
ist stark entwickelt, aber noch physiologisch. Um den Hohlraum herum liegt
zundchst eine Gliazone, die aus einem starken Randfilz besteht, der in eine
verinderte plasmatische Gliasubstanz eingesenkt ist. Dieses Gliaplasma nimmt
dieselbe Farbe an wie das Plasma isolierbarer Gliazellen. Die marginalen Fi-
brillen stammen aus einem etwas unter dem Saum liegenden #usserst dichten
Geflecht derber meist parallel liegender Gliafibrillen, welches derb gewundene
Fibrillen zum Rande des Hohlraums hinabsendet. An einzelnen Stellen, wo
das Geflecht mebr netzartig ist, sind noch grobere Spinnenzellen mit sepia-
artigem Bau, gréber gewundenen fibrillaren Fortsitzen, die auch zum Rande
ziehen, an anderen Stellen nur wenige kleine Astrozyten mit diinnen Fibrillen:
In den erhaltenen ,grauen® Partien sieht man grosse motorische Zellen mit
ziemlich gut erhaltener Nearofibrillenzeichnung und ein kriftiges Neuro-
fibrillennetz in der grauen Substanz, die kriftigen quergeschnittenen Axone
im Mark zeigen keine sichere Verminderung. Auch auf den Gliapréparaten
fehlt die Verddung der weissen Substanz. Zwischen den Markscheiden sieht
man nur ein zartes, etwas verdichtetes Fibrillennetz und stellenweise einige
grobe Spinnenzellen. ‘

Arehiv f. Psychiatrie. Bd. 63. Heft 1. 4
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Interspinalganglien. Ganglienzellen sind gut erhalten, nur einzelne
zerfallen und von mehreren Trabantkernen umgeben. Kein wesentlicher patho-
logischer Befund.

Peripherer Nerv. Es lisst sich eine Atrophie des ganzen Nerven fest-
stellen, aber keine eigentliche Degeneration. Die perineuralen Hillen sind
verbreitert, die Nervenbiindel z. T. verachmélert, aber die Markscheiden meist
gut gefirbt, und nur einzelne Fasern zeigen regressive Erscheinungen,

Muskel im allgemeinen frei von Verdnderungen., Einzelne Muskelfasern
(in dem untersuchten satkoplasmareichen Muskel) sind trib geschwollen und
heller als die gesunden Muskelfasern gefarbt.

Markscheiden wurden besonders auf grossen Serienschnitten, dié in
frontaler Richtung durch eine Hemisphire gelegt wurden (nach Abtragung
des Hirnstammes), geprift.

Hier wurde folgender Befund erhoben:

An den ersten Schnitten durch das Stirnhirn kann man im wesentlichen
nur die Atrophie aller Hirnwindungen und den erheblichen Ausfall der
Tangentialfasern feststellen, wihrend sich auf den Weigertpriparaten ein Aus-
fall der dbrigen radidren und horizontal verlaufenden Markscheiden nicht fest-
stellen ldsst, nur an einzelnen Rindenpartien ist das gesamte Fasernetz sehr
diinn. Das Centrum semiovale erweist sich im Stirnhirn als relativ hell ge-
farbt, erheblich heller als das subkortikale Mark, man kann diesen Befund auf
den Weigertpriparaten aber nicht sicher als pathelogisch bezeichnen, da auch
normalerweise diese Partien heller als die Stabkranzbezirke und das subkorti-
kale’ Mark gefirbt sind und keine sicheren Lichtungsbezirke bestehen, auch ein
grosser Teil auch der quer verlaufenden Nervenfasern noch gefdrbte Mark-
scheiden besitzt, wenn auch die Differenzierung weiter gegangen ist als im
Stabkranz und die quer getroffenen Faserbiindel etwas locker liegen. Immerhin
kann man aof kleinen diinnen Schnitten der anderen Hemisphire, die nach
Spielmeyer gefdrbt sind, im Stirnhirnmark, kleine Degenerationszonen er-
kennen, in denen einige Markfaserbiindel eine Strecke weit unterbrochen sind,
bei stirkerer Vergrosserung sieht man diskontinuierlichen Markscheidenschwund
und eine Strecke weit sind die Markscheiden ungefirbt und geblaht, im dbrigen
Verlauf gefdrbt. £in Aunsfall ganzer Fasersysteme besteht jedenfalls nicht.

Charakteristischer ist der pathologische Befund von Schunitt 57 ab, we
der Kopf des Caudatus und die vordersten Abschnitte des Putamens zur Dar-
stellung kommen. Besonders fallt auf die hochgradige Atrophie des Nucl.
caudatus, der auch in den stirkeren vorderen Kopfpartien jede konvexe
Vorwtlbung in den Ventrikel hinein vermissen-lisst. Es findet sich am Ven-
trikelrand nur eine gerade, eher etwas konkave Begrenzungslinie (vgl. Abb. 4).
Die grosste Breite des Nucl. caudat. (in einer Senkrechten auf die Caps. int.
gemessen) betrigt knapp 4 mm, in Vergleichspriparaten von mittelschweren
Normalgehirnen 8-—10 mm. Der Fasergehalt im Caudatus ist etwas vermindert,
es besteht kein ,6tat marbré“, Der zweite Befund an dieser Schnittreihe be-
steht in dem Ausfall der Schnittfliche an den oralsten Partien des Linsenkerns.
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Im ungefirbten Priparat war eine Erweichung hier nicht aufgefallen, nach der
Hirtung fielen aber in gleichmissiger Weise die oralsten Teile des Putamens,
weiterhin mehr die an der Kapsel liegenden Partien in unregelméssiger Be-
grenzung aus, wihrend sich sonst nirgends Ausfille finden, insbesondere nicht
in den kaudaleren Partien des Linsenkerns. Ferner sieht man, dass die quer-

Abb. 4.

getroffenen Biindel des Fasc. occipito-frontalis ziemlich stark aufgehellt sind,
doch nicht vollig entfirbt; der Befund kann bei der leichten Differenzierbarkeit
dieses Biindels nicht als pathologisch gelten. Eher gilt das fiir sehr zirkum-
skripte Aufhellungen einzelner kleiner quergetroffener Biindel an dorsomedialen
Biindeln der inneren Kapsel am Rande des Schweifkerns. Auch am ventro-
medialen Rand der Kapsel bzw. schon im zentralen Héhlengrau am Seiten-
ventrikel sind einige Markbiindel entfirbt, andere gut erhalten. Sonst lassen
sich keinerlei sichere Faserdegenerationen im Mark feststellen.

Auf kaudaleren Schnitten fillt die Atrophie des Kaudatuskepfes vielleich
noch mehr auf, so auf Schnitt 75 und 81 (vgl. die Abb. 5), auf denen man
sieht, dass der normalerweise noch in den Ventrikel vorgewdlbte Kopf (noch
vor dem Beginn des Talamus) in den dorsalen Hauptpartien ganz zusammen-

4:*



52 Felix Stern,

geschrumpft ist und die ventralen Partien sich in eine Zyste umgewandelt
haben. Besser erhalten ist das ventral gelegene Hohlengrau am Seitenventrikel,
Die innere Kapsel erscheint demgegeniiber eher verbreitert. Die Atrophie des
Linsenkerns ist hier viel geringer als die des Kaudatus, immerhin ist eine
leichte Atrophie des Putamens noch deutlich; die normale Keilform des Kernes

ist wenig entwickelt. Sebr bemerkenswert ist hier und auf weiteren Schnitten
eine auffallende Verschiebung der gesamten.Querschnittsarchi-
tektur, die darin zom Ausdruck kommt, dass basale Stirnwindungen noch
zur Darstellung kommen auf Schoitten, in denen der Globus pallidus schen
stark entwickelt ist. Hs kann sich nicht etwa um die Folge einer zufalligen
Verschiebung der Schuittebene aus der frontalen in eine mehr schrige Rich-
tung handeln, denn auch dicht unter den zentralen Ganglien gelegene Gebilde
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zeigeén eine auffallende Verschisbung, so die Commissura anterior, deren
vorderstes Biindel erst auf Schnitt 83, also hinter dem abgebildeten Abschnitt 81
zum Vorschein kommen, das Chiasma, das auf weit kaudaleren Schnitten
bei voller Entwicklung des medialen und lateralen Thalamuskerns zur Dar-
stellung kommt und auffallend quer verlduft usw. Ebenso ist gut zu erkennen,
wie das subkortikale Mark der abnormen weit dorsal getroffenen Stirnwindungen
ventral dicht an das Linsenkerngrau anschliesst, so dass die Verschiebung
sicher nicht auf Fehler der Schnittrichtung zu beziehen ist. Entsprechend
dieser Verschiebung schliesst auch auf dem Querschnitt der Schléifenlappenpol
abnorm weit kaudal an das dbrige Hirn an (vgl. Abb. 5, Schnitt 81).

Die schrag durch die innere Kapsel verlaufenden intrastriiren Faser-
biindel sind nicht entfirbt, ebenso sind im Linsenkern, namentlich im Pallidus,
viele gut erhaltene Faserbiischel, Man sieht auch von der Corona radiata aus
starke gut erhaltene Faserbiindel in das Putamen einstrahlen (ohne dass sich
entscheiden liesse, ob sie durch das Putamen bloss hindurchziehen). Aufkau-
daleren Schuitten finden sich geringe Markscheidenlichtungen (bei stéirkerer .
Vergrosserung) in Biindeln, die von der Corona radiata zur dusseren Kapsel
herabziehen, sonst keine wesentlichen Abweichungen. Bemerkenswert ist, dass
der Thalamus, der sich in Schnitt 85 mit dem vorderen Kern zu entwickeln
beginnt, bereits (auf Schoitt 87) in einen vorderen und kréftigen lateralen Kern
zerlegen lisst, ohne dass es schon zur Erdffoung des dritten Ventrikels ge-
kommen wére. In abnormer Weise grenzt hier vielmehr der mediale Thalamus-
abschnitt an einen breiten Rezessus des Seitenventrikels, der seinerseits medial
noch von den Fornixsiulen begrenzt ist. Selbst auf diesem Schnitt ist die
basale Stirnhirnrinde noch nicht ganz geschwunden. Mangelhafte Firbung
zeigen auf diesen Schnitten die Lamina medullaris externa und schrig aus dem
Putamen in die Lamina ziehende Faserbiindel, wihrend die Markscheiden im
Thalamus gut entwickelt sind. Die degenerativen Erscheinungen in der Capsula
interna verschwinden von hier ab. Erst auf Schnitt 89 zeigt sich das Tuber-
culum olfactorium, der dritte Ventrikel offnet sich erst auf Schnitt 91. In den
kaudaleren Partien des Linsenkerns treten auch die Fasern in der Lamina me-
dullaris gut hervor.

Auf Schnitt 94 (vgl. Abb. 6) sieht man die Ansa lenticularis ziemlich breit
sich um das ventro-mediale Kapselende herumschlingen und in den Thalamus
aufsteigen. Bei stirkerer Vergrosserung sicht man, dass einzelne Fasern dege-
neriert, entfirbt sind, doch besteht keine grobe Biindeldegeneration. Im Thala~
mus opticus ldsst sich keine Atrophie erkennen, auch die Thalamusfasern ein-
schliesslich des kriftig entwickelten Fasciculus thalamo-mamillaris sind gut
zum Vorschein gekommen, Leichte Atrophie des medialen Thalamuskernes
fraglich.

Auf weiterhin kaudaleren Schnitten fillt auf, wie spit sich der Fasci-
culus lenticularis (Forel) entwickelt. So sieht man auf Schnitt 101 zwar
die kriftige laterale und lateroventrale Marklamelle des Thalamus, ebenso
den Fasciculus mamillo-thalamicus, aber noch keinen Fasciculus lenticularis,
ebenso auch in kaudaleren Schnitten nicht das Corpus subthalamicum. Die
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vordere Linsenkernschlinge auf Schnitt 101 noch gut entwickelt, anch treten
horizontale schrig oder senkrecht verlaufende Faserbiindel reichlich in den
ventromedialen Kapselpartien aus dem Linsenkernrest in den Thalamus hin-
durch, doch sind diese Faserbiindel zum Teil auffallend stark (pathologiseh)
differenziert. Hrstvon Schuitt 106 ab entwickelt sich als schmales, aber kriftig

Abb. 6.

gefirbtes Band der Fasciculus lenticularis. Auch das Feld H von Forel ent-
wickelt sich spit und ddrftig. Ueber die Ausdehnung des Corpus subthalami-
cum konnen leider keine festen Angaben gemacht werden, da ein Teil des
Hirnstammes fiir andere Firbungen singelegt war (nach den Zellbildern waren
die Ganglienzellen im Corpus subthalamicum stirker verdndert als im Thalamus),

Auf den noch weiter nach hinten liegenden Schbnitten ist der patho-
logische Befund ein geringer. Man sieht hier, dass der Nucleus ruber keine
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sichere Atrophie zeigt. Auch der Faserring, der den roten Kern umgibt, ist
ein sehr dichter. Die innere Schleife, die breit in den Thalamus einstrahlt,
ist gut entwickelt. Auffallend dicht ist das Stratum zonale, das das Hohlen-
grau des Aquiddukis vom Haubengebiete trennt. Seitenventrikel und Unter-
horn sind erweitert (letzteres auf kaudaleren Schnitten noch mehr). Das Pul-
vinar ist im ganzen etwas atrophisch, ebenso entsprechend der Erweiterung

Abb. 7.

des Venirikels das gesamte Centrum semiovale. Die Hirnwindungen sind hier
etwas weniger atrophisch als in frontalen Gebieten. Sonst auf den weiteren
Schnitten kein wesentlicher pathologischer Befund.

In der Haube und in der Briicke keine Verinderungen. Unterhalb der
Hohlenbildung im Riickenmarke finden wir auf den Markscheidenpriparaten
folgendes: In der grauen Substanz keine Stérungen. An der Peripﬁerie finden
wir im unteren Halsmark wie im Brustmark wie im Lendenmark eine ziemlich
erhebliche Rarefikation der Biindel an der Peripherie mit breiten Gliasepten
dazwischen. Diese Rarefikationen namentlich im Vorderseitenstrang. Im Ge-
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biete der Kleinhirn-Seitenstrangbahn sind die Rarefikationen bis zur Degenera-
tion vorgeschritten. Dagegen sind Pyramidenbahn und rubrospinale Bahn gut
erhalten.

Fall 2. Charlotte H., Ehefran, 47 Jahre alt, Hereditat nicht nachweisbar.
3 bisher gesunde Kinder. Pat. ist frither nie krank gewesen, hat inshesondere
niemals an rheumatischen Beschwerden oder Herzleiden gelitten. Ihr Leiden
begann ohne jede erkennbare Ursache im Jahre 1906 mit Zerstreutheit, Reiz-
barkeit, Geddchtnisschwiiche, gelegentlichem Schwindel ohne jede Bewusst-
losigkeit und schnellen blitzartigen Zuckungen, welche-sich von vorsherein
ziemlich gleichméssig iber die gesamte Muskulatur des Kdrpers erstreckten.
Bereits im Jahre 1906 wurde in der hiesigen Poliklinik die Diagnose auf
Huntington’sche Chorea gestellt. Allm#hlich trat eine Verschlimmerung ein.
Ein leichtes Nachlassen des Verstandes wurde auch von dem Ehemann, einem
primitiv denkenden Arbeiter. bemerkt. Ausserdem flel dem Arzt eine starke
Versinderung des Charakters auf. Deshalb am 8.4.1914 Aufnahmse in der Klinik.

Korperlicher Befund: Innere Organe o. B. Keine Pupillarstérungen,
keine Storungen des Augenhintergrandes, keine Reflex-, keine sensiblen Sto-
rungen, auch Tiefensensibilitit infaks, Keine Gelenkverinderungen. Von vorn-
herein fallt die lebhafte choreatische Unruhe auf. Die Zuckungen erfolgen
samtlich blitzartig, ruckweise, mit Heftigkeit oder sogar einer gewissen Gewalt-
samkeit, niemals werden athetoseartige Beimengungen beobachtet. Beim An-
reden oder im Affekt nehmen die Zuckungen zu. Es gelingt nur mit Miihe, ab-
sichtlich die Zuckungen zu unterdriicken. Bei dem festen Willen dies zu tun,
gelingt es ihr zwar miihsam fiir einige Zeit in bestimmten Muskelgruppen Ruhe
zu halten, dalir werden aber unwillkiirliche Bewegungen in anderen Muskel-
gebieten z. B. das starke Grimassieren um so stirker. Bei intendierenden Be-
wegungen zeigt sich keinerlei Intentionstremor, nur wird die an sich koordi-
nierte Bewegung durch Zwischenbewegungen durchbrochen. In &hinlicher
Weise gelingt ibr mitunter mit raschen, hastigen, aber sicheten Griffen eine
Handlung, etwa das Anziinden eines Streichholzes, wobei sich die choreatische
Unruhe mitunter auf andere Muskelgebiete entladt und z. B. im heftigen Auf-
stampfen der Beine fussert. Andere Handlungen werden aber durch die pldtz-
lich interferierenden Zuackungen unmdglich, so dass z. B. das Tirzuschliessen
nur mit Milhe gelingt. Die dann bei solchen Versuchen auftretenden choreati-
schen Zuckungen sind besonders hefiig sehleudernd-ruckartig. Besonders stark
gestort ist das Schreiben. Auch in der Zunge finden sich choreatische Miss-
innervationen, z. B. Zuriickziehen oder Rollen der Zunge beim Befehl die Zunge
vorzustrecken. Beim Sprechen hat am stirksten der Ansatz zur Sprache gelitten.

Im fibrigen bemerkt man noch folgendes an den Zuckungen: Es tritt mit-
unter ein heftiges Aufbiumen des Kopfes ein, das bald mit runzelnder Stirm,
mit Aufblasen der Backen oder Mundspitzen verbunden ist. Oder man beob-
achtet gleichzeitig mit einer Schulterhebung eine Pronation oder Supination
der Hand, ein Erheben des Vorderarms, Fingerspreizen und Exiension eines
oder, mehrerer Finger und ein gleichzeitiges Verziehen des Gesichts zu einer
Art Lachgrimasse und gleichzeitig hauchende Exspirationsstosse oder man sieht
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hiufig ein plotzliches, idbertriebenes Rumpfbeugen mit Aufstampfen der Fiisse
und Zuckung der Hiiften. Im Stehen beginnt der Rumpf zu wackeln, tanzartig
werden die Beine vorgesetzt, wieder zuriickgezogen, dabei fingt sie plotalich
an, den Arm vorzubeugen und zu grimassieren, besonders beim Gehen macht
sie Ofters ausgesprochene Tanzpas, wiegt den Rumpf hin und her, fihrt mit
den Armen dabei hin und her, schiittelt den Kopf, macht Rollbewegungen mit
dem Arm und viele andere, gleichzeitige Bewegungen mit den oberen Extremi-
titen, die alle um so grotesker werden, je schneller die Bewegung ist. Die
grimassierenden Zuckungen der Gesichtsmuskulatur konnen sich mit jeder ge-
wollten oder ungewollten Bewegung verbinden oder auch fehlen. Niemals
werden bei passiven Bewegungen hypotonische Erscheinungen festgestellt.
Qefters aber tritt bei passiven Bewegungen plétzlich ein stdrkerer Muskel-
widerstand gegen die Bewegungen auf, nach der Art der tonischen Persevera-
tion, Wenn diese Spannung aber durchbrochen wird, erfolgt die passive Be-
wegung leicht, Bei aktiven Bewegungen, wie beim Handschluss fehlen die
tonischen Perseverationen. ‘

Psychisch ist Pat. willig, kann nur mangelhafte und ungenaue Angaben
itber ihre Erkrankungsdaten angeben, hat ein iiberaus diirftiges Schulwissen,
gibt bei einfachen Angaben, bei einfachsten Rechenaufgaben die falschesten
Antworten, ist dber ihr Alter nicht orientiert, meint, es sei das Jahr 1913,
meint, der Mann sei 2 Jahre &lter wie sie, wenn er im Jahre 1869 geboren sei
und sie im Jahre 1867. Auch sonst intellektuelle Liicken, dirftige Ergebnisse
bei Heilbronner-Priifung, 6stellige Zifferreihe werden wiederholt, Zahlen, die
man ihr zu merken gibt, hat sie aber nach 8/, Minuten vergessen. Dabei ist
Pat. attent und vigil. Stimmung labil, Reizbarkeit auch hier nachweisbar. Im
Schlaf horen die Zuckungen auf. }

In den ersten Wochen ist der Zustand der Pat. ein stabiler, sie erkrankt
am 23. April plétzlich mit Fieber, Benommenheit, wobei die choreatischen
Zuckungen etwas nachlassen. Dieser Zustand bessert sich anfangs erheblich,
dann tritt aber im Mai erneut &fters ein eigenartiger Zustand von Benommen-
heit auf, in welchem die choreatischen Zuckungen mitunter verschwinden. Am
18. Mai tritt wieder Fieber auf, welches anfangs schwankt, spiter konstant
wird, Dimpfung iber der Lunge wird in den letzten Tagen erst nachweisbar,
Am 29. 5 kommt Pat. zum Exitus, nachdem mit Schwankungen das Fieber
13 Tage angehalten hat.

Autopsiebefund (nurGehirn und Riickenmark wurden seziert): Schidel-
dach und Dura mater o. B. Leptomeningen namentlich in den abhingigen
Partien der Schldfenlappen ddematds durchtrinkt. Beim Herausnehmen des
Gehirns fliesst sergse Fliissigkeit in méissiger Menge ab. Basis o. B.  Basale
Gelisse zartwandig. Furchen der Hirnoberfliche besonders tief. Gyri ver-
schmélert, besonders des oberen Scheitellappens, rechts mehr als links. Die
Atrophie ist nicht sehr hochgradig. Die linke vordere Zentralwindung hat im
»Beinzentrum® eine tiefe Querfurche. Hirngewicht 1160 g. Auf einem Frontal-
schnitt erkennt man leichte hydrozephale Erweiterung der Ventrikel und
missige Verschmilerung des Thalamus opt. und des Nucl. caudat.
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Histologischer Befund. 1. Zelifirbungen!). a) Vordere Zentral-
windung. Mehrere Blocke. Leichte, doch deutliche Verdickung der Pia mater
mit Wucherung bindegewebiger Kerne. Auch einige runde Kerne, die sich in
der Gefissadventitia entwickelt haben, sind blass und entsprechen den Kernen
von Bindegewebszellen. Plasmazellen finden sich nicht. Die Gefiisse sind ganz
zart gebaut,

Die einzelnen Schichten der Rinde sind gut abgrenzbar. Namentlich in
den oberen Schichten sind die Zellspitzen auch ziemlich gleichmissig marginal-
wirts gewandt.

Die Zellverinderungen sind im allgemeinen erheblich geringere als in
Fall 1, doch deutlich, auch Untergang von Ganglienzellen ausser Frage. Am
besten erhalten sind die Betz’schen Riesenpyramidenzellen, die z. T.neben gut er-
haltenem Kern, auch noch ganz gute Nissl-Kérperbildung zeigen, wihrend in
anderen auch Mitfdrbung der plasmatischen Zwischenbestandteile und des Kerns
eingetreten ist. Abgesehen von den Riesenpyramidenzellen sind die Nissl-Korper
in den Ganglienzellen grossenteils schlecht zur Darstellung gekommen, Zell-
degenerationen in streckenweise wachsender Stéirke findet man am stirksten
wieder in der V. und VI. Schicht. Viele Zellen zeigen nur Chromatolyse und
gut erhaltenen Kern, andere sind achromatisch, gut getdrbt hat sich nur das
Kernkorperchen, an der Stelle desZellplasmas sieht man hierviel gelbes Pigment.
Schliesslich sieht man auch ungeformte Zellschatten, die durchaus nicht immer
von Trabantkernen umringt sind. An anderen Zellen sieht man Verkleinerung
und Auskerbung des Randes mit starker Trabantkernvermehrung, doch sind
die (chronischen Plasma- und Kern-)Verinderungen nicht mit denen in Fall 1
zu vergleichen. In der VI Schicht sieht man auch streifenformige Verodungen,
die nicht allein auf die eindringenden Markradien zu beziehen sind, denn man
sieht hier einige stark chronisch verénderte Ganglienzellen mit Trabantkernen
und Haufchen von Gliakernen wahrscheinlich an Stelle untergegangener Ganglien~
zellen. Die Gliakerne haben teilweise vermehrtes graues Plasma. In den Ge-
fasswénden teilweise reichlich griinliche und basophileschollige Abbauprodukte.
Einige Gliakerne im Mark und in der Umgebung von Ganglienzellen in
Degeneration, besonders blass gefirbte Kerne oder verkleinerte unregelmissig.
goformte bruchstiickartige Kerne mit einigen dunkelblanen Granulis, von etwas
Plasma umgeben.

Neurofibrillenpréparate ergeben hier keine schwereren interzelluliren Aus-
fallserscheinungen, wenn auch die tangentiale Fibrillenentwicklung auffallend
dinn ist. Entsprechend dem Nissl-Bild sind intrazelluldr die Fibrillen am
besten in den Betz’schen Riesenpyramidenzellen erhalten, wenn auch einzelne
ein. abnormes korbartiges Wabennetz in einem Teil der Zelle zeigen. In den
andern Zellen ist die Fibrillolyse z. T, starker, in manchen fehlen die Fibrillen
vollig.

b) In der hinteren Zeniralwindung sind die Verhalinisse fast ganz
gleichartig (Verstdrkung der Degeneration in VI. Schicht, Gliakernvermehrung

1) Farbungen wie bei Fall 1.
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namentlich auch am Rande einiger kleiner Gefisse stark, leichte Verddungen
in VI.Schicht, Degeneration nicht schwécher als in vorderen Zentren. Nirgends
finden sich (bei Plasmazellfirbung) in der Rinde Plasmazellen.

¢) Stirnhirn. Auch hier ist die Degeneration der oberen Schichten
gering, diejenige der V. Schicht deutlicher, am stirksten in der VI. Schichs,
Hier findet sich stellenweise auch ,,Zellverddung®, allerdings nur in geringem
Mass. Die Verdinderungen entsprechen im allgemeinen den ersten Blocken,
akute und chronische Zellverinderungen, leichte architekturale Stérungen
kommen vor, die Vermehrung der Gliabegleitketne der Ganglienzellen ist grosser
als in der Zentralwindung (in dieser hingegen Zellverddung anscheinend be-
deutender). Auch hier viele griinliche Abbauprodukte in Gefisswinden. Be-
merkenswert ist die unregelmissige Verteilung der Zellentartungen, neben gut
erhaltenen Zellen schwer verinderte.

An einzelnen Stellen des Stirnhirns machen die Alterationen (insbesondere
erkennbar an der besonderen Menge der Gliakerne um Ganglienzellen und an
Gefasswinden) einen noch stirkeren Eindruck als in der Cent. ant.

d) Scheitellappen. Auch hier ist die Pia mater ziemlich betriichtlich
verdickt, dieZellen bestehen hauptsachlichausspindligen Bindegewebselementen,
doch kommen auch Rundkerne vor, ausserdem auch hier schon ziemlich zahl-
reiche gelbliche und griinliche Abbauprodukte. Die Pia liegt dem Hirn dicht
auf. Bereits in der Molekularschicht ziemlich viele Gliakerne. Zellarchitektonik
im allgemeinen eine ziemlich gute, doch ist die Stellung der Zellspitzen von
der III. Schicht aus namentlich keine ganz regelmissige, auch sind Schicht der
grossen Pyramydenzellen und innere Kérnerschicht nicht ganz rein voneinander
trennbar. Die Zellverinderungen sind nicht viel geringer als in den vorher
beschriebenen Rindenteilen, auch abgesehen von ,akuten Zellschwellungen®,
finden sich stirker verdinderte Zellen mit Vermehrung des Pigments und volliger
_ Zellzerfall in der IIL., der V. und VI Schicht, die Vermehrung der Gliakerne
ist deutlich am stérksten in der V. und VI, Schicht, auch im subkortikalen
Mark findet sich Vermehrung: der Gliakerne namentlich an-den Gefissen, wenn
auch nicht in demselben Masse wie im Stirmhirn. Zellverédung in VI. Schicht
entspricht etwa Stirnhirn, ‘

e) Im Gyrus uncinatus sind die Verinderungen zwar geringer, aber
noch deutlich. Eine grossere Reihe von Zellen im Unzinatus wie in der
Ammonsformation zeigt deutlich chronische Veriindernngen, sehr schmale Zoll-
reihen, ovale stark tingierte Kerne, leichte Metachromasie des diffus gefirbten
Zellplasmas, Mitfirbung der Fortsitze, namentlich der Spitzendendriten. Ver-
mehrung der Gliatrabantkerne im Hippokampus. Eine zweikernige Gang-
lienzelle.

f) In der Calcarina sind die Verinderungen geringer als in frontalen
Partien, aber noch feststellbar. Keine. Zellverminderung.

g) Nucl. caudatus. Die Verinderungen sind auch hier viel geringer
als in Fall 1, aber doch noch bedeutend, in den einzelnen Regionen verschieden,
am stdrksten in oralen Partien. Chronische Zellverinderungen trifft man hier
besonders in typischer Gestaltung, auch zerfallende Zellen, die von vielen Glia-
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zellen belagert oder bedeckt sind. Hier zeigen auch viele Kerne schwere Ver-
dnderungen, ganz nach dem Rand, in relativ vielen Zellen auch ziemlich
grosse, z.T. konfluierende gelbliche oder griinlich gefirbte Vakuolen. Ausserdem
sieht man in andern Partien des Kerns aber auch viele Ganglienzellen, die
ausserlich noch ziemlich regelmissige Konturen und wenig verinderten Kern
haben, aber keineNissl-Kirper mebr haben, achromatisch oder fast achromatisch
sind und statt dessen im Plasma viele kreisrunde griinliche oder auch meta-
chromatisch violett gefirbte Granula, z. T. in Anh&ufaungen aufweisen. Die
Zahl der Gliakerne ist im allgemeinen bei weitem nicht so gross als in Fall 1.
Dennoch lehren Vergleichspriiparate mit gesunden Schnitten aus gleichen
Caundatusregionen, dass im ganzen eine betrichtliche Minderzahl an
Ganglienzellen bei H. besteht. So finden sich auf gleichdicken (20 u) Schnitten
in HImmersionsgesichtsfeldern bei H. 38, im Vergleichspriparat 66—67 Ganglien-
zellen, auf andern Schnitten sind die Differenzen noch grosser, in einzelnen
Partien scheinen die Zellen ganz ausgefallen zu sein. :

h) Linsenkern. Hier sind die Verinderungen wenigstens an manchen
Stellen noch schwerer als im Kaudatus. Schon beil schwacher Vergrisserung
sieht man, dass die Zabhl der Gliakerne eine stark vermehrte ist (auch wenn
man ganz abstrahiert von den auch in normalen Kernen aaffindbaren, je nach
der Schnittrichtung mehr streifen- oder hdufchenartigen Gliakernansammlungen,
die den durch den Kern ziehenden Markstrahlen entsprechen). Bei starker Ver--
grosserung erkennt man neben Schrumpfungsvorgingen viel chromatische
Ganglienzellen mit griinlichen Abbaukérnchen und ganz schattenhaften Zellen,
auch ist die Zahl der Ganglienzellen offenbar stellenweise stark vermindert.
Andere Stellen sind besser erhalten. Das Plasma der Gliazellen ist viel-
fach deutlich, auch in der Umgebung der Gliakerne sieht man griinliche Abbau-
kornchen. An einigen Geféissen periadventitielle Rundzellen mit reichlichem
Plasma und kleinem dunklem Kern. Sonst Gefisswand im allgemeinen unver-
indert. Merkwirdigerweise sieht man an einem Geffiss eine kleine extravasale
Leukozytenansammlung, die einzige im Gehirn nachweisbare (Deuturg s. unten),

i) Thalamus opticus. Die Verinderungen sind geringer, in vorderen
Partien noch stirker als im Pulvinar. Die Zellen sind in ihrer Form meist gut
erhalten bzw. geschwellt, auch der Kern ist gut erhalten. Die Nisslkorper-
bildung ist an den meisten Zellen nicht mehr erkennbar, nur in vorderen
Partien findet sich an manchen Zellen wabige Anordnung des Plasmas mit
gelblichen Einlagerungen, im Pulvinar mehr Zellen mit verschieden gefirbten
(z. T. basophilen) Kornchen; auch in den Gefisswinden und periadventitiellen
Gliazellen solche Abbauprodukte. Die Zahl der Trabantkerne aur wenig ver-
mehrt. Keine ausgepriigten Liicken des interzelluliren Neurofibrillennetzes,
intrazellulare Verinderungen z. T. schwer bis zur vélligen Fibrillenleere.

k) Regio subthalamica. Die Zellen des Corpus Luys zeigen aus-
gesprochene schwere Veranderungen (schwerer als im Pulvinar). Sehr viele
Zellen sind geschrumpft, chronisch verdndert, inkl. des verschmilerten und
unregelmissig gestalteten dunklen Kerns. Herdweise sind die Verdnderungen
verstirkt, Manche Zellen sind iiberséit von Trabantkernen, bis zu 8 liegen an,
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iiber und in den Zellen, die nicht besonders gross sind, andere Zellen sind
achromatisch, einzelne Zellschatten kommen vor. Auch verddete Kernstellen
liegen vor, im allgemeinen scheint ailerdings die Zahl der Zellen nicht
verindert.

Viel besser erhalten sind die auf gleichen Schnitten liegenden Zellen des
Corpus mamillare. Die Zellen von mittlerer Grosse bis zur Grésse grosser
Pyramidenzellen, zeigen wohl akute Verinderungen, aber meist gute Form,
gute Erhaltang des Kerns, geringe Vermehrung der Trabantkerne. Einzelne
Zellen chronisch verindert, auch einzelne Zellschatten, Das Ependym ist hier
einschichtig, Zelle liegt neben Zelle, pathologische Verfinderungen be-~
steben nicht.

Die Zellen in der Subst. nigra sind tast alle gut erhalten und frei von
Trabantkernvermehrung. Nur einige sind akut geschwollen und zeigen auch
versinzelt stirkere Zerfallserscheinungen, diese Zellen entbehren auch des
poormalen® in den gut erhaltenen- Zellen reichlichen Pigments.

Nucleus ruber. Hier sind die Verinderungen wieder, sowohl was die
Zellalterationen als die meist recht erhebliche Vermehrung der Gliakerne an-
betrifft, wieder schwerer, auch das Plasma der Trabantgliakerne ist z. T. er-
heblich gefiarbt. Chronische Verinderungen, Achromasie und Zerfall des Zell-
plasmas sieht man namentlich an den kleineren Zellen des Kerns.

1) Kleinhirnrinde. Keine groberen Verinderungen. Purkinje’sche
Zellen zeigen nur akute Verinderungen; bemerkenswert ist, dass die Purkinje-
schen Zellen vielfach nicht der Kornerschicht aufliegen, sondern von kleinen
Ganglienzellen der granulierten Schicht z. T. noch umgeben sind.

m) Riickenmark ebenfalls ohne grébere Verinderungen. An Ganglien-
zellen akute Schwellungserscheinungen. An Hinterhornzellen leichte Vermeh-
rung von Gliakernen. In der weissen Substanz auch keine Verédung. Das
Plasma einiger zwischen den Markscheiden liegenden Gliazellen ist etwas
yermehrt.

2. Glia. In der Rinde ist an ,Ranke®-Priparaten der subpiale Rand-
saum schwach verdichtet, in dieser Verdichtungszone ziemlich viele Gliakerne,
In der Molekularschicht der Rinde ein feinmaschiges Gliafibrillennetz; die
eingestreuten Gliakerne haben z. T, reichlich Plasma mit vielen sehr kleinen
dunkelblanen ,fibrinophilen” Granulis. In den tieferen Rindenschichten (z. B.
des Stirnhirns) fehlen die Gliafibrillen, dagegen treten in den tiefsten
Schichten, insbesondere in der Nihe der Markleiste deutliche Spinnenzellen
mit etwas Plasma und teilweise deutlicher Vergroberung der Fibrillen auf. In
der Markleiste ist die Zahl der Spinnenzellen offenbar stark vermehrt. Be-
sonders deutlich sind die Spinnenzellen in den tiefen Rindenschichten auf
Priparaten, die nach der Cajal’schen Gold-Sublimatmethode dargestellt sind,
za erkennen. (Gegeniiber Normalpriparaten ist die Vermehrung der Glia-
fibrillen deutlich.) Besonders ist auch genau zu sehen, wie als Trabantkerne
um Ganglienzellen herum Gliakerne liegen, durch deren’ diinnen Plasmahof
Fibrillen ziehen, welche die Ganglienzelle entlang ziehen, sie zu umschniiren
scheinen, In den Ganglienzellen selbst sieht man bei Viktoriablaufarbung
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z. T, auch blaue Kornchen. Das Glianetz im Mark ist im allgemeinen fein, an
Gefdssen stellenweise verdichtet, die Zahl der Spinnenzellen im Mark ziemlich
erheblich. Hier sieht man nun bei der von Alzheimer modifizierten Mallory-
farbung, dass wohl die meisten Gliazellen im Mark nur wenig Plasma ohne
Fortsitze haben, daneben einige auch mehr Plasma ohne sichere améboide
Umbildung, auch kleine Synzytien von 2 Kernen und gemeinsamem Plasmahof
umgeben, an manchen plasmareichen Gliazellen ist der Uebergang in Fibrillen
deutlich zu sehen, auch zu sehen, wie einige besonders derbe Fibrillen zu den
Gefdsswiinden ziehen, bei andern die ,Sepiaform, durch grobe Fibrillen
deuatlich. Endlich sieht man vereinzelte Zellen im Mark mit reichlicherem
Plasma (ohne Methylenblaugranula), das mit seinen Ausliufern Achsenzylinder
umspannt, oder direkt pseudopodienhafte Fortsitze hat. Offenbar sind diese
echten amoboiden Gliazellen sehr selten. In der Hirnrinde sieht man unter den
Gliazellen meist ganz plasmaarme, nur wenige Trabantkerne, die etwas
plasmareicher sind.

Starker ist die ventrikulire subependymiare Randglia hier im Thalamus
opticus (wie auf Rankepriparaten und auch bei Sturefuchsin-Lichtgrinfirbung
zu sehen ist). Die Schichtung der Randfibrillen ist eine sehr verschiedene;
neben parallelem Horizontalverlauf und Netzstruktur finden sich stellenweise
auch pallisadenhaft senkrecht nebeneinander stehende Fibriilen, meist zarte, die
von einigen griberen gleichsam gestiitzt werden. In den Fibrillenmaschen liegon
ziemlich zahlreiche Gliakerne. Die Gliaverdichtung ist am Rande des Seiten-
und des TII. Ventrikels etwa gleichstark. Auch in der Substanz des Thalamus
finden sich mehrfach glidse Verdichtungsstreifen, wenn auch in relativ geringer
Menge das Mass der normalen Menge von Fibrillen im Thalamus (ofr, die
Bilder im ,Weigert“- Atlas) ibersteigend. Filzartige Verdichtungszonen
kommen am Rande einiger Gefisse vor. In grossen Partien des Thalathus ist
das Gliafibrillennetz diinn. Immerhin kann man bei der ,,Cajalfirbung® er-
kennen, dass (im medialen und lateralen Thalamuskern) die Zahl der Spinnen-
zellen eine bedeutende ist (selbst bei Ok. 4, Imm, 1/12 an manchen Stellen 12
und mehr im Gesichtsfeld). Das Plasma dieser Zellen ist gering, doch kann
man auch hier gut erkennen, wie die Fibrillen mitunter zangenartig die
Ganglienzellen umfassen. Im Nuecl. lentiformis ist die Zahl der Spinnenzellen
auch vermehrt (vgl. Abb. 8). Im Riickenmarksquerschnitt (Zervikalmark) ist bei
Cajalfirbung die Glia nicht krankhaft verindert, im besonderen sieht man im
Mark zwischen den gut zum Vorschein kommenden Markscheiden nur ein ganz
zartes Fibrillennetz, etwas stirker ist die Gliose und die Zahl der Spinnen-
zellen nur am Randsaum und an vereinzelten Stellen im Mark. Die Breite der
Markscheidenquerschnitte (auch benachbart liegender) ist eine auffallend ver-
schiedene.

3. Abbauerscheinungen. Hs ist bereits mehrfach bisher auf das
Auftreten reichlicher granulirer und scholliger Abbauprodukte in Ganglien-,
Glia- und Gefésswandzellen in der Rinde und zentralen Ganglien hingewiesen
worden. Hier sollen noch Angaben folgen iiber Ergebnisse der Herxheimer-
schen Scharlach-Fettfirbung. Hine starke Vermehrung des Fettpigments kanr
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man namentlich an grossen Partien des Thalamus und Linsenkerns, weniger
im Caudatus feststellen. In einer grossen Reihe von Ganglienzellen, die ver-
grossert, ,geschwellt* sind, sieht man die Fettansammlungen nicht nur am
Boden der Ganglienzellen, sondern auch in sackartigen Anschwellungen an
den seitlichen Partien der Zellen in Form von feinen roten Kérnchen und gro-
beren diffusen rot gefirbten Ansammlungen. Bis zu 3/, des Zelleibs kann von

Abb. 8.

diesen Produkten angefiillt sein. Auch in den Gefisswandzellen findet man
meist foine rote Kdrnchen, vereinzelt auch grobere knollige Fetteinlagerungen
und noch seltener grosse adventitielle mit Fett gefiilite Kérnchenzellen.

In der Rinde ist die Zahl der Zellen mit Vermehrung des Lipoids im all-
gemeinen eine viel geringere, doch finden sich auch Gefiisse mit reichlichen
Kérnchenzellen, die rote Fettschollen und Vakuolen enthalten.

4. Die Gefisselastika ist an den meisten Gefdssen in Rinde, grossen
Ganglien und Riickenmark unverindert, nur an einer Arterie an der Pia ﬁndet
sich eine Verdoppelung der El. int. eine Strecke weit.
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5. Markscheiden. Diese werden wieder in der Hauptsache auf grossen
frontalen Serienabschnitten durch die eine Hemisphire gepriift. Auf kleinen
Blécken der Rinde, die zu feineren Untersuchungen gefirbt wurden, sieht man
vor allem eine sehr mangelhafte Entwickiung der Tangentialfasern, in der
vorderen Zentralwindung noch etwas dichtere Entwicklung als in davor ge-
legenen Partien des Stirnlappens. Auch die Supraradidirschicht ist auffallend
dirftig. Sonstige Verfinderungen von geringerer Deutlichkeit.

Auf den Serienschnitten sieht man folgendes:

Auf den Stirnhirnschnitten ist der Befund abgesehen von der ziemlich
starken Atrophie der Windungen normal, Die Seitenventrikel erweisen sich von
vornherein als ziemlich erweitert. Es besteht aber nirgends Ependymitis
granularis. Die architektonischen Verschiebungen von Fall 1 sind hier nicht
so entwickelt; doch entwickelt sich der Kopf des Caundatus etwas zu weit nach
hinten, némlich erst hinter den kaudalsten Partien des Balkenknies.

Auf den folgenden Schnitten zeigt sich auch in diesem Falle die Atrophie
des Nucl. caundatus, doch nicht in demselben Masse wie in Fall 1. Die ventri-
kulire Fliche des Caudatus ist zwar leicht konvex, lisst aber die starke normale
buckelférmige Vorwélbung des Kopfes in dem Seitenventrikel vermissen. Die
grosste Breite des Caudatus (in derselben Weise wie im vorigen Fall ge-
messen) betriigt hochstens 6 mm (in Normalpriparaten §—10 mm und mehr).
Die Atrophie ist im ganzen noch etwas stirker als die Atrophie der Rinden-
windungen. Degenerationserscheinungen in den Kapselpartien sind hier nicht
deutlich. Die Biindel' des Fascic. occipitofrontalis sind wieder etwas aufge-
hellt, doch nicht degeneriert (vgl. die leichte Differenzierbarkeit auf Normal-
préparaten). ’

Auf den kaudaleren Schnitten sieht man, dass die Atrophie des Caudatus
relativ gering, jedenfalls viel geringer als in Fall 1 ist, und dass der Linsen-
kern gut, auch in normaler Keilform hervortritt, also auch ganz anders als in
Fall 1. Der Temporallappen gewinnt auch hier erst etwas weit hinten An-
schluss an das tibrige Hirn, Die Erweiterung des Seitenventrikels ist geringer
als im Vorderhorn. Ueberall zeigen die Gefisse der Hirnsubstanz normalen
Bau. (Die topischen Beziehungen zwischen Streifenkdrper, basalen Stirnhirn-
ldppehen, Subst. perf. anter., Commissura anter. usw. entsprechen im wesent-
lichen Normalverhiltnissen.) Der vordere Schenkel der inneren Kapsel ist sehr
breit. Auf diesem Schnitt ist auch zu sehen, dass die Atrophie des Schléfen-
lappens und Inselrinde im wesentlichen der der vorderen Zentralwindung ent-
spricht. Ferner sieht man, dass hier bereits eine ansehnliche Ansa peduncularis
(-} lenticularis) in Entwicklung ist, z. T. deutlich aus den Marklamellen des
Linsenkerns sich entwickelnd. Das Putamen ist viel breiter als in Fall 1,
aber doch noch etwas schmaler als auf normalen Bildern, auch hier kein état
marbré, keine Degeneration der Fasern. Auch auf weiteren Schnitten bemerkt
man, dass die Ansa lenticularis sehr kréftig ist. ‘

Auf den noch weiter kaudalwirts liegenden Schnitten findet sich nicht
nur die Entwicklung des Thalamus opticus kriftig, sondern auch die sub-
thalamischen Gebilde sind alle gut entwickelt. Insbesondere sind Tascie.
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lenticularis und thalamicus kriftig, auch das Corpus Luys zeigt keine sichere
Atrophie und seine Zellen sind nicht sicher vermindert (s. den Befund der
Zellpraparate). Ebenso verhilt es sich mit dem Nucleus ruber (der quer abge-
trennt ist) und seiner Faserung. Alle weiteren Schnitte geben keinen sicheren
pathologischen Befund, nur sieht man, auf grossen Gieson-Priparaten, dass
von der Vermehrung der Gliabegleitkerne, die im Thalamus z. B. deutlich ist,
selbst das Corpus geniculat. later. nicht verschont ist.

Riickenmark. Es bestehen keine Degenerationen der hinteren Wurzeln
im Halsmark, Die einzigen pathologischen Befunde bestehen in einer Ver-
dickung des subpialen Randsaums, einer Verbreiterung der dieBiindel trennenden
Septen und leichten diffusen Markscheidenausfdllen, die hier besonders in
beiden Seitenstringen, aber nicht auf die Pyramidenbahn beschrinkt, sondern
vor allen Dingen in den dem Rande 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 verstirkt, nur einige extramedulldre Biindel hinterer Wurzeln
sind zu stark entfarbt (paltlell degeneriert).

In der Medulla oblongata und Briicke keine Herde, auch Bindearme gut
erhalten.

Fall 8. H.S., Ehefrau, 28 Jahre alt. Die Patientin wird nur von einem
entfernt Bekannten in die Klinik gebracht, eine sichere Anamnese ist wegen
der Verblodung der Kranken nicht moglich. Nach der Anamnese, die von dem
Bekannten gegeben wird, soll sie seit .vielen Jahren, mindestens 6 Jahre,
Zuckungen in den Gliedmassen haben, ausserdem kindisch und sehr beschrénkt
sein. Sie selbst macht einen stark dementen Eindruck; sie ist stumpf, steht
oder sitzt immer auf einem Flecke, hat mitunter triebhaffe Unruhezustinde und
verweigert die Nahrung. Sie ist Analphabetin und kann nur wenige und dirf-
tige anamnestische Notizen geben. Sie selbst sagt, dass sie 4 Kinder gehabt
hat, die alle gestorben sind, und dass sie als Kind Schmerzen in allen Gelenken
gehabt hitte. Vor 6 Jahren, als die Zuckungen anfingen, hat sie angeblich
auch wieder Schmerzen gehabt., Ob diese Angabe zutrifft, ist bei der Demenz
der Kranken nicht feststellbar.

Die kirperliche Untersuchung ergibt choreatische Zuckungen in der Ge-
sichtsmuskulatur und in simtliehen Extremitiiten, in den Beinen namentlich
beim Gehen. Auch die Sprache ist choreatisch veréindert. Sie kommi, nach-
dem sie am 20. 7. 18 anfgenommen war, am 5. 11. zum Exitus, nachdem sie
korperlich sebr verfallen war.

Autopsiebefund: Dura mater o. B., Pia mater an einzelnen Stellen
leicht weisslich verdickt, basale Gefdsse zart, die Hirnwindungen zeigen im
ganzen eine leichte Atrophie, doch kann man nicht behaupten, dass die Zentral-
windungen besonders atrophisch sind, auch fehien abnorme Furchungen in der
Zentralwindung. Die Ventrikel sind méssig erweitert, die Ventrikeloberfliche
zeigt keine Granulationen, auf dem Frontalschnitt erkennt man schon makro-
skopisch den hochgradigen Schwund des Nucleus caudatus. Die grosste Breite
dieses Kerns betrigt wieder nur knapp 4 mm (bei einer Gesamthemisphiren-
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breite von 5,7 cm), DieVorwdlbung des Caudatuskopfes in den Ventrikel hinein
fehlt vollig. Auch eine Atrophie des Nuclous lentiformis ist schon makroskopisch
auf Querschnitten deutlich, dagegen der Thalamus opticus anscheinend nicht
verkleinert, nirgends ist es zu Erweichungen gekommen. Gesamthirngewicht
1120 g.

Die histologischen Verfinderungen kdunen hier kurz zusammengefasst
wiedergegeben werden, da sie im wesentlichen denen der ersten beiden Fille

-entsprechen.

Die Zellpraparate der Hirnrinde erweisen auch hier, dass die Zellschichten
erhalten, die degenerativen Zellalterationen in den tiefen Schichten, namentlich
der sechsten, viel ausgeprigter als in den oberen sind. Immerhin findet man
im Stirnhirn auch schon in den oberen Schichten der kleinen und mittleren
Pyramidenzellen chronische Verinderungen mit wabiger Plasmaumgestaltung
und Kernverinderungen. Besser erhalten sind die grossen Pyramidenzellen.
Fleckweise nicht reihenartige Verddungen nur in der VI, Schicht. Starke regio-
nire Differenzen desZerstérungsprozesies unverkennbar. DieArt der Alterationen
ist recht verschiedenartig, chronische sowie Auflésung des Zellplasmas bis zur
villigen Schattenbildung kommen vor. Die degenerierenden Zellen haben z. T.,
aber nicht alle, Trabantkerne, die z. T. auch im Nissl-Bild reichlich Plasma
haben und sich mit diesem in die Zelle einzubohren scheinen. Im allgemeinen
ist die Zahl der Gliakerne keineswegs so hochgradig, als in Fall 1 und 2. Das
gelbe Pigment ist in manchen Ganglienzellen vermehrt,” auch in Gefdsswand-
zellen etwas gelbes Pigment. Die villig schattenhaft destruierten Ganglien-
zellen, die man hier und da findet, kénnen ganz frei von Gliakernvermehrung
sein. Manche Gefisse sind stark gewunden, im {ibrigen sind die Gefisse nicht
besonders verindert, nur sind manche Kapillaren infolge Schwellung von
Endothelzellen etwas verdickt. Differenzen zwischen Zentralwindungen und
Stirnlappen sind unwesentlich, dagegen im Hinterhauptslappen wesentlich ge-
ringere Veranderangen. fHier isi die Tigroidkdrperbildung leidlich gut in vielen
Zellen, die Kerne sind meist unverandert, die Trabantkerne nicht vermehrt.
Nur einzelne Zellen sind stirker zerfallen. Schwer sind auch die Ganglienzell-
verinderungen in dorsalenPartien des Nucleus candatus und in manchenPartien
des Putamens, wenn auch im Jetzteren nicht ganz so stark. Besser erhalten sind
die grossen Zellen des Putamens, ferner die Zellen im Globus pallidus und in
den ventralen Gebieten des Caudatus bzw. der ventral von der inneren Kapsel
gelegenen granen Briicke zwischen Caudatus und Linsenkern. Weit geringer
sind die Zellveranderungen in verschiedenen Schnitten aus Briicke und Medulla
oblongata.

Dis Verinderungen der Glia wurden hier besonders am Corpus striatum
untersucht. Hier(imNueleus caudatus)erkennt man auf Siurefuchsin-Lichtgriin-
Priiparaten, dass ein grosser Teil der Ganglienzellen degeneriert ist. Das Ge-
webe besteht grossenteils aus einem hellgriin gefdrbten, schmalen, netzigen
Plasma, in welches grosskernige Gliazellen mit einem oft recht massiven, grin
gefirbten Plasma eingelagert sind, aus dem tberaus kriftige, rot gefirbte Glia-
biischel in die Umgebung ausstrablen, so dass sepiaartige oder seesternartige
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Bildungen entstehen. Auch mehrkernige Zellen dieser Art sind nicht selten;
derbe Fiisschen werden von diesen Zellen an die Gefisse gesandt. Einzelne
plasmareiche Gliazellen sind ohne Fibrillen, ausserdem sieht man Gliakerne,
die nackt im Retikulum liegen. RoteGranula in manchen Gliazellen sind kieiner
als die von Alzheimer abgebildeten fuchsinophilen Granula. Nur im Mark
sind noch vereinzelte amdoboide Gliazellen deutlich. Auch bei Viktoriablau-

Abb. 9.

farbung, die im Paraffinschnitt auch nach Fixierung mit Chromessigsiure gut
golingt, findet man die zahlreichen faserbildenden, plasmareichen Gliazellen
mit grossem Kern, von denen viele grobe Fibrillen hirschgewsibartig an die
Gefisse senden (vgl. Abb. 9).

Serienschnitte zur Markscheidenfirbung warden durch das Gebiet der
zentralen Ganglien und kaudalere Gebiete angelegt. Im Stirnhirnmark keine
Alteration. Besonders stark ausgesprochen ist auch hier die sehr starke Atrophie
des Nucleus caudatus, dessen grosste Breite nicht viel mehr als 31/, mm betréigt.
Die Vorwélbung 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 Ventrikelfliche
»ine Zyste von linglicher Form entwickelt, deren Wand, wie auf Gieson-Priipa-
taten zu sehen ist, aus leicht gewellten, bindegewebigen Fibrillen bestoht.

Aber nicht die ganze Caudatusregion ist gleichmissig atrophiert. Nament-
lich auf den oralwirts gelegenen Teilen des Caudatus ist deutlich die starke
Atrophie des ,Kopfes* zu erkennen, wihrend die ventralen Partien, die am
ventralen Kapselende die graue Verbindungsbriicke zwischen Nucleus caudatus
and lentiformis darstellen, besser erhalten sind. Infolgedessen wird die ventri-
kulire Begrenzungslinie ganz abnorm gestaltet. Diese Linie ist nicht oben
stark konvex, wie auf nomalen Priparaten, sondern leicht gewellt mit einer
besonders hervortretenden leichten Konvexitdt in medioventralen Partien des
Kaudatus. Der Linsenkern zeigt eine leichtere Atrophie, es fehlt in oraleren
Partien die dorsolaterale Vorwdlbung, der Hohepunkt. des peripheren Begren-
zungsbogens des Linsenkerns ist in ventrolaterale Partien geriickt. [m vorderen
Schenkel der inneren Kapsel sind nur auf oralen Schnitten einzelne schrig
hindurchziehende Biindel degeneriert, ausserdem sind aber im vorderen Schenkel
iberall einige quer getroffene Biindel in dorsalen Ktagen der Kapsel in der
Nihe des Kaudatuskopfes entfarbt. Diese regelméssig gefundenen ,fleckférmigen*
Degenerationen finden sich in den ventralen Partien, die allerdings in der Diffe-
renzierung ziemlich weit gehen, nicht. Recht kriiftig, aber z.T. aufgehellt
sind die lings verlaufenden Biindel am medialen Rande der Kapsel im Caudatus-
gebiet, die pach unten strahlen und ventral in die Kapsel eintreten. Sonst
keine Faserdegenerationen. Kein Etat marbré der grossen Ganglien.

Die Ansa lenticularis ist leidlich entwickelt, spérlich scheinen besonders
die aus dem Schlifenlappen kommenden Biindel der Ansa peduncularis zu
sein. Die kaudalen Partien des Linsenkerns zeigen keine nennenswerten Atro-
phien. Man erkennt deutlich nach dem Verschwinden der eigentlichen Ansa,
wie kriftige Querfasern aus dem Globus pallidus durch die ventralen Kapsel-
abschnitte in den Thalamus eindringen und einen diinnen Fasciculus lenticu-
laris bilden, der wohl etwasydiinner ist als in normalen Vergleichspriparaten,
aber keine Degenerationserscheinungen zeigt. Im Corpus Luys und dem roten
Kern ist keine sichere Atrophie oder Faserdegeneration nachweisbar, auch der
Thalamus opticus ist nicht atrophisch. .

Bevor wir in die Besprechung der oben mitgeteilten pathologischen
Befunde eintreten, werden wir uns die Frage vorlegen miissen, ob und
in welchem Masse wir die Berechtigung haben, die mitgeteilten Falle
der bekannten chronisch-progressiven, der sogenannten Huntington’schen
Chorea, zuzurechnen, Diese Frage wird uns schon durch den mangeln-
.den Nachweis der Hereditiit nahegelegt. Immerhin dirfen wir hier aunf
die mangelhaften anamnestischen Notizen in unserem Fall 3 hinweisen,
wo wir allein auf die Angaben der schon recht verblodeten Kranken
angewiesen und uns die Krankheiten der Aszendenz im wesentlichen
verborgen waren. Ausserdem wird natfirlich auch bei endogen-konsti-
tutionellen Erkrankungen, die auf einer abnormen Keimanlage beruhen
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und vererbbar sind, das Leiden einmal erst bei vorher noch ,latenter®
Hereditit zum Ausbruch kommen miissen, wie ja auch von Jendrassik
in seiner vortrefflichen Besprechung der hereditiren Erkrankungen be-
tont wird. Ob das Leiden in unseren drei Fillen vererbbar war, wissen
wir nicht, da eine der Kranken unverheiratet und kinderlos war, im
zweiten Fall (Fall 2) die Kinder noch zu klein waren, um schon ,,Hun-
‘tingtonzeichen* bieten zu kénnen, und im 3. Fall alle Kinder klein ge-
storben waren. Jedenfalls werden wir aus dem mangelnden Nachweis
der Hereditit noch nicht die Berechtigung zur Abtrennung unserer Falle
von der Chorea chron. progress. nehmen kénnen.

Schwerwiegender ist der Einwand, dass in zwei Fillen (1 und 8)
gelenkrheumatische Affektionen mit Sicherheit oder Wahrscheinlichkeif
der Eutwickelung der Zuckungen vorausgegangen sind. Dennoch diirfte
eine Verbindung des Leidens mit der gewdhnlichen ‘infekiitsen Chorea
minor, die ja in seltenen Fallen auch einen chronischen Verlauf nehmen
kann, nicht angiingig sein. Fallt schon von vornherein in den beiden
Fillen mit rheumatischen Antezedentien die langsame chronische Pro-
gressivitit des Gesamtleidens auf, ohne das Dazwischentreten erneuter
infektids-rheumatischer Entstehungsquellen der choreatischen Unrube,
nachdem in dem einen Falle sogar schon eine Riickbildung der ur-
spriinglichen postrheumatischen Chorea -eingetreten war, so wird uns
doch die Verwandtschaft zur ,echten“ ,Huntington“’schen Chorea vor.
allem dadurch deutlich, dass in allen drei Fiillen die gleiche chronisch-
progressive Umwandlung des Seelenlebens einsetzte, diese psychotischen
Erscheinungen, die sich gegeniiber den deliranten und ameunten Syn-
dromen bei Chorea minor, den dort vorkommenden Stimmungsanomalien
und Erscheinungen Wernicke’scher ,Motilitatspsychosen® vor allem in
einem fortschreitenden Zerfall der Persénlichkeit, in progressiver Ver-
blodung #ussern. Die genauere Analyse dieser Verblodung steht hier
nicht zur Diskussion; dass sie in allen Fallen gleichartig ist, muss mehr -
als fraglich bleiben; Kattwinkel aber kapn man, wie schon Lange
und Curschmann feststellen, sicher nicht recht geben, wenn er die
Demenz nur als durch den volligen Mangel an Aufmerksamkeit vorge-
tdnscht ansieht. Solche Pseudodemenzen migen gewiss vorkommen,
bilden aber nicht die Regel; auch die bei der schweren Motilititsstorung
erkldrliche Reizbarkeit und gelegentliche Unruhe erschopft keinesfalls
das psychische Syndrom. Vielmehr finden wir auch dann, wenn sich
die Aufmerksamkeit noch leicht fesseln ldsst und die Neigung sich zu
besinnen, zu iiberlegen, noch leidlich ist, wie in unserem Fall 2, schon
schwere Mingel des Gedichtnisses, der Erinnerungsfihigkeit an alte
Daten, Schulkenntnisse usw., der Merkfihigkeit, der Kombinationsfabig-
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keit, oder, wie in unserem 1. Falle, ein volliges Zugrundegehen aller
hoheren asthetischen und ethischen Gefilthle, ein um so stirkeres Pri-
valieren hemmungslosester Egozentrizitit, einen jahrelang beobachicten
tierischen Fresstrieb mit unhemmbarer Neigung auf jedes erreichbare
Essen sich zu stiirzen, schwachsinnige Grossenideen in #bnlicher Kritik-
losigkeit wie beim Paralytiker, alles Erscheinungen, die anf weitgehende
destruktive Vorginge des Seelenlebens hindeuten. Auch in leichieren
Fallen wird die Defektbildung wohl immer nachweisbar sein. Umge-
kebrt kann aber aunch die Demenz gering bei schwerer Erkrankung des
motorischen Apparates sein (Curschmann).

Die Form der motorischen Entladungen endlich unterscheidet sich
bei unseren Kranken in nichts von der bei der Ch. Hunt. beohachteten.
Man kann H. Vogt nicht ganz recht geben, wenn er den Zuckungs-
ablauf bei dieser Erkrankung als langsamer, triger als bei Ch. minor
schildert, auch bei ausgesprochenen hereditir Erkranken habe ich mich
von der Raschheit, der Blitzartigkeit der Bewegungen iiberzengen konnen,
eine Kombination mit athetotischen Bewegungen ist durchaus nicht
notwendig.

Ich restimiere: Wir sehen hier in drei Fillen choreatische Erkran-
kungen von vieljihriger Dauer mit den Kenczeichen langsamen stetigen
Fortschreitens insbesondere der psychischen zur Defektbildung fiihrenden
Anomalien. Es ist unangebracht derartige Hrkrankungen auch dann,
wenn wir in der Aetiologie infektiose Faktoren finden, einfach den in-
fektidsen Choreaformen zuzurechnen, sie als chronisch gewordene Chorea
minor zu bezeichnen. Eher diirfen wir dann schliessen, dass wir hier
ein chroniseh-progressives Leiden vor uns haben, welches nur den An-
stoss zu seiner Entwicklung durch die infektiose Noxe erhielt, dass hier
die urspriinglich exogene Laision "des bei der Chorea betrofienen Hirn-
apparats nur den Boden ebnete fiir die Entwicklung des fortschreiten-
den endogenen Leidens, das dann seinen Verlanf auch bhinsichtlich des
topisch elektiven Ergriffenseins bestimmter Hirnbesirke in derselben
Weise nahm wie bei der eehten Ch. ,Huntington®, dass also vergleichs-
weise dieselben Verhaltnisse zutreffen, wie beim endogenen maniseh-
depressiven Irresein, bei dem die Reaktionen auf psychische Insulte
nicht wieder abzuklingen brauchen, somdern sich zu echten manischen
oder depressiven Schilben mit demselben Verlauf wie die rein endogenen
Attacken entwickeln konnen. Wenn man den Ausdruck der Chorea
Huntington den sicher vererbten Fallen reservieren will, so wird
man als wesensgleiche oder wesensiihnliche Erkrankungen unsere Fille
doch einer umfasssenderen Gruppe der Chorea chronica progressiva
subsumieren diirfen, um so mehr, als der pathologische Prozess, wie
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vorausgreifend gesagt sei, in unseren Fillen offenbar in allen Haupt-
punkten vielen der bisher bei Chorea Huntington beschriebenen Befunde
entspricht, insbesondere feblen alle entziindlichen Erscheinungen.

Entsprechend der Verschiedenartigkeit der Fragestellung, die sich
aus der Priifung der histopathologischen Natur der Verinderungen bei
der chronisch-progressiven Chorea und der Untersuchung der fir die
pathogenetische Auffassung der choreatischen Zuckungen wichtigen topi-
schen Verbreitung des Krankheitsprozesses ergibt, soil hier zundichst
der histopathologische Befund besprochen und erst nacbher die Lokali-
sationsfrage behandelt werden.

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

A. Der makroskopische Befund.

Die zunehmende Entwicklung der histologischen Untersuchungs-
methoden hat es mit sich gebracht, dass dem makroskopischen Befunde
bei diffusen Hirnkrankbeiten nur noch relativ geringe Beachtung ge-
schenkt wird. Tatsichlich finden wir ja auch, wenn wir von allen
Herderkrankungen, schweren (eitrigen, gurmmadsen, tuberkuldsen) Infek-
tionen der Meningen, Entwicklungsanomalien und etwa dem relativ
charakteristischen, wenn auch keineswegs immer eindeutigen Befunde bei
der Paralyse absehen, oft bei sicher organischen Erkrankungen entweder
itherhaupt keine auffallende makroskopische Alteration, wie schon bei
manchen Fillen von Enzephalitis, oder nur ganz uncharakteristische viel-
deutige Erscheinungen, wie Verdickungen der Pia, allgemeine Atrophien,
Erweiterung der Hirnkammern usw., alles Befunde, mit denen wir dia-
gnostisch reeht wenig anfangen kounnen.

Die chronisch-progressive Chiorea gehort in das Gebiet der Erkran-
kungen, denen ein oft wenig charakteristisches Bild zukommt. Wesent-
lich fiir das Verstéindnis der Erkrankung als einer schweren organischen
Hirperkrankung ist nur das eine, dass die uncharakteristischen Verin-
derungen meist recht betrichilich und zwar im wesentlichen in die
Gruppe der Atrophisierungsprozesse zu rechnen sind. Diese Atro-
phie, die offenbar von den meisten Autoren im Gehirn gefunden wird,
kann ungewdhnlich weit gehen, so in dem Fall von Kiesselbach,
wo das Gebirn nur 845 g wog, ebenso war in den eigenen Fillen, in
denen das Hirngewicht (Frauen) mittleren Alters 970, 1110 und 1160 g
betrug, die Atrophie auch makroskopisch deutlich. Aus der Literatur
erwihne ich noch Kélpin (Hirngewicht bei einem 48jihrigen Mann
985 g), Oppenheim und Hoppe, die von Atrophie der Hirnrinde in
ibren zwei Fallen, Kronthal und Kalischer, die von einem unge-
wohnlich kleinen Gehirn sprechen, Facklam, Lannois und Paviot
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(Hirngewicht 950 bzw. 980 g), Peachell?), Berthy?), Kattwinkel2),
Collins, Weidenhammer. Zweifellos sind diese makroskopischen
Erscheinungen von Hirnschwund so biufig, dass sie zu den gewdhnlichen
Folgeerscheinungen der Krankheit gerechnet werden miissen, auch wenn
in einzelnen Fillen (Greppin, Raecke, Stier) das Gehirn makrosko-
pisch normal erschien. Der Hydrozephalus, der von einigen Autoren
besonders erwahnt wird (z. B. Debuck, Margulies), kann leicht als
Folgeerscheinung der Atrophie erklirt werden; Versuche einer anderen
Erklarung werden spiter folgen, hier sei nur erwihnt, dass die Ver-
dickung des Ependyms oder Ependymitis granularis, die vereinzelt her-
vorgehoben wird, nicht zu den gewdhnlichen Erscheinungen gehort.
Flektivé Bevorzugung der makroskopisch feststellbaren Atrophie der
Rinde wird namentlich fiir die vordere Zentralwindung (v.Niessl-Mayen-
dorf) und die Stirnwindungen (z. B. Solmersitz, d’Antona, Kiessel-
bach) angegeben. Die besondere Bevorzugung der vorderen Zentralwin-
dung, die auch in den eigenen Fillen fehlte, kann doch npur als ein
seltener Nebenbefund bezeichnet werden und ist nicht typisch; - haufiger
ist offenbar die schon von Jacobsohn genannte Verstirkung der Atro-
phie in allen frontalen Rindenbezirken, im Stirnhirn, Zentralwindungen
und eventuell auch Scheitellappen, wihrend schon makroskopisch die
temporo-occipitalen Hirnpartien erheblich Wweniger betroffen sind. Es
besteht hier also eine Verwandtschaft mit genetisch verschiedenartigen
anderen diffusen Hirnprozessen, eine Pridilektion, deren Bedeutung uns
hier nicht beschiftigen kann. Die schon makroskopisch bemerkens-
werten atrophisierenden Vorginge im Corpus striatum, anf die erst in
den letzten Jahren Gewicht gelegt wurde, kionnen erst spiter disku-
tiert werden.

Ausser der Atrophie konnen alle sonstigen makroskopischen Be-
funde nur sekundire Bedeutung besitzen oder als akzidentelle Erschei-
nungen angesehen werden. Zu den Sekundirérscheinungen gehdrt das
banale Symptom der hiufig gefundenen Piaverdickung oder Piatriibungen,
das auch in 2 eigenen Fallen fehlte?). Verwachsungen oder Verdiekungen
der Dura, sog. Pachymeningitis, wie sie Golgi, Kronthal-Kalischer,
Oppenheim-Hoppe, Lannois-Paviot, Debuck u. a. erwihnen,
sind weniger hiufig. Zu den akzidentalen Symptomen, unter denen

1) Zit. nach Raecke.

2) Weiters Autorennamen bei Jacobsohn. Handb. der path. Anat, des
Nervensystems. .

3) Bereits Oppenheim-Hoppe haben die sekundire Bedeutung der
meningealen Symptome erkannt.
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wir u. a. aueh gelegentlich kleine Tumorbildung verzeichnet finden
(Oppenheim-Hoppe) dirfen wir wohl in den meisten Fillen auch,
die nicht selten erwihnten himorrhagischen Erscheinungen an Meningen
und im Hirn selbst rechmen; schwere Traumen, terminale Influenza
(Oppenheim-Hoppe, FI, terminale Influenzaenzephalitis?), Arterio-
sklerose konnen oft als Ursache angesehen werden, allerdings. ist zuzu-
geben, dass die Bezichungen der Blutungen zum choreatischen Krank-
heitsprozess (bei der nichtinfektiosen Form) nicht immer eindeutige sind.

B. Das Vorkommen von Entwicklungsanomalien,

Die Auffassung von der Chorea chronica progressiva als einer
degenerativen Erkrankung des Zentralnervensystems hat schon viele
Autoren veranlasst nach Entwicklungsanomalien, auffallenden makro-
skopisch oder mikroskopisch nachweisbaren Yerinderungen des Hirn-
baues zu suchen. Solche ,Degenerationserscheinungen sind auch schon
vielfach erwdhnt worden, wie die verschiedene Entwicklung der Hirn-
hemisphiren (Stier), Erweiterung des Zentralkanals im Gebiet des
Dorsalmarks (Solmersitz), abnorme Querfurchen, z. B. der vorderen
Zentralwindung (v. Niessl-Mayendorff, ein eigener Fall), ferner die
interessanten Befunde K&lpin’s ven Erhaltung der inneren Korner-
schicht in der vorderen Zentralwindung (nach Brodmann gligse Pseudo-
kornerschicht?), ein Befund, der freilich auf Allgemeingiiltigkeit keinen
Anpspruch machen kann und z. B. in eigenen Fillen fehlte, ferner ab-
norm starke und zellreiche innere Kornerschicht in der Calcarinagegend
(Kolpin) und einige andere Befunde, die schon Margulis zitiertl),
Eigenartig ist die Verbindung mit Syringomyelie, die ich in meinem
ersten Falle fand und die auch schon Hoffmann und Ranke gefunden
hatten. Bemerkenswert ist auch das Auftreten reichlicher Cajal’scher
Ganglienzellen in der sonst beim Hrwachsenen ganglienzellfreien Mole-
kularschicht in verschiedenen Rindenabschnitten, wie ich es in meinem
ersten Falle fand. Es wird erlaubt sein diesen Befund, #hnlich wie
Kolpin, den seinigen, auf eine Art Entwicklungshemmung, ein Stehen-
bleiben bestimmter Rindenpartien auf infantilem Standpunkt zurtick-
zufithren.

Vereinzelte zweikernige Ganglienzellen gehoren in dasselbe Kapitel.

Eine sehr eigenartige Anomalie des Gehirnbaues konnte ich dann
weiterhin in meinen Fall 1 an den grossen Hemisphirenfrontal-
schnitten feststellen. Sie ist, soweit ich sehe, bisher bei der Krank-
heit noch nicht beschrieben worden. Sie #usserst sich darin, dass

1) Huber, Greppin, Dana, Kronthal, Lannois, Ladame.
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noch bei.sehr breiter Entwicklung des Linsenkerus, ja selbst bei schon
eingetretener Entwicklung der vorderen Thalamuskerne noch imme:
Stirnwindungen, insbesondere basale Ssirnwindungen auf dem Schnitt
sichtbar sind, also an Stellen, wo normalerweise die basalen Stirnhirn-
windungen lingst verschwunden sind und der Schuitt sonst die Subst.
perf. ant. trifft, dass auch weiterhin die Commissura ant. auffallend
spit erscheint und das Chiasma einen auffallend queren Verlauf nimmt.
Gleichzeitig ist der vordere Schenkel der inneren Kapsel zum Teil sehr
breit und das Centrum semiovale auf dem Querschbnitt breiter und hiher
als normal. Dass Irrtiimer durch schriige Schnittrichtung diese Ver-
schiebungen nicht erkliren konnen, habe ich schon ausgefiihrt. Da eine
abnorme Lingenausdehnung der basalen Stirnhirowindungen nach hinten
ausgeschlossen werden konnte, gewinnt man den Eindruck, als ob die
zentralen Ganglien abnorm weit nach vorn geriickt sind. Es ist aber
picht anzunebmen, dass diese architektonischen Verschiebungen durch
einen pathologischen Prozess im Leben entstanden sind, etwa durch
einen atrophisierenden Prozess im Stirnhirnmark; bei einem solchen
Vorgang beobachtet man wohl eine Schrumpfung des Stirnhirnmarks,
aber keine Verschiebung der zentralen Ganglien nach vorn, Vielmehr
diirften wir eher an architekturale Anlagestérungen denken; das dorsal
von den grossen Ganglien und der inneren Kapsel liegende Stirnhirn-
mark ist weniger stark in der Richtung nach hinten als in seitlicher
und vertikaler Ausdehnung entwickelt, dementsprechend auch der vordere
Kapselschenkel gleichsam von vorn mnach hinten zusammengedriickt,
wiahrend die basalen Stirnwindungen an normaler Stelle angelegt sind
und sich weiter entwickelt haben.

Schliesslich wire noch die Verlagerung von Purkinje’schen Zellen
in die obersten Schichten der inneren Kornerschicht zu erwihnen, die
in Fall 2 auffindbar ist und nach H. Vogt und Astwatazuroff!) als
Anlageanomalie aufzufassen ist.

Weitere sichere Entwicklungsanomalien habe ich nicht gesehen,
inshesondere vermisse ich — auch im eigenen Material, obwoll ich be-
sonders darauf geachtet habe, — einen Befund, den vor allem Jen-
drassik als wichtigen Befund bei verschiedenen Heredodegenerationen
bezeichnet: Die mangelhafte Entwicklung, die abnorme Kleinheit der
Ganglienzellen. Namentlich die grossen Betz’schen Pyramidenzellen, an
denen der Befund leicht zu kontrollieren ist, besitzen dieselbe Grosse
wie dieselben Zellen an normalen Vergleichsbildern; auch die iibrigen

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

Alle diese Erscheinungen von Entwicklungsanomalien und Hem-
mungsbildungen, die wir bei genauer Beachtung vielleicht in jedem
Falle der chronisch-progressiven Chorea finden werden, kénnen natiirlich
fir uns keine weitergehende Bedeutung haben als die eines Stigmas, das
auf die konstitutionelle Minderwertigkeit des zentralen Nervensystems
ein Licht wirft. Die Natur des Leidens wird durch diese Befunde in
keiner Weise erklirt; erst ein patbologischer Prozess, der in dem
minderwertigen Nervensystem sich geltend macht, zeigt die materielle
Grundlage der Krankheitserscheinungen. Es ist nun unsere Aufgabe,
diesen Verinderungen uns piher zuzuwenden.

C. Die histologische Grundlage der chronischen Chorea.

Im Interesse der Klarbeit der Darstellung wird es angebracht sein
zuerst den Befund am eigenen Material unter Heranziehung einiger 4hn-
licher Befunde anderer Autoren zusammenfassend zu schildern und dann
erst in eine ‘kritische Bewertung der anderen Arbeiten mit anderer Auf-
fassung einzutreten.

~ Die Ausdehnung der histologischen Verinderungen soll dabei in
der Hauptsache vorliufig ausser Betracht bleiben.

Die Gemeinsamkeit der Besprechung aller 3 Fille, die ich unter-
suchte, wird sich wegen der Uebereinstimmung in wesentlichen Punkten
ermoglichen lassen.

Der a priori notwendige Versuch, hierbei die essentiellen, der Krank-
heit eigentiimlichen pathologischen Verinderungen von den akzidentellen,
durch Begleitkrankheiten, terminale Erkrankungen usw. verursachten,
zu trennen, wird dabei in meinen Fillen auf keine Schwierigkeiten
stossen. [Erhebliche kadaverdse Verinderungen kommen nicht in Be-
tracht, da die Autopsie bereits wenige Stunden p. my stattfand und fiir die
Zelluntersuchung dann sofort die notwendige Einbettung der einzelnen
Blocke in Alkohol statéfand.

Auch arteriosklerotische Beimengungen stéren uns nicht. Die
Kranken waren noch relativ jung; iberdies ergab in allen Fillen die
Gefassuntersuchung keine Erkrankungen an Atheromatose, auch keine
sonstigen erheblichen Gefidssabweichungen. Offenbar beschrinken sich
die akzidentellen Veriinderungen als Folge der terminalen Erkrankungen
auf die vielfachen akuten Zellverinderungen, die Schwellungserschei-
nungen, Zerkriimelung der Trigroidschollen, Chromatolyse, Mittinktion
des Kerns und der Dendriten, die wir an vielen Zellen in allen 8 Fillen
finden, wenn auch an manchen Stellen, die mit dem choreatischen Krank-
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heitsprozess nichts zu tun haben, die Zellen bemerkenswert gut erhalten
sein konnen. Akzidentell ist auch der kleine submiliare Ahszess in
den Zentralganglien, den wir im 2, Falle finden; der Zusammenhang
mit der terminalen zuletzt pneumonischen Erkrankung, die sehr wohl
mit einer Blutinfektion verbunden gewesen sein konute, bedarf keiner
Besprechung. Wieweit die amdboiden Gliazellen, die wir hanptsichlich
im Mark hier und da etwus zahlreicher finden, im Zusammenhang mit
der terminalen Erkrankung stehen, ist nicht sicher zu entscheiden; ich
komme hierauf noch zuriick. Dass ganz allgemein die starke Ver-
mehrung der Gliakerne, auf die wir spiter noch genauer zu sprechen
kommen werden, durch die exogene Enderkrankung als Folge der termi-
nalen Schidigung des mnervésen Hirngewebes noch etwas gesteigert
wurde, ist wohl méglich; ibre Erklirung allein durch solche akzidentellen
Veranderungen findet die Gliavermehrung. nichts ich verweise da nur
auf das Missverhiltnis zwischen dem anatomischen Befund und den
klinischen Erscheinungen des Letalstadiums im ersten Falle. Hier hatten
wohl schon einige Zeit hindurch Abszesse mit gelegentlicher Temperatur-
erhfhung bestanden, aber ohne jedes Zeichen einer stirkeren exogenen
Einwirkung auf das Zentralnervensystem, bis dann eine plotzliche Ver-
schlimmerung mit Koma eintrat und in etwa 86 Stunden zum Exitus
fithrte.

Gehen wir nun zu den essentiellen Veriinderungen iiber, so méchte
ich zunicht auf die Verinderungen der nervosen Substanz das
Augenmerk lenken. Wir finden sie (abgesehen etwa von Faserdegene-
rationen sekundédrer Art) vor allem in der grauen Substanz des Zentral-
nervensystems (bzw. Gehirns), besonders an den Ganglienzellen. Diese
weisen die verschiedenartigsten Verinderungen auf, wie wir dies auch
bei anderen Krankheiten gewohnt sind. Sehr hiufig und ohne weiteres
durch die Chronizitit des Krankheitsprozesses verstindlich ist die
chronische Zellverfinderung Nissl’s mit den bekannten typischen
Alterationen an Zellplasmakern und Dendriten, wie sie auch von
Kolpin, Raecke, Rusk beschrieben wird. Doch erschopft sich die
Ganglienzelldegeneration nicht in diesen Formen. Ilch sehe hier ab von
den akuten Veranderungen, der Chromatolyse, die manche erwihnen
(z. B. Debuck), die anch rein akzidentell sein kann. Wir sehen aber
auch, vielleicht besonders in den schwerst betroffenen Gebieten, andere
Entartungserscheinungen, die vielleicht zu einem schnelleren Untergang
der Ganglienzellen als bei dem Umweg {iber die chronische Verinderung
fithren: Wabige Zellstrukturen mit grossen z. T. gelblich gefirbten
Vakuolen, vollige Achromatisierung des Plasmas mit strukturellen Defor-
mationen und schweren Kernverinderungen, Uebergang in Zellschatten-
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bildung mit alleiniger Firbbarkeit der Nukleus und schliesslich Ver-
odungen umgrenzter Bezirke, in denen noch hier und da eine ganz
geschrumpfte chronisch verinderte Zelle restieren kann. Der Achromati-
sierung kann dann das Auftreten reichlicher sebr verschieden tingierbarer
Granulationen im Plasma parallel gehen, deren Natur als Verfliissigungs-
produkte wir durch Alzheimer kennen gelernt haben. Auch die
lipoide Degeneration ist nicht selten, aber in jedem Fall offenbar sehr
verschieden stark und auch im Kinzelfall durchaus picht in Parallele
zur Schwere der sonstigen Zelldegeneration.

Achromatie, Zellschattenbildung wund Lipoidentartung erwihnen
auch v. Niessl-Mayendorff, Debuck, letztere namentlich Alzheimer
und Pfeiffer. Sklerosierungen, Verfettungen und Verflissigungs-
prozesse sehen wir also in mannigfacher Weise nebeneinander einher-
gehen, der Vergleich mit den Erscheinungen bei seniler Demenz, den Kélpin
zieht, ist nur ein beschrinkter. Von einer Spezifizitiit der Zellverinde-
rungen kann natiirlich keine Rede sein.

Den Verinderungen der Tigroidsubstanz gehen schwere Verinde-
rungen der Neurofibrillen parallel. Diese sind bisher nur wenig
studiert worden (z. B. Kdlpin, Raecke, Pfeiffer). Spesifische Be-
deutung kommt auch ihnen nicht zu, die spiralige Windung der intra-
zelluliren Fibrillen, die K&lpin einmal fand, habe ich nicht beobachtet.
Die intrazelluliren Storungen bestehen vor allem in einem Zerfall der
Fibrillen bis zur vélligen Fibrillolyse. Gewicht wird darauf zu legen
sein, dass auch in dem intrazelluliren Fibrillengeflecht erhebliche Zerfalls-
erscheinungen auftreten kdnnen, Fragmentationen und diffuse Lichtungen.
Herabminderung der tangentialen und supradiiren Horizontalfibrillen
hat sehon Raecke bemerkt, sie kommen aber auch in andern Faser-
gebieten vor, wenn auch in regionir sehr wechselnder Stirke. Dem-
gegeniiber kann man auf die gute Erhaltung der Axone, die aus den
Betz’schen Pyramiden entspringen, Wert legen.

Die starke Vermehrung der kleinen Rundkerne die so viele
‘Autoren auf unserm Gebiet beschiftigt und die vielfach das Augenmerk
in ungebiihrlich bevorzugter Weise erweckt hat, war auch in meinen
Fallen unschwer erkennbar. lhre Identifizierung mit Gliakernen, wie
sie bereits von Collins, Raecke, Stier, Debuck, Rusk, Margalis,
Kiesselbach und schon von Dana, Clarke, Keraval und Raviart,
Modena angegeben wurde, bereitet in unsern Fillen keine Schwierig-
keiten. Wichtig fir die Beurteilung des Krankheitsprozesses ist vor.
allem die Erkenntnis, dass nur Gliakerne an der Vermehrung beteiligt
sind. Auch dies zu beweisen hat keine Schwierigkeiten, wenn wir be-
denken, dass fast alle Kerne in viel schwicherem Masse durch die
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basische Anilinfarbe tingiert werden als die lymphoiden Elemente und
in reichlicher Menge die feinen, selten etwas groberen nukleusartigen
Granulationen haben, die wir an den ektodermalen Gliazellen sehen;
ebenso charakteristisch ist an den vielfachen Zellen, deren Plasma
abnorm vermehrt ist, im Nissl-Bild die schatténhaft granblaue, auf die
Randpartien oder segmentale Streifen beschrinkte Farbung des Plasmas.
Die ldentifizierung als Gliazellen erfihrt dorch die elektiven Glia-
priparate, in denen sich viele der Zellen, namentlich, aber nicht aus-
schliesslich, im Mark als Faserbildner oder auch als amdboide Zellen
wiederfinden, ihre Erginzung. Natirlich ist die Identifizierung der ein-
zelnen Kerne im Nissl-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 Erwigungen anzustellen, wenn wir sehen,
dass das Gros der fraglichen Kerne glioser Herkunft ist. Und wir
werden in diesem Sinne auch das villige Fehlen von Plasmazellen,
wie es schon von Raecke konstatiert wurde, in allen 3 Fillen (auch
auf Elektivpriparaten) darum begriissen kdnnen, weil wir bei lymphoiden
Exsudationen die Weiterentwicklung der Lymphozyten in Plasmazellen
doch eigentlich stets zu finden gewohnt sind. Wir halten also die ver-
mehrten Rundkerne séimtlich fiir ektodermaler Natur, in der jetst fast
allgemein angenommenen Voraussetzung, dass die Glia ektodermalen
Ursprungs ist.

Wichtig fiir die Bewertung der Gliakernwucherung ist ihre Ver-
teilung, die keineswegs wahllos sich auf beliebige im Gewebe liegende
(liakerne erstreckt, sondern sich doch in der Hauptsache in der Ver-
mehrung von Trabantgliakernen um Ganglienzellen herum und der
Trabantzellen der Gefssswinde manifestiert. Wo sich anscheinend
nreine* Gliakernhiufchen im Gewebe finden, da Ifisst sich ihre ur-
sprilngliche Bedeutung als Trabantzellen entweder an den schattenhaften
Resten der zerstérten Ganglienzellen nachweisen oder wenigstens wahr-
scheinlich machen. Die Gliakernvermehrung im Mark, die ja im all-
gemeinen geringer ist, deutet dort, wo wir radidre Kernreihen sehen,
auch unschwer auf die Beziehungen zu degenerierenden Axonen. Schon
nach dem Nissl-Bild sehen wir aiso keine Erscheinungen, die uns etwa
an die Eotwicklung kleinster multipler Gliome bzw. primirer Glia-
wucherungen erinnern kdnnten; auch Bilder, wie sie kiirzlich Spiel-
meyer bei Typhus und Fleckfieber beschrieben hat, habe ich nicht
gesehen. Um sich vor Verwechslung mit Gliakernhiufchen im Corpus
striatum zu schiitzen, verweise ich erneut auf den schon in der Befund-
beschreibung gemachten Hinweis auf die im Nissl-Bild aufallenden, mitter
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im Grau auftauchenden normalen ganglienzellfreien runden oder streifen-
formigen Zonen mit Gliakernansammlungen, die durchziehenden Faser-
biindeln entsprechen.

Von Interesse sind dann weiterhin die Beziehungen zwischen der
Starke der Gliazellvermehrung und der Ganglienzelldegeneration. Dass
hier grosse Unbestindigkeiten bestehen, geht schon aus Befunden von
Kolpin und Schulz hervor, in denen eine stiirkere Gliakernvermeh-
rung trotz starker Ganglienzelldegeneration negiert wird, Befunden, an
deren Tatsdchlichkeit ein Zweifel nicht erlaubt sein wird. Dann sehen
wir auch onter dem eigenen Material im 8. Fa]l viel weniger stark
die Gliakernvermehrung als im 1. und 2., obwoh! die Zelldegenerationen
nicht sehr verschieden sind. Aber vor allen Dingen ist darauf Gewicht
zu legen, dass im Einzelfall, in demselben Schnitt, erweislichermassen
die Gliakernvermehrung nicht in ihrer Stirke einfach der Schwere der
Ganglienzellentartung parallel gebt, dass man also nicht einfach die
Erdrickung der Ganglienzellen durch die Gliakerne fortlanfend ver-
folgen kann, sondern dass gerade Schichten mit schwereren Zerstrungen
weniger Gliakerne haben als Schichten, in denen die Zelldegeneration
zwar schon deutlich, aber noch nicht in demselben Grade vorgeschritten
ist, dass gerade die ganz schattenhaften Ganglienzellreste ganz frei
ohne Gliabegleitkerne im Gewebe liegen konnen und an den kleinen
Verodungsbezirken der Rinde auch die Gliakerne der Verddung unter-
worfen sein konnen. Wir finden in solchen Bezirken ausser ganz ver-
einzelten Gliakernen und ein paar verschrumpften Ganglienzellen etwa
nur einige eigenartige fidige Stibchenzellen, die vielleicht als Reste
von Endothelzellen verkiimmerter Kapillaren zu deuten sind. Wir
kennen ausser den reparatorischen Aufgaben der Gliawucherung uud
Erscheinungen direkten produktiven Geschehens an der Glia auch —
namentlich wieder durch Alzheimer’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, Erscheinungen, die wir wohl unschwer
auch an unseren Praparaten feststellen konnen, in dem Eindringen der
von einem Hof umgebenen Gliakerne in die ausgekerbten Ganglien-
zellen einerseits wie etwa andererseits in der namentlich auf Cajal-
Bildern demonstrativen Erscheinung, dass auch Trabantkerne um einige
Ganglienzellen Faserbildner sein koénnen und mit ihrenézangenfﬁrmig die
Zelle umgreifenden Fibrillen die Einkapselung vorzunehmen scheinen.
Wir haben auch durch die Alzheimer’schen Untersuchungen die
starken degenerativen Erscheinungen kennen gelernt, die er namentlich
an seinen amoboiden Gliazellen studiert hat, und koénnen uns unschwer
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verstdndlich machen, wie gerade in den vorgeschrittensten Alterations-
bezirken auch die Gliakernvermehrung wieder nachlassen oder ver-
schwinden kann. Und in geeigneten Gebieten, etwa im Striatum, sehen
wir auch an eigenen Priparaten an den neugebildeten Gliakernen ihre
Abblassung, Aufblihung und Zerfall oder Verkleinerung und Pyknoti-
sierung schon im Nissl-Bild deutlich. Wir sehen also nichts, was nicht
als Reaktion auf das Zugrundegehen nerviser Substanz einfach zu er-
klaren wire, nichts, was auf eine primire Wucherung glidser Bestand-
teile hinweisen miisste, im Gegenteil manche Phinomene, die sich mit
einer solchen Auffassung nicht vereinigen lassen, wie die schnelle
Degeneration, die an der neugebildeten Glia méglich ist, und ihr Ver-
schwinden an den am weitesten vorgeschrittenen Entartungsbezirken.
Die Befunde am Nissl-Bild werden durch die Ergebnisse elektiver
Gliafsrbungen nur erginzt. An sich wire es ja nicht weiter erstaun-
lich, wenn bei einer Erkrankung, die zu so-ausgesprochenen destruk-
tiven Verdnderungen der nerviosen Substanz fdhrt, neben der Glia-
vermehrung zu Abbauzwecken, der wohl in hohem Masse auch bei
unserer Krankheit die Kernvermehrung dient, auch die produktiv-repa-
ratorische Funktion der Glia in Form der bekannten Narbengliose
stirker zur Geltung kime. Solehe Erscheinungen treten auch zweifel-
los in Aktion, vielleicht gehort schon die subependymale Gliakern-
vermehrung, die Margulis erwihnt, hierber, und ich erwihne weiter
verschiedene eigene Befunde, wie die grossen faserbildenden Gliazellen,
die wir bei Saure-Fuchsin-, Lichtgriin- und modifizierten Viktoriablau-
priparaten (vgl. Abb, 9) in Fall 3 finden, die vermehrten Spinnenzellen
in tiefen Rindenschichten und der Markleiste von Fall 2, die uns die
Ranke- und die Cajalfarbung demonstriert, Gliafibrillenvermehrung in den
zeutralen Ganglien, die ich verschiedentlich bei der Befundbeschreibung
erwihnen konnte. Die Vergroberung der Fibrillen, die zu so eigen-
artigen hirschgeweihartigen oder sepiaférmigen Bildungen fiihrt, ist da
auch erwihat worden. Auffallender aber als diese Tatsache finde ich
im Gegenteil die relative Geringfiigigkeit der Gliose etwa an Rinden-
stellen, die starke Degeneration und Atrophie zeigen. Da konnen wir
iiberrascht sein, wie gering die Verdichtung des Randsaums und die
Vermehrung. der submarginalen Spinpenzellenl) im Verhiltnis zur
Schwere des Schwundes der nervésen Substanz sein kann, wie etwa in
Stirn- und Zentralwindungen des Falles 1. In den tiefen Rinden-

1) Uebrigens hat schon Raecke das Freibleiben der Zonalschicht an
der Gliakernvermehrung ‘als ein Argument gegen die Primordialitit der Glia-
vermehrung verwertet.
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schichten konnen wir dann zwar wieder pathologische Gliazellen finden,
die denen bei reparatorischer Gliose gleichen, aber auch hier kein Ver-
gleich zu der Schwere der Zelldegeneration, nicht annihernd eine Ueber-
einstimmung mit den charakteristischen Gliosen, die wir etwa bei Para-
lyse finden. Der reparatorische Ersatz durch Spinnenzellen und Glia-
fibrillen ist also eigentlich ein relativ geringer und schon ein solcher
Befund wird uns nicht viel Mut geben, die primire Bedeutung der
Glawucherung zu sehr in den Verdergrund zu stellen.

Gewiss konnen meine Befunde nicht den Anspruch auf Allgemein-
heit machen, und von den wenigen Autoren, die elektive Gliafirbungen
anwandten, werden auch stirkere reparatorische Gliosen in Form ver-
starkten Randfilzes und erheblicher Fibrillenvermebrung in den tiefen
Rindenschichten und im Mark beschrieben (Pfeiffer, Kiesselbach,
Ranke), aber die Tatsache, dass diese Gliose so unverhiltnismissig
gering sein kann, bleibt darum wichtig genug.

Nun wird man gewiss nicht allein auf die Fibrillen- und Spinnen-
zellvermehrung das Augenmerk richten diirfen, sondern auch den proto-
plasmatischen Bestandteilen der Glia seine Aufmerksamkeit schenken
miissen und etwa an Vergleichserscheinungen zu denjenigen Gliomen,
die sich weniger durch Fibrillenbildung als durch plasmareiche Zell-
entwicklung auszeichnen, denken kénnen. Solche hochgradigen Ver-
mehrungen der protoplasmatischen Glia finden wir z. B. in den riesigen
olasmareichen Gliazellen, die wir auf den schonen Bildern Alzheimer’s
7om Riickenmark Choreakranker sehen, doch handelt es sich auch hier
1m vergingliche amdboide Elemente, die im Verlauf des Abbaues der
rerodenden nervosen Substanz zur Entwicklung kemmen, unter Zerfall
n Fillkérperchen wieder verschwinden und nichts mit Erscheinungen
wimarer Gliavermehrung zu tun haben. Wir diirfen iibrigens bei diesen
tildern, die wir einer fiir unser histopathologisches Verstindnis der Glia-
anktionen so wertvollen Arbeit verdanken, dech nicht glauben, sie ohne
reiteres auf das Gros der Fille von Chorea chron. iibertragen zu diirfen.
lie Schwere der von Alzheimer gefundenen Verddung gerade im Riicken-
1ark ist doch recht auffallend; wir werden noch viele Falle untersuchen
iissen, ehe wir tiber die relative Hiufigkeit dieses Befundes ein Urteil

swinnen konnen. In den eigenen Fillen liess sich gerade im Riickenmark
1d insbesendere auch in der relativ leicht iiberschaubaren weissen Sub-
anz nichts von einer solchen Verddung feststellen; gewiss kommen
ichte Verinderungen, die wohl auf sekundire Faseralterationen zuriick-
fithren sind, vor; die Markscheidenquerschnitte sind verschieden breit,
innen im selben Biindel an einzelnen Fasern verkleinert sein, bier

nn es zu einer Jeichten fibrilliren Gliose, dort zu einer leichten
Archiv {. Psychiatrie. Bd. 63. Heft 1. 6
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Schwellung der retikuliren Glia kommen, aber diese Stérungen sind
doch gering und im allgemeinen ist der Ban der weissen und grauen
Riickenmarksubstanz wohl erhalten.

Gehen wir pun zu den Verinderungen im Gehirn iiber, so sehen
wir, dass schon Pfeiffer bei Anwendung moderner Gliafirbungen anf
die Vermehrung des Plasmas der Gliazellen hingewiesen hat. An dem
eigenen Material kano man diese Plasmavermehrung schon auf dem
Nissl-Bilde sowoh! an Trabantzellen wie auch vielfach an Gliazellen im
Marke ofters deutlich feststellen. Plasmareiche amdboide Gliazellen
kann man merkwiirdigerweise auch gelegentlich bei Bielschowsky-Farbung
deutlich im Marke erkennen. Solche améboiden Zellen sind nun, wie
man bei den elektiven Firbungen sieht, im Marke an einigen Stellen
hanfiger, wihrend an anderen Stellen, wie z. B. die Abb. 8 vom Linsen-
kern ergibt, kleine faserbildende Spinuenzellen oder auch plasmareichere
Faserbildner iiberwiegen. Ich hatte schon oben auf die Moglichkeit des
Entstehens amoboider Zellen durch die terminale Erkrankung hinge-
wiesen; immerhin werden wir erwigen dirfen, dass bei dem Vorliegen
starker Abbauvorginge das Auftreten amoboider Gliazellen auch als
Essentialerscheinung bei der Chorea chronica wohl moglich ist. Die
Gliazellen in der Rinde muss man aber inklusive der Trabantzellen in
der Hauptsache doch als plasmaarm bezeichnen, in keiner Weise kommt
es offenbar zu den grossen oder riesigen Zellbildungen, die wir bei
akuten Zerstorangsvorgingen finden. Wir werden gewiss nicht die Mdg-
lichkeit bestreiten konnen, dass auch die Trabantkerne, die auf Elektiv-
praparaten iiberbaupt einen Plasmahof zeigen, sich auch aus dem Syn-
zytium 16sen und als freie Wanderzellen die Abbaupredukte nach den
Gefasswinden, wo sich auch dfters die Gliakerne reihenweise sammeln,
transportieren kdnuen, und dass nur infolge der chronischen Natur des
Krankheitsprozesses die Plasmafiilung der Gliazellen auf einer weniger
vorgeschrittenen Stufe stehen bleibt. Was wir aber aus unseren Glia-
bildern lernen, das besteht darin, dass wir, wie wir schon an den Glia-
zellen der Abbauglia in degenerierenden Hirnpartien keine starke Plasma-
vermebrung finden konnen, erst recht keinen Anhaltspunkt fiir primire
Wucherung plasmareicher Gliazellen sehen. Dass wir aber eine primire
Schidigung in eine hypothetische Schwellung oder Vermehrung des un-
differenzierten synzytialen Gliaretikulums ohne Differenzierung von Glia-
zellen und ohne Faserproduktion verlegen sollten, ist doch wohl nicht
angingig. Wenn wir da die Endstadien der Gliabildung betrachten,
wie sie sich in besonders verédeten Hirnpartien gelegentlich zeigen
lassen, wie in dem Bilde Alzheimer’s von dem zarten Gliaretikulum in
dem verddeten Streifeshiigel, dann haben wir eher den Eindruck eines
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Skelettes, das von einem lebenden Kérper nach seiner Zerstorung allein
iibrig geblieben ist. Schliesslich kann es auch an besonders stark
tangierten Partien im Gegensatz zur Sklerose zu einer halb erweichten
Gewebsinderung, bei fehlender Gefissalteration einem Zeichen fiir mangel-
haften Ersatz des zugrunde gehenden nervisen Gewebes oder sogar zu
kleinen Zystenbildungen kommen.

Ich kann mich nach alledem in keiner Weise zur Annahme einer
primiren Gliawucherung entschliessen. Es mag ja auffallend sein, dass
wir in dem einen Falle die eigenartize Kombination mit 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 auftreten konnen;
gerade in einem solchen Gehirn, wo wir neben den choreatischen Lisionen
die Syringomyelie finden, kann man schon die vollige Verschiedenartig-
keit der primiren Gliawucherung und der primiren Degeneration des
nervisen Gewebes vergleichen.

Hiermit diirften die wesentlichsten hirnpathologiseh bedeutsamen
Veréinderungen bei der Chorea chronica erschopft sein. Der diffuse
Untergang von Markscheiden in grauen Partien, namentlich in Tangential-
und Supraradiirfasern ist hier ein Abhiingigkeitssymptom von Alterationen
der nervisen Elemente, das keiner grossen Besprechung bedarf. Herd-
artige Ausfille in der Rinde finden wir nicht, biindelweise Entartungen
interessieren uns erst bei der topischen Betrachtung. - Die Art der Abbau-
vorginge ist uns noch zu wenig bekannt. Die lipoiden Degenerationen, die
Vermehrung des gelben Pigménts und der scharlachfirbbaren Bestandteile
spielen eine, allerdings von Fall zu Fall wechselnde, Bedeutung, die auch
schon von Kiesselbach und Ranke hervorgehoben ist. Hiufig kommt
es zu ziemlich starker Vermehrung der Corpora amylacea, wie auch
schon andere Autoren, z. B. Pfeiffer, gefunden haben, daneben aber
auch zu den vielfachen aanderen Granulationen und Verfliissigungspro-
dukten und Priprodukten (nach Alzheimer), die ich schon erwihnt
habe. Hier wiren offenbar noch sehr ausgedehnte Arbeiten an grossem
Material notwendig, um uns iiber etwaige Besonderheiten der Abbau-
erscheinungen zu orientieren. Die eigenartigen, vielleicht mit den sog.
Choreakérperchen verwandten, kalkhaltigen Einlagerungen, die Kiessel-
bach beschrieb, sind von mir nicht gesehen und auch sonst bei Chorea
chronica progressiva noch nicht beschrieben. Den Gefissverinderungen,
die auch in dem Raecke’schen Falle ganz fehlten, kann ich keine Be-
deutung beimessen. Dass bei einem Krankheitsprozess, der mit so leb-
haften Abbauvorgingen und Atrophien verbunden ist, aueh die Adven-
titialzellen gelegentlich zur Wucherung kommen, dass in den atrophie-

6*
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renden Bezirken die Gefiisse sich schlingeln und in ganz verSdeten
Partien auch zugrunde gehen, braucht nicht wunder zu nehmen und ist
als Sekundirwirkung zu verstehen. Zeichen einer schweren Gefiss-
erkrankung vermissen wir aber; wir sehen keine atheromatdsen Ersehei-
nungen, keine Intimaverdickung, keine sonstigen stirkeren Verstirkungen
der Gefasswand, nicht die Verengerung des Lumens, die vor kiirzerer
Zeit noch Pfeiffer hervorgehoben hat, keine Gefisssprossung und keine
exsudativen Verinderungen. '

Das Wesen der histopathologischen Verinderung bei der
chronisch-progressiven Cherea scheint mir nach alledem
nach den eigenen Befunden gegeben in einer Degeneration
der ektodermalen nervdosen Substanz, in einem Abbau der
Nervenzellen und Neurofibrillen, der erst sekundir die Glia-
wucherung als Abbauglia und als reparatorische Gliose folgt.
Die Art des Abbaues der Nervenzellen ist dabei eine offenbar
sehr verschiedene, da chronische Sklerosierungen, Verfliis-
sigungsprozesse und lipoide Degenerationen in verschiedener
Ausbreitung vorkommen.

Dies ist der Tatsachenbestand, hinsichtlich dessen ich mich, soweit
die Primordialitit der Ganglienzellerkrankung in Frage kommt, in Ueber-
einstimmung pamentlich mit Raecke, Rusk, Debuck, Collins,

~Clarke u. a. sehe; schon Huét und Bondurant scheinen #hnliche
Ansichten vertreten zu haben. Durch die Erwiigungen, die ich oben an-
stellte, glaube ich zuniichst fir mein Material die Unwahrscheinlichkeit
der primiren Gliawucherung; deren Konstatierung tibrigens schon Ranke
fiir einen Scheinerfolg erklirt hatte, erwiesen zu haben. Des Hypo-
thetischen und Unbekannten in der Entstebungsfrage der Erkrankung
bleibt ‘darum noch genug, und wir werden diese Fragen durch die histo-
logische Untersuchung des Nervensysteras allein auch kaum losen konnen.
Die Hypothese von der vererbten Minderwertigkeit des Nervensystems
oder bestimmter Partien und Systeme desselben, die durch den Nachweis
von allerhand Entwicklungsanomalien usw. gestiitzt werden kann, erklirt
uns noch nicht, was fiir ein Faktor, fiir ein Agens es ist, das die De-
generation in Gang setzt. Am nichsten liegt da die auch von Rusk
gemachte Annahme einer Abiotrophie im Sinne Gowers’, ein vor-
zeitiges Altern bestimmter Gewebskomplexe in ihrer Funktion, iber
dessen Beschleunigung durch den Aufbrauch, durch interkurrente infek-
tisse Schadigungen dieser Hirnpartien usw. man Erwigungen anstellen
kénnte. Aber der Beweis fiir das Vorliegen einer reinen Abiotrophie
lasst sich nicht erbringen und vielleicht lisst sich auch der histologische
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Befund von der grossen Verschiedenartigkeit der Entartungserscheinungen
schlecht mit dieser Annahme vereinen. Man konnte auch daran denken,
dass noch ein extrazerebraler Faktor mit in Titigkeit tritt, dass etwa
Produkte, die auf dem Blutwege ins Nervensystem gelangen und bei den
normalen Stoffwechselvorgingen desselben wirksam sind, durch ihre
danernde Einwirkung auf ein minderwertiges Gewebe als Noxe wirken
und die Degeneration in Aktion setzen. Doch haben wir vorliufig noch
keine greifpare Unterlage fiir diese Behauptung. Verinderungen endo-
kriner Organe, auf die jetzt bei so vielen Erkrankungen gegriffen wird,
sind uns bisher unbekannt. Auch die Verschiedenartigkeit der Glia-
reaktionen entzieht sich vorliufig noch unserer Erkenntnis; individuelle
Differenzen wie Verschiedenheit in der Schnelligkeit des Krankheits-
prozesses kionnea hier hypothetisch herangezogen werden.

Es erhebt sich nun die Frage, in welchem Masse unsere An-
schauungen auf die Befunde ‘derjenigen Autoren, die andersartige An-
schauung vertreten haben, zutreffen. Ich meine, wir werden die Ver-
schiedenartigkeit der vorgetragenen Meinungen doch nicht einfach hin-
nehmen und uns zu der resigpierten Erklirung Debuck’s, dass es
eben verschiedenartize Formen der Chorea, enzephalitische, gliotische
und degenerative gibt, bekennen miissen, sondern diese anderen An-
schauungen nachpriifen konnen. Unsere Kritik den alteren Autoren
gegeniiber ist dabei eine nm so vorurteilslosere, als wir jetzt iiber bessere
methodologische Hilfsmittel verfiigen, die jene Autoren noch nicht be-
nutzen konnten, in ganz anderer Weise iiber die Natur der kieinen
Rundkerne, der ,lymphoiden Korper“ Bescheid wissen und in der Ent-
ziindungsfrage fiberhaupt anders orientiert sind.

Was zunicbst die Fiihrer der Gliosetheorie anbetrifff, so bildet
Margulis nichts weiter ab, was wir nicht auch auf unseren Bildern
sehen konnen, vielleicht abgesehen von der verstirkten Ependymwuche-
rung und subependymiren Kernvermehrung, die aber anch reparatorischen
Charakter haben kann. Die Ependymwucherung allein ist aber auch
ein inkonstanter Befund, den wir nicht im Sinne der Margulis’schen
Anschauungen verwerten konnen, wenn alle Hauptbefunde gegen diese
Anschauung sprechen. Auch bei Stier, der eine Art Kombination von
primérer Gliawucherung mit Auswanderung lymphoider Elemente in
perivaskulire und perizellulire Riume annimmt, liest man keine Befunde,
die unseren widersprechen und die in beweiskriftiger Weise die Annahme
einer Gliose stiltzen miissten.

Die Annahme primirer Gliawucherung bot noch eine gute Unterlage
fir das pathogenetische Verstindnis der choreatischen Zuckungen, so-
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lange man hier an einen Reizungsvorgang dachte. Wir werden die
Theorie um so eher entbehren koonen, je mehr die Enthemmungsent-
stehung der choreatischen Zuckungen anerkannt wird. Histologisch
haben wir jedenfalls keinen Anlass, das Vorkommen einer Gliose als
Ursache einer chronisch-pregressiven Chovea fiir erwiesen zu halten und
konnen so auch die Wahrscheinlichkeitsannahme Jendrassik’s von
einem teratologischen Bildungsfehler der Glia nicht unterstiitzen.

Dagegen stimmen wir ihm ohne weiteres bei, wenn er die Bezeich-
nung ,Entziindung® auch bei den Befunden der Autoren, die diesen
Ausdruck gebraucht haben, missbilligt, Man wird der Behauptung einer
,»Entziindungsalteration“ bei einer chronischen Heredodegeneration iiber-
haupt schon etwas skeptisch gegeniiberstehen miissen. Es ist nun keines-
wegs meine Absicht, das Entziindungsproblem zur Diskussion zu bringen,
es geniigh schon, zur Kritik der Entziindungsanhiinger darauf hinzuweisen,
dass in vielen Fillen der Befund wit dem wunsrigen, sicher nicht ent-
~ ziindlichen, koinzidiert und dass auch manche irrtéimlichen Deutungen
von Befunden mit unterlaufen sind. Wenn z. B. v. Niessl-Mayendorfi
von einem anfinglich ,entziindlichen“ Oedem und spiterer Schrumpfung
der Ganglienzellen spricht, so wird man sich doeh fragen diirfen, in-
wieweit nicht die unzweckmissige Formolfixation und Paraffineinbettung
seine Bilder beeinflusste; merkwiirdig ist auch seine Verkennung lipoiden
Zellpigments, das er als ausgelangten Blutfarbstoff betrachtet. Eine
Quellung der Ganglienzellen, wie wir sie ja vielfach bei der akuten
Veranderung finden, bildet jedenfalls nicht den einzigen Typ oder die
hauptsiichliche Form der unserer Krankheit eigentiimlichen Ganglienzell-
verinderung; nach den Bildern, die wir sehen, konnen wir ebenso gut
-annehmen, dass viele Zellen von vornherein eine ,chronische* Umwand-
lung erfahren. Es scheint iiberhaupt, dass frither dfters eine Verwechs-
lung lipoider oder anderer Abbaugranula in Gefisswinden oder peri-
vaskuliren Réumen mit himatogenen Exsudatresten, mit Residuen roter
Blutkérperchen, vorgekommen ist (Facklam? Solmersitz?). Ganz
genau lisst sich freilich der Befund der beschriebenen Pigmentkérner,
Fibrinausscheidungen usw. nicht mehr kritisieren; aber wir finden ja so
zahireiche, namentlich gelbliche und griinliche (auch von Solmersitz
besehriebene) Abbauprodukte in perivaskuliren Bezirken und Gefiss-
wandzellen, dass grosse Vorsicht in der Deutung als Exsudationsproduks
notwendig sein wird.

Leichter kdnnen wir in vielen Fillen die Identitit der Rundkerne
mit unseren Gliakernen feststellen. Die Abbildungen Greppin’s z. B,
der die ,epitheloiden Zellen* nach damaligen Lehren von den fixen
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Gewebszellen bindegewebiger Natur ableitet, als , Nicht-Entziindungs-
zellen® erkennt, trotzdem aber von einer nicht-eitrigen Enzephalitis
spricht, gleichen vielfach vollkommen den Bildern, die wir auf unseren
Priparaten sehen; es werden glivse Trabantkerne abgebildet. In dem
einen Fall Kronthal-Kalischer’s, die iibrigens in sehr bemerkenswerter
Weise auch schon auf ,,gewissermassen primire Degenerationen in Ganglien-
zellen und Nervenfasern“ hingewiesen hatten, in den Fillen von Katt-
winkel, Collins, Solmersitz zeigen sich weiterhin Befunde, die sich
woh] unschwer mit den unseren identifizieren lassen. Es scheint mir auch
kein Anlass, die perizelluliren ,Grains“ von Lannois und Paviot als
nicht-gliose Elemente zu deuten, anch wenn die Kérner kleiner, dunkler
und homogener als Gliakerne sein sollen, daranf hat auch Raecke
schon hingewiesen. Es ist auch zu auffallend, dass diese kleinen Kerne
gerade als perizellulire Gebilde auftreten und auf dem Nissl-Bilde mit
denselben hellen Hofen in den Nischen der ausgebuchteten Ganglien-
zellen liegen wie die Gliakerne. Eine andersartige Bewertung der
Kérper ist wohl mit Bestimmtheit auszuschliessenl). Schwieriger wird
die Entscheidung sein, wenn ,himorrhagische Entziindungsherde“ und
miliare Zellherde angegeben werden, wie von Oppenheim und Hoppe,
bei denen freilich die miliaren subkortikalen Herde auch auf gliose
Bildungen zuriickgefiibrt werden kinnten, wobei dann das hohe Alter
des einen Falles beriicksichtigt werden konnte. Im ersten Falle dieser
Autoren ldsst dann das Zusammentreffen mit einer Influenza (Benommen- .
heit!) die Kombination mit einer Influenzaenzephalose oder Enzephalitis
nicht ausschliessen. Die Notwendigkeit der Beachtung akzidenteller
akuter Erkrankungen lehrt uns die Beobachtung von Vaschide und
Vurpas, die akut entziindliche Erscheinungen auf eine terminale In-
fektion zuriickfilhren konnten. Ganz und gar belanglos erscheint mir
weiterhin die haufige Betonung einer Meningitis, insbesondere Lepto-
meningisis. Diese konnen wir auch an den eigenen Priparaten nach-
kontrollieren, aber was finden wir da weiter als eine Verdickung der
Pia und eine stellenweise ziemlich erhebliche Wucherung der binde-
gewebigen zelligen Elemente, nicht aber eine Exsudation. Wir kénnen
hier sehr wohl einfach eine reparatorische raumausfiillende Reaktion
der mesodermalen Hilllen des Nervensystems auf die Rindenatrophisie-
rung in Parallele zu den reparatorischen Vorgingen an der ektodermalen

1) Manche Befunde lassen sich nicht nachprifen, z. B. dort, wo Abbil-
lungen nicht erhaltlich waren oder nicht eine besondere Detailliertheit der
Jarstellung diesen Mangel ersetzt, z. B, bei Weidenhammer.
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Glia setzen. Meines Erachtens ist es unberechtigt, hier iiberhaupt von
einer Entziindung zu sprechen, doch ist bier nicht der Ort auf diese
Frage einzugeben, nur zu betonen, dass auch diese ,Meningitis* ein
sekundérer Vorgang ist.

Endlich. wiren noch die Gefissverinderungen zu besprechen, die
zur Stiitze der Entziindungslebre vielfach herangezogen wurden und
noch in jingerer Zeit Pierre Marie und I’Hermitte veranlasst zu
haben scheinen, die entziindliche Natur der Erkrankung zu behaupten?).

Hier wire nun darauf hinzuweisen, dass nicht nur in den eigenen,
sondern auch in anderen illen, die sonst mit den meinigen in volle
Parallele zu setzen sind, die Gefissverfinderungen ganz fehlen oder in
den Hintergrund treten konnen (Raecke, Debuck, Margulis, Collins,
Sehulz, Nissl, Kolpin, Solmersitz?); an eigenen Priparaten
habe ich mich insbesondere stets davon iberzeugen konnen, dass
nirgends die fast zur Obliteration fithrende Verengerung des Kapillar-
lumens, das noch Pfeiffer hervorhebt, festzustellen ist. Oder
an den sonst normalen Gefissen (Stier) werden nur die ,Lymph-
korperchen“ gefunden, die wir als Gliakerne kennen gelernt haben. Die
Kernmanschette um die Arteriolen in den zentralen Ganglien, die
Lannois und Paviot erwihnen, gehdrt auch hierher. Da viele Kranke
erst in hohem Alter zur Sektion kommen, ist die hiufige Koinzidenz
mit atheromatdsen Verinderungen, die bei jiingeren Personen, wie in
den eigenen Fallen, ganz feblen kann, nicht weiter erstaunlich und
auch ofters ganz richtiz bewertet worden [Kiesselbach?), Rusk,
d’Antona]. Andere Gefissverinderungen fehlen in diesen Fillen. Den
weiteren Angaben iber Gefissvermehrung im Nervensystem (Oppen-
heim-Hoppe u.a.) werden wir bei der heutigen Kenntnis von den
vielen Selbsttduschungen, denen man sich bei dieser Diagnose aussetzen
kann, besonders skeptisch gegeniiberstehen; die Dichtheit des Gefiiss-
netzes kann durch die Atrophie der Rinde vorgetiuscht sein. Wieder
andere Autoren betonen mehr die Verdiékung der Gefisswand, z. B.
Kalischer und Kronthal, Pfeiffer, Weidenhammer, letzterer auch
hyaline Entartung derselben, oder eine bindegewebige Wucherung der
Adventitia (Kattwinkel).

1) Leider war es mir nicht mdglich geworden, das Original der Arbei
zu erlangen; die Referate, die ich einsehen konnte, gaben nur eine ungenfigends
Beschreibung der Gefiissalterationen,

2) Kiesselbach meint, dass die Gefisserkrankung neben der Degene.
ration der nervisen Substanz einhergeht, es ist aber doch wohl nur ein akzi
denteller Befund.
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Wenn wir auch vielleicht nicht alle derartigen seltener vorkommenden
Falle einwandfrei zu bewerten vermogen, so werden wir doch unschwer
ofters die sekundire Natur solcher Verinderungen als gegeben erachten
diirfen; es hat wohl keine Bedenken anzunehmen, dass in einem stark
atrophisierenden Gebiet reparatorisch auch Bindegewebsneubildung an
den Gefisswinden einsetzen kann und aunsserdem die bindegewebigen
Adventitialzellen, die jahrelang durch die vermehrte Verarbeitung der
von den Gliazellen herangefiihrten Abbaubestandteile in Anspruch ge-
nommen werden, schliesslich auch mit einer leichten Vermehrung
reagieren, moglicherweise hat die adveuntitielle Bindegewebsvermehrung,
die _Facklam eingehend beschreibt, auch keine andere Bedeutung,
vielleicht auch die Adventitialhyperplasie, die Ranke genau schildert.
Die Gefissverinderung, die ich in ganz verddeten Bezirken auch selten
fand (ganz lange fadige Stibchenzellen) ist ebenfalls eine sekundire
Reaktion auf den Untergang des nervisen Gewebes. Und schliesslich
wird dann noch vereinzelt von kleinen Liicken und Hohlrdumen im
Striatum, von ausgefailenen Gefissen und kleinen Blutungen herriihrend
gesprochen (Kronthal-Kalischer, Kroemer). Miissen wir aber in
solchen Fillen — einmal abgesehen von der Moglichkeit einer akziden-
tellen Schidigung — unbedingt eine primire Gefiisschidigung an-
nebmen? Die Atrophie der nerviosen Substanz kann, wie ich ausfithrte,
aus Griinden, die wir nicht kennen, mitunter von einem mangelhaften
Ersatz durch das glitse Gewebe gefolgt sein, eine Verminderung der
Konsistenz des besonders schwer erkrankten Gewebes (das zu Ausfillen
bei den grossen Serienabschnitten fiihren kann, wie in meinem 1. Fall),
auch Gefisserweiterungen konnen vorkommen und leicht den Anlass zu
kleinen Blutungen geben, ohne dass eine primire Gefisserkrankung
angenommen zu werden brancht. In den meissen Fillen liegt jeden-
falls eine Gefissalteration, die mit Bestimmtheit als primére Erkrankung
gelten konnte, nicht vor; der Nachweis, ob etwa die Verinderungen
von Adventitialhyperplasie Ranke’s eine derartige Bedeutung besitzen
kénnen, wire erst noch an einem grosseren Material zu erbringen.

Nach den eben gemachten Darlegungen glaube ich mich zu dem
Schlusse berechtigt, dass es nicht, wie Debuck meint, verschiedenartige
histologische Formen der chronischen Chorea gibt, sondern dass es
eine bisher allein genauer prizisierte grosse Gruppe gibt, die auf die
gemeinsame Grundlage, die ich am eigenen Material fand, zuriickgefiibrt
werden kann. Feinere Differenzen essentiellen Charakters im histo-
pathologischen Grundprozess sind uns dabei natéirlich noch unbekannt.
Wenn wir aber eine Erkrankung finden, bei der wir eine ganz anders-
artige histopathologische Verfinderung, etwa einen echten Exsudations-
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prozess finden, dann missen wir dieselbe von der typischen chronischen
Chorea abtrennen?), '

Wir sind nun keineswegs berechtigt, in diesem typischen Befund einen
spezifischen histologischen Vorgang erblicken zn diirfen, der nur bei
der Chorea chron. vorkommt. Vergleichspunkte aus anderen Krank-
heitsgebieten ergeben sich uns zur Geniige, allerdings natiirlich nicht
die Vergleichspunkte mit der Paralyse, die frither 6fters gemacht wurden,
da wir alle Exsudationsprozesse vermissen, auch nur in beschrinktem
Masse, wie schon Ranke und Kiesselbach betonten, mit den Ver-
anderungen bei seniler Demenz. Eher stimmen wir mit Debuck
tiberein, der zuerst den Vergleich mit der ,,Dementia praecox® gezogen
hat?). Allerdings diirfen wir hier nicht an die histologischnn Unter-
suchungen bei den akuten Stadien denken, bei denen die Mannig-
faltigkeit der schweren Abbauvorginge unser Auge besonders fesselt.
Aber den Befund, den wir als das materielle Substrat der Verblodung
bei schweren Defektzustinden ansprechen wollen, entspricht in histologi-
scher Beziechung weitgehend dem Befunden bei der chronischen Chorea.
Wenn wir da etwa die Befunde zugrunde legen, die Goldstein,
Moriyasu usw. gemacht haben, oder die nach den Erfahrungen
Nissl’s, Alzheimer’s u. a. Kraepelin in seinem Lehrbuch genauer
besehreibt, so erkennen wir auch bei dieser Erkrankung die schweren
Zellsklerosen, die h#ufigen Lipoidentartungen der Ganglienzellen, den
auch extrazellular feststellbaren Neurofibrilienzerfall, diffuse Ausfille von
Ganglienzellen, dabei aber nicht dieselbe ,Verzerrung* der Rinden-
architektur wie bei Paralyse, und vor allem auch in der gleichen
Starke die starke Vermehrung der Trabantgliakerne an den Ganglien-
zellen und in der Umgebung der Gefisse; wir konnen in der Stirke
dieser Vermehrung oft gar keine Unterschiede gegeniiber der Chorea
chron. finden und meinen, dass dieser Befund bei letzterer Erkrankung
die Aufmerksamkeit in unndtigem Masse erregt hat. Auch die repara-
torischen Vorginge an der faserbildenden Glia sind wohl im wesentlichen
identisch. Es wird unserer Neigung zu lokalisatorischer Verwertung
der Befunde Anlass zu grosser Reserve geben, wenn wir sehen, dass
die Verinderungen bel ,Dementia praecox” auch recht diffus sein

1) Wir kénnen danach von der strengen Forderung Ranke’s, nur Fille
mit gleichartiger nachgewiesener Vererbung vorlaufig in einer Gruppe zu-
sammenfassen, absehen, da auch bei den ,Einzelfdllen, Erstfillen oder Fallen
mit verborgen gebliebener Hereditdt oder auch singuliren Variationen (?) der
histopathologische essentielle Prozess in den meisten Fillen der gleiche ist und
nur die Deutung des Prozesses bei fritheren Autoren eine irrtiimliche war.

2) Ranke bestitigt die Vergleichspunkte.
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konnen und nicht etwa nur auf die Rinde beschrinkt sind; so sah ich
z. B. bei einem Fall von ,Katatonie recht schwere Zellverinderungen
und ausgesprochene Trabantkernvermehrung auch im roten Kern. Wir
wollen damit nicht die véllige Identitit des histopathologischen Prozesses
zwischen ,Dementia praecox* und Chorea chron. behaupten, wir sind
namentlich iiber die verschiedenen Differenzen in den Abbauvorgingen
des Nervengewebes bei den einzelnen Krankheiten noch zu wenig
orientiert, aber weitgebende Aehnlichkeiten scheinen doch vorzuliegen.
Wir sehen weiterhin auch bei den diffusen Rindendegenerationen, die
bei Tumoren des Gehirns auftreten konnen, recht weitgehende Aehnlich-
keiten im Zellbilde, umsomebr, als auch die tiefen Zellschichten, die
in meinen Féllen auch bei der Chorea besonders stark zu erkranken
pflegten, stirker zur Degeneration kommen konnen. Von Interesse
mag es auch sein, dass Duerck bei vielen todlich verlanfenden Malaria-
fallen eine starke Trabantzellenvermehrung und Neuronophagie namentlich
in den tieferen Rindenschichten, die auf vorhergehende Schidigung der
Ganglienzellen und Protoplasmaverinderung derselben zuriickgefiihrt
werden musste, beobachten konnte.

So mogen sich noch manche Vergleiche mit andersartigen Krank-
heitsprozessen nachweisen lassen, urd wir werden jedenfalls nicht die
Berechtigung sehen, aus der histologischen Art des Krankheitsprozesses
einen Riickschluss auf die Symptomentwicklung zu ziehen. Es wird
uns von vornherein der Gedanke nahe liegen, die eigenartigen Symptome
der Erkrankung in Beziehung zu der Ausbreitung der krankhaften
Verinderungen 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. Der eigene Befund.

Zur Bestimmung der topischen Verbreitung der Alteration schien es von
vornherein notwendig, neben der Bewertung der aus kleinen Blicken ge-
wonnenen Zell- und Gliabilder auch grosse Serienschnitte mit Weigertfir-
bung heranzuziehen, namentlich zur Bewertung der etwaigen Degenerationen
an subkortikalen Gebilden, auf die in den letzten Jahren das Augenmerk
besonders gerichtet ist. Es ist merkwiirdig, wie wenig bisher von dieser
auf anderen Gebieten so oft angewandten Methode Gebrauch gemacht ist1).

1) Soweit ich sehe nur von Kronthal-Kalischer(1892) u.Raecke (1910).
— Anm. bei der Korrektur: Beziigl. der neuen Untersuchungen von C. und
0.Vogt s. Anm. auf S. 39.
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Bei der nach dem klinischen Befund anzunehmenden bilateralen
Symmetrie der anatomischen Verinderungen, wenigstens im Groben, hatte
es auch keine Bedenken, die eine Hemisphire ganz fiir Serienschnitte mit
Markscheiden- und Giesonfirbung zu beniitzen, wihrend die andere fiir
feinere Untersuchungen aufgearbeitet werden konnte. (Dies konnte in den
schon vor dem Kriege geschnittenen Fall 1 und 2 stattfinden, wiihrend mit
Riicksicht anf die Materialnot der Nachkriegszeit in Fall 3 nur das Gebiet
der grossen Ganglien und Haubengegend in Serienschnifte zerlegt werden
konnte.) An der Hand des Vergleichs von Zell- und Gliabildern mit den
Serienschnitten konnte ich folgendes an den eigenen Fillen feststellen:

1. In der Rinde sind regelmissig am stirksten Stirn- und Zentral-
windungen erkrankt, Parietallappen oft noch in gleichem Masse. In
basalen Stirnwindungen ist die Degeneration vielleicht etwas geringer
als an der Konvexitit. Eine generelle Verstirkung der Entartungen in
der vorderen Zentralwindung ldsst sich nicht feststellen. Allerdings
sind die , Degenerationen® in diesem Gebiet oft besonders schwer, aber
wir finden doch auch im Stirohirn viele Partien, wo die Verinderungen
einen #hnlich hohen Grad erreichen, die Verinderungen sind nie ganz
diffus, sondern auf fast allen Schnitten finden wir schwere degenerierte
Partien neben leichteren, ja dicht nebeneinander relativ gut erhaltene
Ganglienzellen neben ganz zerfallenen. Eine bestimmte Lokalisation in
der Stirke der Alteration innerhalb der einzelnen Windungen und
Lappen lisst sich nicht geben. Im Hinterhauptslappen und Schlifen-
lappen sind die Alterationen viel geringer.

Die gute Erhaltung der Betz’schen Riesenpyramidenzellen in der
vorderen Zentralwindung ist eine allen 3 Fillen gemeinsame Erschei-
nung. Im ibrigen sitzen die stérksten Degenerationen regelmissig in
der VI Schicht der ,polymorphen® Zellen und auch noch in der V.
Sie sind dann weiterhin in der Schicht der grossen Pyramidenzellen
noch deutlich, aber in der II. Schicht relativ geringer. Ich habe gegen-
iiber anderslautenden Angaben in der Literatur diesen Befund besonders
genau nachgepriift, aber iiberall die besonders starke Degeneration der
VI. Schicht bestatigh gefunden (vgl. Abb. 1n. ). Von den Markscheiden
haben allerdings, soweit das bei unseren bisherigen Methoden mdglich
ist nachzuweisen, am stirksten die Tangentialiasern gelitten.

2. Die Degenerationen im Corpus striatum?) sind stark und zwar
regelmissig stirker als in der Rinde, mitunter auffallend tief-

1) Zur Vermeidung von Missverstindnissen weise ich darauf hin, dass
ich nach Edinger, Brodmann, Villiger u. a, unter der Bezeichnung
Corpus striatom Schweifkern und Linsenkern zusammenfasse. Andere Autoren
wie v. Monakow identifizieren das Corpus striatum mit dem Schweifkern.
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gehend. Am stirksten betroffen ist der Nucl. caudatus namentlich
im Kopfteil, besonders in Fall 1 und 3 und dann auch die vorderen
Partien des Putamens, die sich im Fall 1 in einem halberweichten Zu-
stande befanden.

Namentlich die Atrophie des Nucl. caudatus ist auf den Serien-
schnitten eine sehr ausgesprochene und kann zu einer eigentiimlichen
Konfigurationsstorung des Kerns fithren, wie die verschiedemen Ab-
bildungen von Fall 1 zeigen. Schmale Zystenbildung in den kau-
daleren Partien zeigten sich in Fall 1 und 3. Die messbare Atrophie
des Caudatuskopfes ist eine viel weitgehendere als die Atrophie der
einzelnen Hirnwindungen; sie ist auch weit griosser als die Atrophie
des Caudatus in der Striatumerkrankung, die uns C. Vogt als ,état
marbré du corps strié* beschrieben hat. Im Fall 2, in welchem die
Atrophie des Caudatus weniger weit vorgeschritten war, feklt doch
auch ‘die buckelfésrmige Vorwélbung des Kopfes in den Ventrikel hinein,
aunsserdem liess sich im Zellbilde die starke Verminderung der Gan-
glienzellen zahlenmissig feststellen. Von einer gewjssen Bedeutung
mag es sein, dass (namentlich im Fall 8 deutlich) besonders die dor-
salen Teile des Caudatuskopfes atrophiert waren, weit besser erhalten
aber (auch auf Zellbildern) die ventralen dem Ventrikel anliegenden
Teile und Verbindungsbriicken mit den ventralen Linsenkernteilen, also
Gebiete, die vielleicht nichts mehr mit dem eigenilichen Striatum zu
tur haben, sondern dem zentralen Hihlengrau des Seitenventrikels an-
gehoren. Dass die starke Atrophie der vorderen Gebiete des Streifen-
korpers, insbesondere des Schweifkernkopfes nicht etwa auf eine Hypo-
plasie des Kerns zuriickzufiibren ist, ergibt sich ohne weiteres aus
den schweren degenerativen Zerstorungsprozessen an den Ganglien-
zellen, der enormen Wucherung der Trabantgliakerne und den sonstigen
Gliareaktionen, die wir leicht nachweisen konnen.

8. Im Thalamus opticus ist die Erkrankung weit weniger vor-
geschritten als in dem Corpus striatum, namentlich dessen vorderen
Partien, relativ am meisten noch in Fall 2. Zellverinderungen nicht
akaten Charakters (chronische Veriinderung, Lipoidentartung usw.)
lassen sich zwar auch hier an vielen Zellen erkennen, auch repara-
torische Erscheinungen der Faserglia, namentlich in Fall 2, aber diese
Veranderungen sind begrenzt und in keinem Falle ist es zu einer
messbaren Atrophie des Organs, die namentlich im Caudatus so deut-
lich ist, gekommen. Die Veranderungen im Corpus subthalamicum
sind deutlich schwerer, wenn auch nicht so hochgradig wie in den
vorderen Striatumpartien. Auffallend ist die Schwere der Zellverinde-
rungen im Luys’schen Koérper namentlich dann, wenn man auf dem-
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selben Schnitt die viel besser erhaltenen Zellgruppen im Corpus ma-
miilare und in der Substantia nigra betrachtet. Schwere Verinde-
raagen, wenn auch nicht so hochgradige, zeigt dann pur noch der rote
Kern. Briicke, Medulla oblong., Hohlengrau am Aquidukt und Klein-
hirn sind dann entweder frei von Verinderungen, oder es finden sich
zwar Zellalterationen, aber nur in begrenztem Masse (von der Syringo-
myelie im Fall 1 ist abzusehen). Ob chronische Ganglienzeildegenera-
tionen beschriinkten Grades etwa im dorsalen Vaguskern wie im Fall 1
eine besondere Bedeutung haben, wissen wir nichtl). Die ausgedehnte
Verbreitung der leichteren Degenerationserscheinungen auch in Ge-
bieten, die symptomatologisch bei der Chorea chron. gar keine Rolle
spielen, kann man gut auf grossen Giesonschnitten an der Vermehrung
von Trabantgliakernen selbst in symptomatologisch bei unserem Leiden
so bedeutungslosen Gebieten wie dem Corpus gen. lat. erkepnen; frei-
lich sind die schweren Entartungserscheinungen doch in gewisser
Beziehung elektiv.

4. Die Ausbeute an Befunden (sekunddrer) Faserbiindeldegenera-
tionen ist eine beschrinkte. Wir finden nirgends im Gehirn totale
Biindeldegenerationen, insbesondere auch nicht, worauf naturgemiss be-
sonders gefahndet wurde, an den Fasersystemen, die vom Striatum
peripherwérts ziehen. Sieht man genauer nach, so kann man
eventuell (Fall 2) auch dann keine sicheren Entartungen oder Atrophien
in den verschiedenen Biindeln der Ausa lenticularis, den strio-luysischen
Biindeln, dem Fasciculus lenticularis, finden2), in den anderen Fillen
sind aber doch leichtere Degenerationen deutlich, Aufhellungen oder
partieller Faserausfall in der Ansa lenticularis (ev. sogar in einer uns
noch unbekannten Bedeutung auch in der Apsa peduncularis), oder anf-
fallende Diinnheit des Fascic. lenticularis (die Faserentwicklung am
Luys’schen Kern konnte leider in dem einen Fall nicht an den Serien-
schnitten verfolgt werden). Distal vom Luys’schen Kern liessen sich
keine Faserdegenerationen dieses Systems mehr finden; die Strahlung
des roten Kerns war iiberall intakt. Die Diirftigkeit der Biindeldegene-
rationen wird nicht sehr iiberraschen, da doch breite Teile des Linsen-
kerns, der auch stark am Ursprung der Faserung beteiligt ist, ver-
mutlich nech viele funktionsfahige Zellen enthielten und aunch umgekehrt
viele Fasern ihren Weg aus dem Thalamus in das Striatum machen

1) Erkrankung des dorsalen Vaguskerns spielt nach F. H. Lewy bei der
Paralysis agit. oft eine Rolle.

2) Wir folgen hierbei derTerminologie Déjérine’s, wihrend v.Monakow
alle drei Fasergruppen der Radiationes strio-subthalamicae als Ansa lenticu-
laris zusammenfasst.
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(nach Déjérine Degeneration der Ansa und des Fascicul. lenticularis
pamentlich nach Lision der anteroventralen Thalamusregion méglich).
Totale Zerstorungen dieser Biindel sind nach Déjérine iiberhaupt extrem
selten. Nach diesem Autor werden bei Lisionen des Caudatuskopfes
und vorderer Partien des Putamens namentlich die Ansa lent. und der
Fascic. lent. (das Feld H2 von Forel), verschont, strio-luysische Fasern
mehr ergriffen (auch nach v. Monakow). Wir vermogen zu diesen
Fragen, die nur bei Herderkrankungen oder experimentellen Herden
weiter verfolgt werden konnen, 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 Riickschluss auf die geringe
Bedeutung der schweren Kernerkrankung (des Striatums und in ge-
ringerem Masse des Luys’schen Korpers) gezogen werden darf.

Ungewiss ist ups die Bedeutung der in Fall 1 und 8 gefundenen
Degenerationen einzelner kleiner Faserbiindel in den dorsomedialen, dem
Candatus anliegenden Partien des vorderen Schenkels der inneren Kapsel.
Sie verlieren sich weiter oral im Stirnhirnmark, doch ist darauf bei
der geringen Zahl der degenerierenden Fasern nicht viel zm geben,
zumal sich bei feineren Untersuchungen doch leichte Degenerationen im
Stirnhirumark feststellen lassen. Es ist am wahrscheinlichsten, dass es
sich um Fasern aus dem vorderen Thalamusstiel handelt. .

Dass die Bindearme nicht am Degenerationsprozess beteiligt- zu sein
brauchen, muss bei der besounderen Bedentung, die diesem Fasersystem
bei anderen Choreaformen zukommt, vielleicht noch besonders betont
werden. Bemerkenswert ist die Tatsache, dass auch im Riickenmark
leichte Faseralterationen vorkommen, entweder leichte diffuse Rarefika-
tionen, wie in Fall 2, oder auch stiirkere Rarefikationserscheinungen in
den Randschichten des Vorderseitenstranges bis zur Degeneration .der
Kleinhirnseitenstringe (Iall 1),

B. Die lokalisatorischen Ergebnisse der bisherigen Forschung.

Wir werden hier die anatomischen Befunde gleich in Verbindung
mit pathogenetischen Fragestellungen, d. h. in der Moglichkeit ihrer Be-
dentung fiir die Entstehung der bei der Chorea chronica feststellbaren
Hauptsymptome, betrachten kinnen. Dabei wird es erlaubt sein, ver-
einzelte Zufallsbefunde, wie die Erkrankung der Interspinalganglien im
Falle Rusk’s, aus der aligemeinen Betrachtung auszuschalten. Fiir eine
symptomatologisch bedeutungsvolle Erkrankung der peripheren Nerven
und Muskeln, die ich selbst auch in einem Falle untersuchen konnte,
liegt auch kein Anhaltspunkt vor.
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Dass das Rickenmark an dem Krankheitsprozess nicht wesentlich
teilzunehmen braucht, das zeigt uns eine grosse Anzahl von neueren
Arbeiten (z. B. Raecke, Schulz, Kiesselbach, Margulis, Stier,
Solmersitz, im wesentlichen auch Pfeiffer). Dennoch finden wir
auch nach Abzug der akzidentellen Verinderungen akuter Alterationen
und akzidentellen Anlageanomalien (Syringomyelie, Kleinheit des
Rickenmarks: Ranke, Oppenheim-Hoppe, Kronthal-Kalischer)
auch bei einzelnen Autoren Befunde, die zwar nicht allein, auch wohl
nicht in der Hauptsache das choreatische Phinomen bedingen werden,
aber doch in einem Zusammenhang mit der Erkrankung stehen kénnen,
und Lisionen darstellen, die in der Entstehung des Pbinomens unter-
stiitzend wirken konnen. Kronthal-Kalischer und Pfeiffer sprechen
von leichten Lisionen der Clarke'schen Saulen; degenerative Erschei-
nungen in den Kleinhirnseitenstriingen, allerdings nicht auf diese be-
schriinkt, sah ich selbst namentlich im 1. Fall, es sind also mitunter
die Babnen mit betroffen, die periphere Impulse dem Kieinhirn zuleiten,
und wir haben uns daran zu erinnern, dass choreatische Erscheinungen
im Beginn der Friedreich’schen Krankheit nicht selten sein sollen
(cf. Lewandowsky). Starke Verinderungen im Riickenmark beschrieb
Alzheimer. Man denkt hier gewiss an Beziehungen zwischen diesen
Lasionen afferenter Kleinhirnbabnen zu den spiter zu besprechenden
Erscheinungen von Chorea bei Herderkrankung efferenter Kleinhirn-
bahnen im Bindearm. Dennoch werden wir nach der Mehrzahl der
vorliegenden Befunde das Hauptgewicht auf die Verinderungen im Ge-
hirn legen miissen.

Bei einer schweren langdauernden diffusen Erkrankung des Zentral-
nervensystems, die mit merkwiirdig vielen akzidentellen Anlageanomalien
und weiteren, genetisch z. T. weniger bekannten Aufbrauchserkrankungen
kombiniert sein kanp, werden wir uns nicht wundern, wenn gelegentlich
sehr vieifache Degenerationen vermerkt werden, z. B. von Kronthal-
Kalischer im Hohlengrau, im Hirnschenkel, im Faszialiskern, Nuecl. -
fun. ter., Hypoglossuskern, der aufsteigenden Trigeminuswurzel; aber
zum Wesen der Erkrankung gehéren alle solche Veriinderungen offen-
bar nicht.

Unschwierig wird es sein, die materielle Grundlage fiir die psyehi-
schen Verinderungen im Gehirn zu bestimmen, da sechwere patho-
logische Verinderungen in der Hirnrinde von keinem Autor vermisst
werden. Die Verstirkung des Krankheitsprozesses in den frontalen
Partien des Hirnmantels als hiufigster Befund entspricht dem friiher
erwihnten makroskopischen Befund (s. auch Jacobsohn), nur Stier
findet die ,kleinzellige Infiltration* am schwichsten im Stirnhirn. - Weit-
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gehende Schliisse aus der frontalen Pridilektion lassen sich wie bei
anderen Demenzprozessen aus diesem Befund noch niecht ziehen, um so
weniger als die psychischen Alterationen bei der Chorea chronica noch
viel zu ungenau analysiert sind. Wir diirfen nur unserem Erstaunen
dariiber Ausdruck geben, mit welcher Hiiufigkeit bei den verschiedensten
diffusen Erkrankungen gerade die phylogenetisch jiingsten Rindenpartien
im Krankheitsprozess privalieren. Hinsichtlich der Bevorzugung einzelner
Schichten behauptet Stier auch unter Zitierung verschiedener anderer
Autoren, dass die kleinen und mittleren Pyramidenzellen am stirksten
erkrankt sind, auch in Raecke’s Fall war eine relative Bevorzugung
der kleinen und grossen Pyramidenzellen in einzelnen Gebieten nach-
weisbar. Aber dieser Befund ist durchaus nicht regelméssig. Abge-
sehen von den eigenen drei Fillen, in denen die Verstirkung der
schweren Degenerationen in den tiefsten Rindenschichten eine Husserst
markante war, hebt schon Kiesselbach stirkere Erkrankung der
Kornerschicht und polygonalen Zellen der tiefen Schichten hervor.
Menzies und Rusk finden die Erkrankung ebenfalls in den tiefsten
Schichten am stiarksten, Oppenheim und Hoppe erwibnen dagegen
wieder einen Schwund der dicht unter der Molekularschicht liegenden
#ussersten kleinen Pyramidenzellen. Die Schichtenerkrankung ist also
in den verschiedenen Fillen eine sehr differente; abgesehen von den
theoretischen Unklarheiten unseres Wissens um die Bedetfung der
einzelnen Rindenschichten fiir die psychischen Funktionen haben wir
aus dem faktischen anatomischen Befund bei unserer Krankheit keinerlei
Berechtigung, irgendeinen Zusammenhang zwischen einer bestimmten
Schichtenerkrankung mit dem psychischen Status zu konstruieren.

Der einzige Befund, der fast iibereinstimmend konstatiert wird und
gut ‘mit eigenen Befunden iibereinstimmt, ist die relative Integritit der
grossen Betz'schen Zellen. Dieses Ergebnis hat vielfach bei den Betrach-
tungen iiber das Zustandekommen des choreatischen Phinomens Beriick-
sichtigung gefunden. Wir wenden uns jetzt diesen Anschauungen zu.

Die Theorien iiber die Pathogenese des choreatischen Phinomens
bei der chronischen progressiven Chorea lassen sich in der Hauptsache
jetzt in zwei Gruppen ordnen: Die eine, welche das Augenmerk vor
allem auf die Erkrankung der Rinde, im speziellen der vorderen Zentral-
windung, richtet, und die andere neuere, welche die Erkrankung des
Jorpus striatum in den Vordergrund stellt. Daneben hat dann
. Niessl-Mayendorff die besonders schwere Erkrankung des roten’
{erns und des Nucl. dentatus betont. Wenn aber auch die Theorie
s. unten) auf die Bedeutung von Storungen der dentato-rubralen Bahn

ei Chorea hinweist und die Bindearmechorea bei Herderkrankungen
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 63. Hefi 1. 7
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uns seit Bonhoeffer's Untersuchungen gut bekannt ist, so zeigt doch
die praktische Erfahrung, dass bei der diffusen Hirnerkrankung der
chron. progr. Chorea diese Hirnareale im allgemeinen nicht besonders
stark befallen sind. So war der Dentatus in den eigenen Filien tadellos
erhalten, die Degenerationen im roten Kern waren missige, auch in
Kiesselbach’s Fall entsprach die Atrophie dieser Gebiete nur der allge-
meinen Atrophie des Zentralnervensystems. Schulz bemerkt ausdriicklich,
dass im Nuecl. ruber die Zellen intakt waren, Kronthal und Kalischer
weisen auf anormales Verhalten in einem roten Kern hin. In vielen
anderen Fillen ist vielleicht auf Dentatus und roten Kern nichi hin-
reichend geachtet worden, aber man gewinnt nach den bisherigen
Literaturangaben nicht den Eindruck, dass schwere Veriinderungen der
genannten Gebilde oder ihrer Faserung h#ufig bei der Chorea chronica
vorkommen. Auch die Kleinhirnrinde wird 6fters ausdriicklich als
normal bezeichnet.

Reichlichere Erfahrungen hesitzen wir jetzt schon iiber das Be-
tallensein des Corpus striatum, und zwar der besonders schweren
Erkrankung dieses Gebietes mit stiirkeren Verinderungen, als die Rinde
sie zeigt.

Es darf hier darauf hingewiesen werden, dass schon im Jahre 1869
Broadbent?!) als die hiunfigste Ursache der Chorea minor kapillire
Embolien des Corpus striatum (und des Thalamus) angesehen und
Jackson diese Erkrankung ebenfalls fiir eine Ernsihrungsstérung des
Corpus striatum gehalten batte.

Wohl die erste Notiz, die anf dies Gebiet bei Chorea chronica hin-
weist, finden wir bei Golgi, der in seinem Fall wesentliche Verinde-
rungen der Corpora striata, geringere Konsistenz, glinzende Ritung,
gallertartiges Aussehen, dieselben Ganglienzellverinderungen wie in der
Rinde, ausserdem an der Aussenseite der Corpora striata wnd im Centrum
semiovale grau degenerierte Stellen beschreibt. Dann hat Kroemer
in einem Falle chronischer Chorea mit lappisch-kindischem Wesen, der
anatomisch freilich vielfache Abweichungen von den gewéhnlichen Formen
der degenerativen Chorea zeigt, grossere Herde im mittleren Teil des
Corpus striatum, im vorderen Linsenkernglied und in der inneren Kapsel
gefunden. Oppenheim und Hoppe, die freilich mehr Gewicht au
die Rindenerkrankung legen, sahen in dem einen ihrer Fille in der
Basalganglien massenhaft Corpora amylacea, Sklerosierung des Gewebel
und einen wohl akzidentellen kleinen Tumor im Linsenkern. Krontha
und Kalischer fanden verschiedenartige Stérungen im Linsenkern; iibe

1) Zit. nach Kroemer.
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Veranderungen am Caudatuskop! kann man sich aus der Arbeit nicht
geniigend orientieren. Aus der Beschreibung von Solmersitz kann
man dann unschwer entnehmen, dass die stiirksten Verdnderungen in
seinem Fall ,Huntington’scher Chorea® im Nuecleus candatus und
lentiformis waren. Mit grosserem Nachdruck hat dann aber besonders
Jelgersma (1908) die starke Atrophie des Caudatus, dessen Volumen
sich bis auf !/ verringert hatte, betont. Hieran schliessen sich dann
die wichtigsten neueren Befunde, die Kiesselbach in ihrer Arbeit z T.
schon erwéhnt, die 3 Fille Alzheimer’s, der Fall Kleist-Kiessel-
bach, die 2 Falle Pieiffer’s (hier allerdings auch Thalamus mitbe-
troffen), ferner jetzt schon 4 Fille von P. Marie und 1 Fall von
d’Antona, der auch sehr schwere Verinderungen im Corpus striatum
konstatierte.

Es kommen endlich die 8 eigenen Fille hinzu, von denen nament-
lich 2 die besondere Verstirkung des Erkrankungsprozesses im Schweif-
kern und vorderen Abschnitten des Putamens sebr deutlich zeigen. In
anderen Fillen wie bei Lannois und Paviot scheinen weniger charak-
teristische Verhéltnisse vorzuliegen.

Aus den bisherigen Mitteilungen darf man zusammenfassend wohl
ohne weiteres entnehmen, dass namentlich Nucl. caudatus und Putamen
erkranken, von leizteren die vorderen Pariien vielleicht besonders stark.
Es darf nach allen Befunden und den eigenen wohl auch geschlossen
werden, wie hier gleich angefiigt sei, dass der Thalamus opticus in allen
seinen Kernen zwar auch an der Erkrankung teilnehmen kann, aber
nicht die hiinfige elektive Verstirkung der Degenerationen wie Putamen
und Caudatus zeigt, und dass die Degenerationen im Thalamus sehr
gering sein konnen, wenn auch das Striatumi schwer ergriffen ist (wie
in meinem 1. Fall). Dagegen schliessen sich die Befunde iiber Ver-
stirkung der Erkrankung in den Zellen des mit dem Striatum in
Funktionszusammenhang stehenden Corpus subthalamicum &hnlichen Be-
funden an, die Alzheimer und v. Niessl-Mayendorff erhoben haben.

Aber trotz dieser vielfachen bemerkenswerten Hinweise auf die
hervorragende Anteilnahme der Aussenglieder des Striatums, namentlich
seiner oralen Partien, an der choreatischen Erkrankung miissen wir bei
vorsichtiger Bewertung der bisherigen Untersuchungsergebnisse doeh noch
zugestehen, dass der Beweis fiir die generelle Bedeutung dieses Be-
fundes als einer conditio sine qua non bei der chronischen Chorea noch
nicht zu erbringen ist. Es ist ohne weiteres zusugeben, dass viele
liltere Autoren, deren Blick hauptsichlich auf die Rinde gerichtet war,
n der der Ursprung fitr den Reizeffekt der choreatischen Zuckung ge-
sucht wurde, den basalen Ganglien nicht die geniigende Aufmerksamkeit

7*
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schenkien, entweder die Untersuchung dieser Gebilde iiberhaupt unter-
liessen, oder sie in Bausch und Bogen behandelten, wobei die Unter-
suchung des Caudatus z. B. sehr wohl unterlassen geblieben sein kann,
oder auch vielleicht pathologischen Befunden infolge der auf den Hirn-
mantel zugewandten Aufmerksamkeit nicht die gebiihrende Aufmerksam-
keit schenkten. Aber wir werden wenigstens davon Notiz nehmen
miissen, dass auch nach dem Bekanntwerden der hinfigen Striatum-
evkrankung ein erfahrener Autor wie Rankel) ausdriicklich bezeugt,
dass in 6 griindlich untersuchten Fillen die Corpora striata nie in ganz
besonders hohem Grade verindert waren, wenn sie auch an den das
iibrige Grosshirn alterierenden Prozessen sich immer als mehr oder
weniger beteiligt erwiesen. Und weiter: Auch wenn durch den Nach-
weis der starken Striatumerkrankung die Beflirworter der rein kortikalen
(Genese des choreatischen Phinomens stark Abbruch erlitten haben,
werden wir uns doch noch fragen miissen, ob nicht doch irgendwelche
Bezichungen zwischen der hiufig auch starken (wenn auch gegen die
Frontalrinde nicht oft verstirkten) Erkrankung der ,motorischen Rinde
und der Chorea bestehen.

Wenn wir nun trotzdem die hiiufig verbliiffende Stérke der Erkran-
kung des Schweifkerns und vielleicht auch von Teilen des Putamens in
den Vordergrund steilen und aus diesem Befunde eine Exkldrung der
Pathogenese des choreatischen Phéinomens versuchen wollen, kommen
wir alsbald mit verschiedenen andersartigen positiven und negativen
klinisch-pathologischen Ergebnissen bei Striatumerkrankungen und auch
experimentellen Versuchen in Konflikt, deren Losung ein kurzes Ein-
gehen auf die bisherigen Kenntnisse unserer Striatumpathologie erheischt.

C. Besprechung der Einwinde gegen die ,Striatumtheorie
der Chorea nach den bisherigen physiologischen und patholo-
gischen Kenntnissen des Streifenkdrpers.

Die noch mnicht sehr weit zuriickliegenden Zeiten, in denen die
Funktionen des Striatums noch so unbekannt waren, dass ein Forscher
wie Edinger?) diese Unkenntnis als ein besonderes Zeichen der Riick-

I)>Ranke’s ironisierende Bemerkang, die Beziehungen der Chorea zum
Striatum bedeuteten etwa das gleiche, als wenn man aus der hiufigen Ammons-
bornsklerose bei Epilepsie den Versuch macht, die ,Epilepsie* in das Ammons-
horn zu lokalisieren, trifft freilich den Nagel nicht auf den Kopf, da fiir die
Bezichungen der Chorea zum Streifenkdrper ganz andere theoretische Grund-
lagen faseranatomischen und klinisch-pathologischen Charakters Verstindnis-
moglichkeiten geben.

2) Edinger, Nervise Zentralorgane. 1911, 8. Aufl,
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stindigkeit unserer Beobachtungsfihigkeit betonen konnte, diirfen durch
die genaue Analysierung des lentikuliren Syndroms Wilsen’s als be-
endet gelten. Auch der neuere Versuch Lloyd’s, das ganze michtige
Corpus striatum als ein rudimentires Organ ohne jede Funktion anzu-
sehen und das lentikulire Syndrom allein aul Nachbarschaftswirkung
durch Beteiligung der inneren Kapsel zuriickzufiihren, diirfte kaum viel
Anhinger finden, nachdem in vielen mithsamen Arbeiten die Differen-
zierung zwischen den pyramidalen und den extrapyramidalen lentikulidren
Symptomen in gliicklicher Weise durchgefithrt ist (s. vor allem
v. Striimpell in der Definition seines amyostatischen Syndroms). Es
ist hier natiirlich nicht der Platz, die schon 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 fiir die Bewertung der
Striatumaffektion bei chronischer Chorea von Bedeutung sind. Wilson
hat bei seinen Fillen, die sich symptomatologisch vor allem durch
Tremor, Rigiditat (Hypertonie) ohne spastische Erscheinungen und
Dysphagie-Dysarthrie als Folge der Hypertonie auszeichnen?) eine Ent-
artung des ganzen Linsenkerns oder wenigstens des Putamens nachge-
wiesen, wihrend der Caudatus geringere Verdnderungen aufwies; er hat
darauf hingewiesen, dass die Storungen durch den Ausiall ,inhibierender®
Einfliisse, 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 #hnlichen Syndromen auch von anderen Autoren, z. B.
Stocker, Rhein, Mills u. a. mitgeteilt. Der der Chorea gegeniiber
andersartigen Symptomatologie des lentikuldren Syndroms entspricht
auch ein verschiedener pathologischer Befund; denn bei der chronischen
Chorea finden wir eine Atrophie vorwiegend des Caudatus, die Atrophie
des Putamens ist demgegeniiber nicht so hochgradig, dass nicht moch
weite Teile desselben funktionstiichtig und die absteigenden Bahnen in
grossem Masse erhalten geblieben wéren; bei der Wilson’schen Krankheit
nnd verwandten Syndromen konnen grosse Partien des Putamens ganz
degeneriert sein, die absteigenden Bahnen des Kerns sind oft weit-
gehender entartet, es sind jedenfalls meist pathologische Differenzen
zwischen den beiden Erkrankungen vorhanden, die uns das Verstéindnis
fir spatere pathogenetische Betrachtungen nicht zu erschweren brauchen;

1) Die Bedeutung und Pathogenese der begleitenden psychischen Alte-
rationen und unwillkiirlichen Ausdrucksbewegungen erscheint noch weniger’
geklirt.
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schwieriger deutbar ist nur ein Fall Mingazzini’s, der Hypertonie,
Zittern und Parese bei einer Herdkrankheit, die gerade einen grossen
Teil des rechten Schweifkernes und das vordere Fiinftel des rechten
Linsenkerns zerstért und’ die Ansa lenticularis und den Luys’schen
Korper zur Degeneration gebracht hatte, beobachtete (cf. meine Bemerkung
weiter unten). Ebenso brauchen Befunde von Entartungserscheinungen
in der Linsenkernschlinge und dazu gehirigen Kernen bei der Paralysis
agitans, die in so enger symptomatischer Beziehung zum lentikuléiren
Syndrom steht (cf. Jelgersma, F. H. Lewy) auf unsere Anschauungen
keinen Einfluss zu gewinnen.

Bedenklicher ist, dass auch die oralen Partien des Striatums, ins-
besondere auch der Caudatus, bereits durch Funktionen, deren Stérungen
sich keineswegs in Chorea zu #ussern brauchen, okkupiert zu sein
scheinen. Hier erwihne ich zunichst den ,état marbré du corps
stri¢“, dem, C. Vogt (in klinischen Féllen von Oppenheim und
C. S. Freund) beschrieben hat, dessen klinische Symptome in Athétose
double, Spasmen (Rigor?), Mitbewegungen, rhythmischen Oszillationen,
Zwangslachen und -Weinen, ohne Liahmung, ohne sensible Stirung
und ohne Intelligenzstérung gipfeln?). Die Verfasserin, die sich auch noch
auf 2 Fille Barré’s stlitzt und einen Symptomkomplex beschreibt, den
man vielleicht als eine Mischung von Athétose double mit lentikuldiren
Symptomen der Wilson'schen Form bezeichnen kann?2), betont aus-
driicklich die Intaktheit der Rinde, findet aber im Corpus striatum nicht
immer die gleichen Partien in gleicher Starke ergriffen. Es kann
jedenfalls auch bei dem Vogt’schen Syndrom der yordere (bzw. antero-
dorsale) Teil des Putamens und der Caudatus besonders stark von der
Erkrankung ergriffen sein, auch wenn echte choreatische Bewegungen
offenbar fehlen. An der Verschiedenheit der choreatischen von der
athetotischen Bewegungsstérung wird aber, wie wir mit Lewandowsky
betonen miissen, trotz gelegentlicher Kombination dieser Storungen fest-
gehalten werden miissen. Ich kann auch dem von Mingazzini er-
withnten Ausspruch der Kliniker, die bei Beschreibung der Huntington’schen
Chorea in der Wahl zwischen dem Ausdruck Chorea und Athetose
zogern, nicht ganz Folge leisten. In den Fillen chronisch-progréssiver
Chorea, die ich selbst in der letzten Zeit genauer beobachtete, handelte

1) Nach den epikritischen Bemerkungen C. S. Freund’s in seinem Fall
wird man fibrigens eine Beteiligung der Pyramidenbahn doch wohl annehmen
miissen (Babinski ). i

2) Uebrigens hat auch v. Strimpell auf die Kombination von Athetose
mit andersartigen amyostatischen Symptomen hingewiesen.
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es sich jedenfalls um exquisit choreatisch rasche Zuckungen in charakte-
ristischer Mannigfaltigkeit, athetoseartige Bewegungen konnten ginzlich
fehlen (vgl. die klinischen Ausfithrungen von Fall 2).

Wir sehen also bei den Vogt'schen Kranken eine Mischung von
Linsenkernsymptomen, die uns von der Wilson’schen Krankheit bekannt
sind, mit athetotischen Erscheinungen, die evt. besonders stark in den
von der Rigiditst stark ergriffenen Muskelpartien prominieren kénnen,
und kénnten uns die verschiedene Verteilung von Hypertonien, Tremor
und Athetose noch durch verschiedene, wenn auch noch nicht sicher
bekannte Lokalisationen innerhalb des Striatums verdeutlichenl). Die
Chorea in einem Atem mit der Athetose zu nennen, beide Symptome
bei pathologisch wenigstens shnlichen Krankheitsprozessen in
dasselbe Gebiet zu ,lokalisieren“, fillt schon darum schwer, weil bei
allen choreatischen Erkrankungen der Muskeltonus keine Steigerung,
oft dagegen eine ausgesprochene Herabsetzung erfihrt. (Bei der chro-
nischen progressiven Chorea ist die Hypotonie allerdings nicht immer vor-
handen, s. Fall 8; auch nenerdings sah ich bei einem Fall mit heredi-
tirer Huntington keine Hypotonie, Hypertonie freilich noch weniger.)

Unbeguemer aber noch als die hier sich ertffnenden Unklarheiten
sind die vielfachen Hinweise auf die Bedeutung, die das Striatum als
ein Zentralorgan sympathischer Funktionen haben soll; inshesondere
wird ihm eine fithrende Stelle in der Vasomotilitdt und Thermo-
regulation und der Blaseninnervation zugewiesen, grade der
Schweifkern spielt bei den diesbeziiglichen Erérterungen auch eine be-
deatende Rolle. Diese Bedeutung des Striatums als einer Zeutralstation
fir den Sympathikus passt zwar sehr schon zu den neueren Ansichten
Frank’s, der alle tonischen Muskelfunktionen auf sympathische Inner-
vationen zuriickfiihrt und so auch in der tonusregulierenden Funktion
des Linsenkerns die Wirkungen eines Zentralapparates des Sympathikus
bzw. Parasympathikus erblickt, aber sie vermag uns keineswegs die Be-
ziehungen des Striatums zum choreatischen Phiinomen niher zu riicken.
Dass dasselbe begrenzte graue Kerngebiet des Caudatus und bestimmter
(oraler) Putamenabschniite aber die gleiche Bedeutung fiir Thermo-
regulation, Blaseninnervation und Hemmung motorischer Entladungen
der quergestreiften Muskulatur haben soll, wird uns nicht sehr ein-
leuchten wollen.

1) C. Vogt’s Angabe, dass gerade in den vorderen Teilen des Caudatus
und Putamens die Regulations- und Hemmungsapparate fiir Sprache, Schlucken
und Kauen liegen, stiitzt sich bisher erst auf wenige Fille.
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Es wird uns da erwiinscht sein, zu erfahren, dass die Anschauungew
iiber die vaso- und thermoregulative Bedeutung des Striatums, die sich
auf die experimentellen Untersuchungen von Aronsohn und Sachs und
einer Rethe anderer Forscher stiitzte, nach neneren Experimentalunter-
suchungen eine gewisse Erschiitierung erlitten haben; das wichtigste
,Zentrum® fiir diese Funktionen, insbesondere die Thermoregulation, ist
offenbar die Gegend des Tuber cinereum. Ich mbchte da nur auf die
vielfachen Untersuchungen von [senschmid und Schuitzler hinweisen,
die zu diesem Resultat kommen, und dann weiter anfiihren, dass die
reichen Erfahrungen einer ganzen Generation von Forschern iiber Tempe-
ratursteigerungen nach Reizung des Corpus striatum dabei ihren Wert
zwar nicht einbiissen, aber im Vergleich zum Tuber cinereum ist die
Bedeutung aller anderen Teile des Zentralnervensystems, speziell des
Vorderhirns, fiir die Warmeregulation gering und untergeordnet, denn
ein Tier ohne Striatum und ohne Grosshirnhemiphire kann seine Korper-
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 Effeki auf die
Temperatur zu erblicken. Klinische Erfahrungen am Menschen berech-
figen uns erst recht niehf, dem Striatum ein besonders hobes Gewicht
in der Warmeregulation zu unterschieberi; von besonderer Beweiskraft
ist die reifer Erfahrung entspringende Bemerkung Fedor Krause's,
dass Hyperthermie nach allen moglichen Gehirnverletzungen auitritt und
dass es falsch ist, allein im Corpus striatum ein Wirmegentrum anzu-
nehmen. Wir werden danach der Anschauung Raum geben diirfen, dass
das Striatum vermutlich nicht viel mehr Bedeutung fiir die Thermo-
regulation hat als andere Hirngebiete, die auch ausserdem noch genug
andere Funktionen zu erfilllen haben. Die Anschanungen iiber den
weiteren Verlauf der Wirmeregulationsbahnen, die subzentralen Gebiete
im Hypothalamus, die ebenfalls fiir diesen Mechanismus von Wichtigkeit
sein sollen, haben fiir unsere Fragen keine Bedeutung; es ist jedenfalls
in keiner Weise erwiesen, dass gerade die Kerne (Nuecl. Luys!), die ihre
Faserung aus dem Striatum erhalten, fiir die Warmeregulation von Be-
deutung sind.

Die Argumente fiir die Anteilnahme von Schweifkern und Linsen-
kern an der Blasen- und Mastdarminnervation sind noch keineswegs
einwandireie; unsere Kenninisse in dieser Frage sind offenbar viel
weniger klare als unsere Erfahrungen iiber die kortikale Vertretung der
Blasenregulation, iiber die wir durch die Kriegserfahrungen grossere
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Klarheit gewonnen haben. Die Anschauungen, dass ,im Corpus striatum
ein Zentrum fiir die auf bewusste Empfindungen erfolgenden automati-
schen Blasenbewegungen® sich befinde, griinden sich vor allem auf die
bekannte Arbeit von Czyhlarz und Marburg, der die eben zitierte
Theorie entstammt. Abgesehen davon, dass die theoretischen Aus-
filhrungen des Verfassers vielleieht darum etwas angreifbar erscheinen,
weil die supponierbare, in subkortikalen Reflexzentren erfolgende Sphinkter-
tonisierang bei Blasenfiillung wohl nicht auf bewusste Empfindungen,
sondern mehr auf unbewusste sensible Reize zuriickzufithren sein wird,
kann man in lokalisatorischer Beziehung doch nicht vergessen, dass alle
4 mitgeteilten Fille sich auf Tumoren beziehen und die Bedeutung der
Nachbarschaftswirkung nicht einfach zu deuten ist. Auch die neueren
Fille von Brouwer und van der Scheer und Stuuerman lassen
keine befriedigende Deutung zu; im ersteren Falle bestand ein sehr
grosser Tumor, der ausser der Infiltration der Schweifkerne auch zur
Ausfiillung der Ventrikel gefiibrt, das zentrale Hohlengrau an den Seiten-
ventrikeln infiltriert -hatte und bis zur Wand des III. Ventrikels ge-
wuchert war; im zweiten Fall ldsst wieder die Klinik im Stich, da der
inkontinente Kranke nicht nur bemommen, sondern auch stumpf war.
Ich will pun keineswegs leugnen, dass man fiir Lokalisationsfragen auch
Tumortille vorsichtig mitverwerten kann, aber das vorliegende Material
bringt doch sicher noch nicht gentigend bindende Beweise fiir die Ver-
legung von Blaseninnervationszentren ins Corpus striatum, zumal bei
den Striatumerkrankungen, die wir kenuen, der Vogt’schen Krankheit
und der Wilson’schen Krankheit, Stérungen seitens der Blase nicht
zum Krankheitsbild gehoren. Erst recht verfritht erscheint die Differen-
zierung dieser Storungen innerhalb des Striatums, wie die Aeusserung
Brouwer’s, dass im Nucleus caudatus die Zentren fiir die Beeinflussung
der glatten, im Nucl. lentiformis fiir die Beeinflussung der hheren quer-
gestreiften Muskulatur liegen; Blasenstorungen sind danach auf Erkran-
kung des Caudatus zuriickzufithren. Gewiss ist vielleicht etwas Richtiges
an der Ansicht Brouwer’s, aber unsere Erfahrungen sind vorldufig zur
Entscheidung noch viel zu gering, und ebenso konnte man in Analogie
zu den doch wohl sicheren sympathikusregulierenden Funkfionen des
Hohlengraus am Boden des Il Ventrikels der Ansicht Raum geben, dass
die dem Striatum bzw. dem Caudatus benachbarten ventromedial davon
liegenden, aber morphologisch trennbaren Partien des Hohlengraus am
Seitenventrikel, die direkt mit dem Hohlengrau des III. Ventrikels zu-
sammenhéngen, den Anteil an der Blaseninnervation haben. Hierzu sei
noch bemerkt, dass diese Hohlengraupartien bei der Chorea chroniea,
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auch bei bedeutender Atrophie des Caudatus ganz intakt bleiben konnen
(siehe die Abbildungen meiner Fille); Inkontinenzerscheinungen haben
aber bei meinen Fillen gefehlt?!).

Die den Nothnagel’schen Experimentaluntersuchungen entsprechen-
den Befunde Rezek’s von unwillkiirlichem Vorwirtslaufen bei einem
Fall von Striatumtumor, Befunde, die mit der choreatischen Bewegungs-
storung eher in einen gewissen Zusammenhang gebracht werden kinnten,
brauche ich hier nicht weiter zu diskutieren, da die Beobachtung zu
isoliert dasteht.

Dagegen erheischf ein negativer Befund, nimlich die offenbar auf-
fallende Seltenheit von choreatischen Bewegungen bei Herderkran-
kungen im Striatumgebiet unsere Aufmerksamkeit. Dieses negative
Merkmal kommt anscheinend ganz besonders den Herden im Caudatus
zu. Eher scheinen einmal choreiforme Stérungen bei Herden im Putamen
aufzutreten (Anton; Hebold beschreibt ,choreiformes [?] Zittern), ob-
wohl auch bei Linsenkernherden eher Athetose oder Tremor beobachtet
werden. Bei Caudatusherden finde ich nur einen positiven Befund bei
Lépine [zit. nach Berger?)]. (Stuuerman-Scheer beschreiben mehr
langsame Spontanbewegungen, die mehr an Athetose als an Chorea
erinnern). In der allergrossten Mehrzahl von Striatumaffektionen ist
das choreatische Phinomen offenbar nicht vorhanden, obwohl gerade
die Chorea ein Symptom ist, das mnicht gut tibersehen werden kann,
sondern sich der Beobachtung formlich avufdringt. Auch v. Monakow
misst der Chorea als Symptom von Striatumerkrankung keine Wichtig-
keit bei. Ebenso charakteristisch ist es, dass in den bekannten Sammel-
werken iiber Hirntumoren entweder gar nichts iiber Chorea bei Striatum-
tumoren erwihnt ist (wie bei Duret) oder die Seltenheit dieses Symptoms
betont wird (z. B. Bruns, auch Oppenheim #ussert sich dhnlich). Ich
selbst habe in dem Material der hiesigen Klinik 9 Fille von Tumoren
gefunden, in denen Schweifkern oder Linsenkern oder beide Kerne
grosstenteils oder vollig ergriffen waren. Choreatische Erscheinungen
hatten in keinem dieser Fille bestanden, auch wenn keine Lihmung die

1) Anm. beider Korrektur: Die Haafigkeit von ,sympathischen oder
parasympathischen vegetativen Stérungen (Schweisssekretion usw.) bei der
amyostatischen Form der epidemischen Enzephalitis war bei Abfassung der
Arbeit unbekannt; die Erscheinungen lassen sich wohl auch erkldren, ohne die
gostorten Funktioten direkt in das Corpus striatum lokalisieren zu miissen.

2) Anm. bei der Korrektur: Ernoeut sei darauf hingewiesen, dass die
Arbeiten von C. und O. Vogt bei Verfassung dieser Arbeit noch nicht benutzt
wurden.
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Manifestation der Chorea unmdglich gemacht hiitte. Diese Seltenheit der
Chorea bei Striatumaffektionen kann wohl weder allein durch Verschieden-
heiten des pathologischen Krankheitsprozessos gegentiber dem Atrophi-
sierungsprozess bei Chorea chronica, noch auch durch individuell
verschiedenartig starke Vikariierungsmoglichkeiten der Hirnfunktionen
bei Hemichorea, etwa durch vikariierende Funktionshilfen der nicht be-
troffenen Hemisphare erklart werden, wenn auch die Kreuzung der an
der Choreagenese beteiligten Bahnen vielleicht keine vollige ist. Denn
picht nur bei Bindearm-, sondern auch bei entsprechend gelagerten
Thalamusherden finden wir die Hemichorea viel hiufiger als bei Striatum-
herden, und das choreatische Phéinomen 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
miisste, annehmen diirfen und zu begriinden suchen, und ebenso werden
wir vielleicht durch die Art oder den Umfang des pathologischen Krank-
heitsprozesses bedingte Abweichungen erwarten konnen, wenn hiufig als
Herdsymptom beobachtete Phinomene nicht immer, sondern nur in einer
grosseren Gruppe von Fillen mit der entsprechenden Herdaffektion auf-
treten, wie etwa der Tremor und die Hypertonie bei Linsenkernaffektionen,
aber das fast konstante Fehlen von choreatischen Phinomenen bei Herd-
erkrankungen des Striatums, insbesondere des Caudatus und der oralen
Partien des Putamens, wird uns doch ernsthaft die Frage vorlegen miissen,
in welchem Masse diese Gebiete etwas mit der Genese des choreatischen
Phénomens zu tun haben,

Wir rekapitulieren kurz: Bei der chronischen Chorea finden
wir tatsdchlich eine sehr auffallende Verstdrkung des De-
generationsprozesses im Caudatus und in geringerem Masse
des Putamens, namentlich vielleicht seiner oralen Partien,
daneben aber immer eine diffuse Rindendegeneration, die in
den motorischen Zonen stark ist. Bei reinen doppelseitigen
Degenerationsprozessen der bei chronischer Chorea besonders
ergriffenen Partien der Vorderhirnganglien treten die
typischen choreatischen Erscheinungen nicht in den Vorder-
grund, diters aber athetotische Phinomene. Bei Herderkran-
kungen dieser Gebiete pflegen Pseudospontanbewegungen
von dem eben geschilderten Charakter, namentlich aber
choreiforme Zuckungen, zu fehlen. Wie lassen sich diese Befunde
mit den herrschenden Anschauunéen iiber die Pathogenese des chorea-
tischen Phéinomens vereinbaren?
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D. Bemerkungen zur Pathogenese des choreatischen Phanomens
bei der Chorea chronica.

Dem Thema der Arbeit entsprechend werde ich mich hier in der
Hauptsache auf die Pathogenese des choreatischen Phéinomens bei der
chronischen progressiven Chorea beschrinken miissen, wenn auch einige
allgemeinere Bemerkungen nicht zu umgehen sind. Dagegen wird eine
umfangreiche Kritik aller bisherigen theoretischen Anschauungen da-
durch vermieden werden kinnen, dass von vornherein die Unwahr-
scheinlichkeit aller eine Reizung irgend eines Systems als Ursache der
Chorea annehmenden Theorien betont wird, wenigstens soweit die
Chorea chronica progressiva in Betracht kommt. Auszuschalten aus
unseren Erwigungen ist also sowohl die Kahler-Pick’sche Annabme
der Pyramidenreizung als auch die Monakow’sche Ansicht in der
Form, wie sie vorgetragen wird, als einer kompensatorischen Reiz-
erscheinung, bei welcher die zentripetale Komponente im Sinne einer
unrichtigen zentralen Verteilung der von der Korperoberfliche dem
Kortex zugefiihrten Reize eine hervorragende Rolle spielt. Ebenso sind
alle die Theorien auszuschalten, die den krankhaften Reizzustand in
Ganglienzellen der Rinde legen (Margulies, Stier). Bonhdéffer ldsst
den Anteil von Ausfalls- und Relzvorgingen in den Bindearmbahmnen
noch unentschieden. Mit der Annahme einer Reizerscheinung lisst sich
vor allem der pathologische Befund schwer vereinbaren, der uns nur
einen ganz langsam verlaufenden, degenerativen Prozess an den er-
krankten Himpartien ergibt. Wie soll man da einen dauernden irri-
tativen Einfluss bei Kranken, die jahrelang fast ununterbrochen an nur
wihrend des Schlafes paunsierenden choreatischen Zuckungen leiden,
annehmen konnen. Dass infolge des Ausfalles bestimmter hemmender
Funktionen eine Uebererregharkeit, eine gesteigerte Aktivierung der
Zentren, die fiir die Ausfihrung des choreatischen Phinomens in Be-
tracht kommen, resultieren kann, ist zuzugeben, ebenso dass diese Ueber-
erregharkeit -wihvend der allgemeinen Hypofunkiion der zentralnerviisen
Vorginge im Schlaf und in der Benommenheit nachlisst; aber es ist
darum doch wunrichtig, eine solehe Akiivierungssteigerung bestimmter
Hirnabschnitte durch Enthemmung (Délibération — C. Vogt) als einen
Reizvorgang zn bezeichnen. Freilich mochte ich ausdriicklich betonen,
dass ich eine solche Ausschliessung von Reizvorgingen irgend welcher
Art zuniichst nur fiir das choreatische Phinomen bei der degenerativen
progressiven chronischen Chorea mit Bestimmtheit betonen mochte. Bei
anderen Erkrankungen, die ich hier nicht eingehend besprechen kann,
mbgen gewiss auch andere Mechanismen titig sein, die uns von vorn-
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herein zu der Vermutung dringen werden, dass die pathogenetischen
Faktoren beim choreatischen Phinomen sehr mannigfache sein konnen.
Hierauf weisen schon klinische Symptomdifferenzen hin; so finden wir bei
der degenerativen Chorea nicht diese schwere Steigerung der Zuckungen,
dieses ,motorische Austoben“, das wir bei der entziindlichen, ,irrita-
tiven“ Alteration, der Chorea minor, ofter sehen und das mitunter zu
akuter todlicher Erschépfung fiihrt; und ebenso pflegt der degenerativen
Chorea, wenigstens den mir bekannten Fillen, auch nicht die Kom-
bination mit andersartigen Spontanbewegungen, wie mit Athetose, oder
der Uebergang der einen in die andere Bewegungsform, der Chorea in
die Athetose oder in grobschligiges Wackelzittern (Bonhoffer), das
uns in der Herdchorea ofters begegnet, zu eignen. Anscheinend ist
auch die Hypotonie bei der degenerativen Chorea keineswegs so hiufig.
Man sieht hier Differenzen, die die Vermutung zulassen werden, dass
bei andersartigen choreatischen Erkrankungen neben den Enthemmungs-
auch Irritationswirkungen méoglich sind.

Wenn wir nun so das choreatische Phénomen als ein Enthemmungs-,
ein Ausfallssymptom anerkennen miissen, so stehen uns zu seiner Er-
klarung bereits einige Theorien zur Verfiigung, die zwar im ganzen ge-
nommen keine restlos befriedigende Anschauung bringen, aber doch so
viel bemerkenswerte und durch anatomisch-pathologische Tatsachen ge-
stiitzte Einzelheiten bringen, dass die weitere Forschung offenbar auf
jhnen weiter aufzubauen gendtigt ist. Die Ankniipfung dieser Theorien
an die Anton’schen Erwiigungen, dass Lasionen im Linsenkernstreifen-
hiigel eine Zunahme von automatischen Bewegungen durch Wegfall
von Hemmungsleistungen zu veranlassen scheinen und Bonhéffer’s
Lehre von der Alteration des dentato-rubralen Apparates ist dabei un-
verkennbar.

v. Niessl-Mayendorff legt das Hauptgewicht auf zentrifugale
Storungen, auf die Unterbrechung von Bahnen aus der Hirnrinde, deren
genauerer Verlanf uns allerdings noch unbekannt ist. Ausgehend von der
Héufigkeit von Hypotonie und tonischen und klonischen Mithewegungen
bei Chorea betont dieser Autor die innere Wesensverwandtschaft tonischer
und klonischer Innervationsstorungen vom Charakter des Tremors, der
Chorea, der Athetose und die hieraus sich ergebende Zwanglosigkeit
der Erklirung, dass Zerstorung derselben Hirnortlichkeit bald dieses,
bald jenes Symptom hervorruft. Indem nun die Beeinflussung des
Muskeltonus ausser vom Zentrum her auch aul dem Wege des spino-
zerebellaren Reflexbogens via Dentatus—Bindearm—roter Kern in ein-
wandireier Weise geschildert wird, geht der Verfasser doch auf die Mog-
lichkeit der Choreagenese in diesem spino-zerebellaren Bogen, wenig-
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stens im dentato-rubralen Teil nicht weiter ein. v. Niessl spricht
nur von der fiir Chorea so wichtigen kortiko-zerebellaren Beeinflussung
des Bindearmsystems in Rinde, rotem Kern und Nucleus dentatus, die
alle bei der Chorea chronica schwer veriindert sein kénnen; die Binde-
armbahn enthilt aber (vgl. Edinger) nur oder doch wenigstens haupt-
sichlich efferente Kleinhirnbahnen; die kortiko-zerebellaren Bahnen
gehen via Briickenarme. Die Ueberlegungen des Autors, die sich nicht
nur auf den eigenen Fall chronischer Chorea, sondern auch auf die
Herdchorea, auf die Haufigkeit dieses Sympfoms bei Lisionen der Pyra-
midenbahn und benachbarten Gebiete und die wahrscheinliche Nachbar-
schaft von Pyramidenbahn und kortiko-zerebellarer Bahn beziehen, gipfeln
besonders darin, dass die choreatischen Zuckungen bei einem Kapsel-
herd nach allmihlicher Bahnung der korrespondierenden Fasersysteme
der anderen Hemisphire aus einer Schwiiche der tonischen Inmervation
und einem abnormen Missverhiiltnis der Innervationsintensitit in den
einzelnen Muskelgruppen hervorgehe. Die Schwiche ldsst nur eine ab-
norm kurze Daver der tonischen Kontraktion in den Muskeln zu. Durch
das Riickschnellen der Muskelfasern kommt die Zuckung zustande. Bei
bilateraler Chorea konnen andere Bedingungen hinzutreten; so konne
die akute Gelenkentziindung mit ihrer Beeinflussung der benachbarten
Muskulatur in gewissen Fillen die postulierten Innervationsanomalien
durch Versinderung der Kontraktilitit der- Muskelsubstanz herbeifiihren,
oder es seien Embolien der Arteriolen in der Regio hypothalamica ver-
antwortlich zu machen oder eine Rarefikation der Ganglienzellen und
Fasern, welche in das korfiko-rubrale System eingeschaltet seien,
konnte eine Schwiche des Innervationstonus in ungleich verteilter
Abstufung fiir eine jede Muskelgruppe des Bewegungsapparates hervor-
rufen. ‘

Die Ausfihrungen v. Niessl’s bieten gewiss eine Fiille von An-
griffispunkten, obwoh! auch vieles Bemerkenswerte in ihnen enthalten
ist, wie die eingehende Vergleichung der choreatischen Zuckung mit
den Willkiirbewegungen und die Verneinung der Moglichkeit einer
reinen Lokalisation des Phinomens. Sicher wird man dem Gedanken
etwas fremd und verwundert gegeniiber stehen, dass die Mannigfaltigkeit
und Kompliziertheit der choreatischen Phinomene auf eine Schwiche
tonischer Kontraktionen und dadurch bedingtes Zurfickschnellen der
Muskelfasern zuriickzufithren sein konnte. Auch derFrage einer eventuellen
pathogenetisch bedeutsamen Verédnderung der Muskulatur selbst wird man
schon darum skeptisch gegeniiberstehen, weil auch bei der infektitsen
Chorea minor die Chorea doch gewthnlich als Nachkrankheéit auitritt,
wenn die gelenkrheumatischen Erscheinungen abgebeilt sind. Es sind
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doch nur sehr seltene Fille, in denen man neben der Chorea oder gar
fir lingere Zeit wihrend der choreatischen Erkrankung eine ausge-
sprochene polyarthritische Affektion findet. Aber vor allem erscheint
mir eine Verallgemeinernng der v. Niessl’'schen Ausfithrungen fiir das
choreatische Phinomen bei der Chorea chronica progressiva darum schon
unzulissig, weil 1. die Anomalie des Tonus offenbar gar nicht selten
fehlt und die Riickbeziehung derChorea auf eine Schwiche des Innervations-
tonus dadurch noch viel schwerer denkbar wiirde als bei Choreaformen,
bei denen mit dem choreatischen Phinomen starke Hypotonie verbunden
ist, und 2. darum, weil die dentato-rubralen Veriinderungen gerade hei
der Chorea chron. eben nicht so hiufig sind, der v. Niessl’sche Fall
eine Sonderstellung einnimmt, wihrend in der Mehrheit der Fille neben
der Rindendegeneration die Degeneration in den oralen Partien des
Striatums in den Vordergrund tritt.

Eine zentrifugale Stérung und zwar eine Lision extrapyramidaler-
Bahnen nimmt auch v. Economo an, indem er zur koordinierten Be-
wegung und zur Einhaltung der Ruhestellung ein reguliertes Kraftver-
hilinis, ein gewisses Gleichgewicht zwischen den verschiedenen kortiko-
fugalen und den aus dem Zwischen- und Mittelhirn entspringenden
Bahnen fiir erforderlich hilt. Dieses Gleichgewicht komme durch anato-
mische Verbindung der aus dem Zwischen- und Mittelhirn entspringenden
Bahnen untereinander und mit dem Kortex zustande. Wenn eine Lision
diese Verbindung zerstort, wird fiir das eine oder andere hohere oder
niedrigere motorische Zentrum das Kraftverhiltnis derart. verschoben,
dass es ausgeschaltet aus der Kette der koordinierten' Bewegungsimpulse
ein gleichsam autonomes Leben fiir sich fithrt und so die choreatischen
Bewegungen erzeugt. Die Bewegungsimpulse konnen 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. Kleist tadelt an dieser Auffassung
erstens eine gewisse Verschwommenheit, zweitens den Widerspruch, der
darin liegt, dass Pyramidenlisionen keine Chorea bedingen, dann die
Nichtberiicksichtigung der Chorea bei Lision der efferenten Kleinhirn-
bahnen und auch ganz mit Recht die Unwahrscheinlichkeit, dass so
niedere Organe wie der rote Kern imstande sein sollen, das komplizierte
choreatische Symptom zu erzeugen. Dagegen erscheint mir die in den
Ausfiihrungen zum Ausdruck kommende Tendenz von Wichtigkeit, dass
ein geordneter zweckmissiger Ablauf der Bewegungen nur méglich ist, .
wenn alle die verschiedenen Mechanismen, die im Ablauf der Motilitit
in Aktion treten, stets in geregelt exakter und prompter Weise ineinander
greifen und dass eine Losung dieser Mechanismen an verschiedenen
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Stellen zu unwillkiirlichen motorischen Entladungen, die normaler Weise
unterdriickt werden konnen, fiihren muss.

Wir finden eine solche Riickbeziehung auf die verschiedenen nervisen
Zentren, deren harmonisches Funktionieren erst die normale Bewegung
garantiert, schon bei Vaschide und Vurpas. Eine Storung dieses
harmonischen Zusammenarbeitens fithrt, wie diese Autoren ausfiihren,
zu einer Arrhythmie, die sich in mehr oder weniger ausgedehnte atak-
tische Bewegungen umsetzt. Wir werden keinen Anlass haben, den
weiteren Erwigungen dieser Autoren, die nicht auf die Differenzen der
einzelnen. fiir Chorea moglicherweise in Betracht kommenden moto-
rischen Apparate eingehen, die sehr verschiedenarfige Bewegungs-
storungen en bloc behandeln und die chronische Chorea nur fiir das
1. Stadium, das ,Exzitationsstadium®, einer Affekiion halten, deren
Weiterentwicklung konsequent zur Liahmung fiihrt, Folge zu leisten,
Die an sich gewiss bemerkenswerte Tatsache, dass die Lihmungen 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 Phinomen produziert hatten,
durch das Plus an Zerstorung in ginzliche Funktionslosigkeit gebracht,
nun statt der Chorea eine Lihmung produzierten. Massgebend kann in
dem Fall der. Verfasser der allgemeine Hirnzustand, die Tatsache sein,
dass von vornherein mit der Enzephatitis Benommenheit einsetzte; in
diesem Zustande der allgemeinen zentralnervisen Hypofunktion pflegt
aber das choreatische Phiinomen gewohnheiisgemiss sich zu vermindern
oder zu verschwinden.

Schilder hat dann ebenfalls auf Stérungen im Zusammenarbeiten
der Hirnteile hingewiesen und besonders fiir die bei Chorea héufigen
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 Schilder auch gelegentlich von Reizung spricht,
so meint er doch nur die Ueberregbarkeit infolge subkortikaler Ent-
bemmung. Die Verschiedenartigkeit der choreatischen Zuckungen wird
an Myogrammen von ihm nachgewiesen.

Schliesslich hat dann Kleist in einer inhaltsreichen, vielfach mit
Schilder’s Anschaunungen kongruierenden Arbeit zur Frage der sub-
kortikalen Bewegungsphiénomene Stellung genommen and unter prinzipieller
Gleichstellung choreatischer und athetotischer Phanomene diese Phinomene
als inkoordinierte, in ihre Bausteine zerfallene und zugleich gesteigerte
Mit- und Ausdrucksbewegungen definiert, die dann auftrefen kdnnen,
wenn eine vom Kleinhirn ausgehende via Nucl. dentatus, Bindearm,
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roter Kern, Thalamusstriatumfaserung abfliessende Hemmungswirkung
ausfallt. Kleist halt also das Corpus striatum fiir den eigentlichen
Ort der Automatismen; er stiitzt sich dabei auf die bisherigen Befunde
von Ausfillen der Ausdrucks- und Mithewegungen bei Erkrankungen
des Linsen- und Schweifkerns, erwihnt weiterhin den wichtigen (per-
sonlieh mitgeteilten) Befund Pfeifer’s der nach Thalamuslidsion auf-
findbaren Degenerationen von Faserbiindeln, die aus dem Thalamus zum
Caudatus und Globus pallidus ziehen, und betont dann auch weiterhin
die Haufigkeit von lebhaften Mit- und Ausdruckshewegungen bei choreati-
schen und athetotischen Bewegungen (s. auch Anton und v. Striimpell).
Das wichtigste Ergebnis der Kleist’schen Darlegungen erscheint mir
die Wahrscheinlichkeitsmachung eines Reflexbogens, der vom Nuecleus
dentatus des Kleinhirns ausgehend iiber roten Kern, Thalamus zum
Corpus striatum geht und dann durch die Linsenkernfaserung absteigend
im roten Kern oder auch noch in anderen Kerngebieten der Hauben-
Briickengegend wieder Anschluss an die motorischen Apparate gewinnt
und die hieraus sich ergebende Mbglichkeit, dass hemmende Einfliisse
vom Kleinhirn aus auch auf das Striatum Einfluss gewinnen kénnen.
Die Seltenheit von Chorea bei Kleinhirnerkrankungen bildet, wie, zuzu-
geben ist, den geringsten Einwand gegen die Kleist’sche Lehre; gerade
fiir das choreatische Phénomen werden wir iiberhaupt keine Oertlichkeit
im Gehirn finden, deren Lision das Symptom mit Bestimmtheit hervor-
rufen miisste. Die vielfachen Nebenumstinde, die die giinstige
,Konstellation“ zu seiner Auslosung bedingen, sind uns noch sehr dunkel
und im Einzelfall verschieden, zudem ist fiir die Bindearmbahn eine
nur partielle Krenzung, eine gewisse bilaterale Innervation des roten
Kerns jeder- Seite aus beiden Kleinhirnhemisphiiren wahrscheinlich; die
Probe, wie oft nach beiderseitiger Zerstérung der Bindearmbahn Chorea
dauernd fehlt, ist nicht gemacht; grosse Kleinhirnlisionen, die eine
totale Zerstérung der supponierbaren Bahnen verursachen miissten, sind
nicht so hiufig, angeborene Aplasien kommen wegen der ganz anderen
Aufbanméglichkeiten der motorischen Mechanismen nicht so in Betracht;
ausserdem ist die Herdchorea tatsichlich noch am haufigsten bei Binde-
arm- und Thalamusldsionen 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, enistehen, betrachtet. Die einfache Zen-
tralisierung der Ausdrucks- und Mitbewegungen ins Corpus striatum ist
eine noch zu wenig beweiskriiftig gestiitzste Hypothese; die wesentliche

Mitheteiligung kortikaler Erregungen kann auch danh nicht ausgeschaltet
Archiv f. Psychiatrie. Bd. 63. Heft 1. S
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werden, wenn subkoriikale Reflexe in der Entstehung der Ausdrucks-
und Mithewegungen, die bei Thalamusherden ebenfalls hiufig gestort
erscheinen, eine grosse Bedeutung haben. Die Mitbewegungen bei
Pyramidenldsionen, die auf mangelbafter Dissoziierbarkeit der Einzel-
bewegungen beruben, fallen bei dieser Deutung iiberhaupt aus. Auch
die schon beleuchtete, nicht wegzuleugnende Tatsache, dass bei reinen
Striatumaffektionen, auch doppelseitigen, das choreatische Phénomen zu
den seltenen Ausnahmen gehort, passt nicht zu der Lehre; generell sind
die Striatumsyndrome andere, Hypertonie mit Tremor oder bei Erkran-
kungen der oralen Striatumparfien eventuell die doppelseitige Athetose;
mit der geringeren Bewertung der Einwinde gegen den zerebellarén
Ursprung der ,Hemmungsbahnen“ lisst sich dieser Einwand nicht ver-
gleichen, da die Chorea bei den Lisionen der Bindearmbahn, oder der
rubrofugalen Thalamusbahnen doch viel regelmassiger aunftritt. Ausser-
dem aber werden wir uns noch die Frage beantworten miissen, ob wir
iiberhiaupt die choreatischen Bewegungen als reine Ausdrucks- und Mit-
bewegungen bewerten und subkortikale Mechanismen in ihrer Entstehung
als massgebend betrachten konnen.

Tch beschrinke mich hier in meiner Betrachtung auf das chorea-
tische Phiinomen, wie es sich in den mir bekannten Fallen der chronisch-
progressiven Chorea présentiert. Eine vorurteilsiose Betrachtung der
Spontanbewegungen weist, wie ich glaube, mit Bestimmtheit auf die
Richtigkeit der Ausfithrungen v. Niessl-Mayendorff’s hin, der die
Aehnlichkeit der choreatischen Bewegungen mit Willkiirbewegungen be-
tont. Was uns hier in die Augen fillt, sind nicht ganz inkoordinierte
Zuckungen, sondern kompliziertere Bewegungen, die uns wie die Karikatur
einer gewollten Ausdrucks- oder auch Handlungsbewegung erscheinen.
Diese Bewegungen sind von den Willkiirbewegungen des Gesunden wohl
einerseits durch ihre Unwillkiirlichkeit, andererseits auch durch das
Hyperbolische in der Extension und Schnelligkeit der Bewegung, ausser-
dem auch durch ihre Fliichtigkeit unterschieden, es fehlt vollkommen
die stetige Aneinanderreihung der zur Zweckhandlung erforderlichen
Einzelbewegungen; aber auch in diesen Bruchstiicken bleibt doch eine
Art System von Ilnnervationskomplexen ithrig, das die Bewegung der
Willkiithewegung in mancher Beziehung anihnelt. Der Vergleich mit
Ausdrucksbewegungen mag wohl fiir viele dieser Bewegungen, z. B. die
Grimassen, zutreffen, aber bei anderen Bewegungen, den plotzlichen
Tanzschritten, dem ruckweisen Aufbidumen des Kopfes, als ob irgend
etwas abgeschiittelt werden sollte, dem schnellen, unwillkiirlichen Ab-
wischen des Mundes mit dem Handriicken und vielen anderen chorea-
tischen Bewegungen imponiert die Aehnlichkeit mit unvollendeten oder
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rudimentér gebliebenen Handlungsbewegungen; es sind die gleichen Be-
wegungen, die der Gesunde ausfithrt, wenn er eine gewollte Handlung
ausfiihrt, nur dass sie beim Choreatiker zwecklos, unwillkiirlich, unvoll-
kommen und grotesk verstirkt sind. Gegeniiber den einfachen Aunfoma-
tismen sei auf die starke Dissoziationsfihigkeit der Bewegungen im
Einzelgelenk hingewiesen; im selben Gelenk kann in unberechenbarer
Weise bald diese, bald jene Bewegung auftreten. Wichtig ist anch die
bunte Mannigfaltigkeit und, wie es scheinf, regellose Variabilitit der
synchronen Bewegungskombinationen (siehe die klinische Beschreibung
des Falles 2). Dem Aufbsiumen des Kopfes geht bald ein Stirnrunzeln,
bald Aufblasen der Backen oder Mundspitzen oder noch eine andere
Bewegung parallel, die Kombinationen sind ganz verschieden; oder wir
sehen bei einem anderen Kranken, wie bald beide Schultern symmetrisch
gehoben werden, bald die Schulterzuckungen mit Unterarmbewegung,
einer Handbewegung und Knie-Hiiftbewegung oder auch einer Lach-
grimasse zusammenfillt, dazwischen 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 Mithewe-
.gungen bei Pyramidenlésion zu tun haben. Wir kéunen da sehen, wie
etwa beim Gehen der Kopf bald 'nach hinten geworfen wird, dann
plétzlich ein Einknicken des Rumpfes und dann ein heftiges Zucken
der Schulter auftritt. Niemals entspricht derselben Willkiirbewegung
dieselbe oder eine shnliche Mitbewegung, vielmehr kénnen auch hier
die verschiedensten Muskelgebiete in anscheinend regelloser Weise an
der Bewegung teilnehmen. Aber eine zu demonstrative Betonung dieser
Mithewegungen, die ja sehr hiiufig sind, scheint nicht vomndten. Wir
sehen in ihnen in karikierter Steigerung #hnliche Mit- und Ausdrucks-
bewegungen wie die, welche auch beim Gesunden die Handlungen ausser-
halb der fiir die Zweckbewegung notwendigen Muskelgebiete begleiten,
erblicken aber darin nur eine abnorm leichte Ansprechbarkeit, ein hem-
mungsloses Wirken derselben motorischen Apparate, welche auch die
choreatischen Spontanbewegungen produzieren.

Und diese motorischen Apparate kénnen bei der ge-
schilderten Kompliziertheit der Bewegungen, ihrer mannig-
fachen variablen Kombinationsfihigkeit und Dissoziations-
fahigkeit doch nur in der Rinde gesucht werden. Oder mit
anderen Worten: Es ist ganz unwahrscheinlich, dass diese Spontan-
bewegungen ihren Ursprung in einem subkortikalen Apparat automatischer
Bewegungen haben, und viel wahrscheinlicher, dass sie von Erregungen

8*
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stammen, die ither die kortikalen motorischen Foci gehen bzw. dass die
Erregungen von Focis der motorischen Region abfliessen. Diese An-
nahme, die sich also vorwiegend auf die Phéinomenologie der choreati-
schen Bewegungen stiitzt, aber ausserdem durch die Engigkeit der Be-
ziehungen zwischen Stirke der choreatischen Bewegungen und Intensitat
der tibrigen kortikalen Vorginge unterstiitzt werden kann, gilt zunichst
nur fir die choreatischen Erscheinungen, wie wir sie bei der Chorea
chronica wund wohl auch. in vielen Fillen der Chorea minor sehen; auf
die mnach v. Monakow oft viel roheren choreatischen Erscheinungen
bei posthemiplegischer Chorea, auf die ja bei der erwiesenermassen
grossen Verschiedenartigkeit der choreatischen Phinomene (Schilder)
andere Mechanismen zutreffer konnten, sell hier nicht eingegangen
werden. Immerhin ist bemerkenswert, dass v. Monakow selbst fiir die
doch viel einfacheren athetotischen Erscheinungen eine Beteiligung der
Pyramidenbahnen im Ablauf der Bewegungen fiir unbedingt notwendig halt.

Statt also, wie Kleist es tut, die choreafischen Bewegungen mit
den in ihre Bausteine zerfallenen und gesteigerten Ausdrucks- und Mit-
bewegungen zu vergleichen, kionnte man den Vergleich ebenso gut oder
besser auch auf die Willkiirhandlungshewegungen ausdehnen. Ob die
Erregungen, die zu dem choreatischen Phinomen fiihiren, nur der moto-
rischen Rinde enfstammen, oder ob und in welchem Masse auch peri-
fokale Felder beteiligt sind, das ist eine Frage, die wit nicht zu ent-
scheiden vermogen. Eine weitgehende Erregung diffuser Rindenareale
wird darum nicht angenommen zu werden brauchen, weil wir im chorea-
tischen Phinomen doch nur die Bausteine der Willkirhandlungsbewe-
gungen sehen, die Ekphorierung ,gliedkinetischer* Engramme, Einzel-
bewegungen, die nicht zu einer geschlossenen Handlung ausgebaut werden.
Solche Bewegungen, wie die mehvrfach anfeinander folgenden Tanzschritte
oder das unwilikiirliche Abwischen des Mundes mit dem Handriicken,
gehoren schon zu den komplizierteren. Den Bewegungen entsprechen
also keine Innervationshilder, deren materielles Subsirat nicht an einer
relativ eng begrenzten Stelle der Rinde liegen konnte. Freilich bedarf
es keiner langen Begrimdung, dass eine gleichzeitige Erregung mehrerer
und immer verschiedener motorischer Foci jeder Zuckung vorangehen
muss; starke assoziative Verbindungen der motorischen Foei miissen
vorhanden sein, mit der fokalen oder von Fokus zu Fokus fortschreiten-
den rindenepileptischen Zuckung ist das choreatische Phinomen nicht
zu vergleichen. Der Unterschied ist aber schon darin begriindet, dass
der rindenepileptische Klonus auf einer direkten Reizung des moto-
rischen Fokus, das choreatische Phiinomen auf einer enthemmten Titig-
keit des zentralmotforischen Apparats beruht.



Beitriige zur Pathologie und Pathogenese der Chorea chronica progressiva. 117

Mit dieser Annahme lisst sich aber selbstverstiindlich die Auf-
fassung zwanglos verbinden, dass die Lision, welche die Enthemmung
herbeifiihrt, in subkortikalen Gebilden gelegen sein kann. Es wire un-
moglich, bei dem gegenwirtigen Erfahrungsstandpunkt eine soiche Auf-
fassung leugnen zn wollen. Bekannt ist uns bisher nur das eine, dass
diese zur Chorea filhrenden Enthemmungslésionen an verschiedenen sub-
kortikalen Stellen, vor allem der Bindearmgegend und bestimmten
Thalamusabschnitten ihren Sitz haben konnen. Die Mannigfaltigkeit
der Mechanismen aber, welche als Hemmungsfaktoren in Titigkeit treten
konnen, kann von uns aus dem hisherigen Tatsachenmaterial offenbar
erst umrissweise geahnt werden. Wenn wir versuchen uns klar zu
machen, was wir bisher an Apparaten, die in innigem Zusammenhang
miteinander arbeitend der Motilitit dienen, iiberhaupt kennen oder an-
pehmen diirfen, so konnen wir folgendes sagen: Ausser den aunf der
Pyramidenbahn sich entladenden Apparaten der Willkiirbewegungen,
den unterstiitzenden Impulsen aus der Mittelhirngegend und den den
motorischen Zentren iibergeordneten Apparaten der Eupraxie, ausser
fernerhin den verschiedenartigen Apparaten der Kutaxie, die teils durch
die kortikale Verarbeitung sensibler Empfindungen, teils durch die zere-
bellare Verarbeitung der vestibularen und tiefensensiblen Reize, nament-
lich fiir statisch-lokomotorische Funktionen und Richtungserhaltung der
Gliedmassenbewegungen im Schwereraum in Aktion treten, dirfen wir
zunichst noch eine doppelte antagonistisch wirksame Beeinflussung des
Muskeltonus annehmen durch 2 Apparate: die tonisierenden Kleinhirn-
einflisse und die tonus-regulierenden Linsenkerneinfliisse, deren Lésion
sich in Hypertonie #ussert, so dass wir diesem Apparat wohl grossen-
teils tonushemmende und die leichte Lisung des Tonus ermoglichende
Impulse subsumieren diirfen. Durch den dentato-rubro-thalamo-striato-
subthalamischen Reflexbogen wird eine gegenseitige Regulation der Klein-
hirn- und Linsenkerneinfliisse ermoglicht. Von der Besprechung weiterer
motorischer Apparate, z. B. der wahrscheinlichen Beteiligung des Stirn-
hirns an einem vom Kleinhirn ausgehenden und im Kleinhirn wieder
endenden Reflexbogen und den Lisionserscheinungen 'dieses Apparats
soll hier nicht gesprochen werden, ebenso wenig von der Natur und
den Bahnen der zentrifugalen und zentripetalen Impulse, die auf die’
Tonuszeniren einwirken und ihre Erregungen regulieren.

Diesen motorischen Apparaten nun geht ein weiterer parallel oder
arbeitet vielmehr mit ihnen in innigem Zusammenhang, nidmlich ein
weitverzweigter Hemmungs- oder auch Sperrungsapparat, der ein Ueber-
fliessen, eine unzweckmissige Entladung aller kortikalen Erregungen
verhindert, die unter der Schwelle der Willkiirreize und der iiber den
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Kortex geleiteten Reflexe bleiben. Es hat, wie ich glaube, keine Be-
denken, die Moglichkeit oder sogar Wahrscheinlichkeit derartiger Hem-
mungs- oder Sperrmechanismen anerkennen zu miissen; den motorischen
Zentren fliessen dauernd offenbar von den verschiedensten Seiten sen-
sible, intrakortikale Reize zu, durch die diese Zentren in einer Er-
regung erhalten werden, welche ecine stete Disposition zu unwillkiir-
lichen Bewegungen schafft. Diese physiologischen Erregungen sind mit
den briisken Irritationen der Foci im epileptischen Anfall gewiss micht
zu vergleichen; es sind auch mannigfaltigere wechselnde assoziative Bin-
dungen der einzelnen Foei denkbar, die sich in der willkiirbewegungs-
ghnlichen Form der motorischen Entladung manifestieren konnen; eine
Hemmung, eine Unterdriickung 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 Willkiithewegungen statéfinden soll. Es ist aber gewiss nicht
notwendig, dass es nur eine Bahn gibt, welcher die Unterdriickung
dieser Tmpulse zukommt. Die Lokalisation der Herdchoreafille beweist
freilich, dass die den tonisierenden Kleinhirneinfluss efferent weiter-
leitenden Bahnen dabei eine grosse Rolle spielen konnen, und das ist
von Interesse, weil die Tonisierung des Muskels an sich schon in ge-
wisser Beziehung den Bewegungsinnervationen gegeniibersieht. Allerdings
bietet anch die Verletzung dieser Bahnen keine Garantie fiir die Er-
weckung der Chorea; schon hier ist die Moglichkeit des Eintretens
anderer Hemmungsmechanismen eine grosse, immerhin darf man den
hemmenden Einfluss dieser zerebellofugalen Bahn auf dem Wege vom
Dentatus iber den rtoten Kern bis in den Thalamus hinein noch als
relativ am bedeutendsten bezeichnen. Die Verbindung von Hypotonie
mit der Chorea bedarf dabei keiner Erklirung. Aber jenseits des Thala-
mus ist offenbar bei den meisten Menschen die Dispersion und Mannig-
faltigkeit dieser Hemmungsbahnen bereits eine so grosse, dass Herde,
anch doppelseitige, gewohnlich keine Chorea mehr hervorrufen, obwohl
die Bahnen des Kleinhirn-Streifenhiigelreflexbogens weitersiehen und im
Streifenhiigel zu den dem Kleinhirn zum Teil antagonistischen Tonus-
regulationssystem in Beziehung treten. Genauer will ich auf die hier
denkbaren Vikariierungs- und Kompensationsmechanismen nicht ein-
gehen, um nicht 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 haufiger Athetose (stets mit hypertonischen Er-
scheinungen?) und bei starkerer und ausschliesslicherer Erkrankung des
Linsenkerns (nur Putamen?) die bekannten hypertonischen oder dystoni-
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schen Erscheinungen mit Tremor hiufiger sind. Andererseits haben wir
nun aber in der chronisch-progressiven degenerativen Chorea eine Er-
krankung kennen gelernt, bei welcher in einem jedenfalls bedeutenden
Prozentsatz Nucl. caudatus und Teile des Putamens besonders stark er-
krankt sind, wihrend doch wahrscheinlich so breite Teile des Putamens
noch funktionstiichtig sind, dass die Storungen der Tonusregulation im
Sinne der Auslésung der Hypertonie und des Ruhetremors nicht auf-
fallend zu.sein brauchen. ‘

Wir werden gewiss zu der Auffassung gedringt werden, dass die
motorische Enthemmung, die im choreatischen Phéinomen zum Aunsdruck
kommt, bei dieser Erkrankung durch die Striatumdegeneration, ins-
besondere die des Nucl. caudatus, mitbedingt oder erleichtert wird.
Wir konnen auch weitere Erscheinungen der Striatumlision in Tonus-
storungen, z. B. beim Auftreten tonischer Perseverationen bei passiven
Bewegungen (Fall 2) sehen, aber diese Entartung des Striatums geniigt
offenbar nicht allein zur Auslosung des choreatischen Phinomens. Die
hier wirksamen Mechanismen bei der chronischen Chorea sind offenbar
viel kompliziertere und wir werden durch das anatomische Bild dazu
gedringt, auch neben der Striatumdegeneration (und der Degenera-
tion zerebellopetaler Bahnen?) doch die schwere Erkrankung der Rinde
wieder stirker zu bewerten. Wenn wir die Alterationen der motori-
schen Rinde uns noch einmal verdeutlichen, so sehen wir, dass die
Beetz’schen Zellen, von denen die Pyramidenbahn sicher grossenteils
ausgeht, auffallend gut erhalten sind. Auf der Pyramidenbahn fliessen
aber mnach den oben von mir dargelegten Anschauungen auch die zur
Chorea fithrenden Erregungen ab; auch viele grosse Pyramidenzellen
sind noch ziemlich gut erhalten und ebenso ist der interzelluléire Neuro-
fibrillenapparat noch so weit erhalten, dass man eine Zusammenarbeit
von Komplexen der Beetz’schen Zellen und sonstigen Ursprungszellen der
Pyramidenbahn und ebenso die Méglichkeit der Ueberleitung transfokaler
» Willkiirreize* 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. Schieht,
nach anderen Autoren mehr in den Pyramidenschichten, degeneriert und
zerstort, und ebenso ist elne gewisse Lichtung der interzelluliren Fi-
brillen 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 diirfen, dass sie
in grossem Umifange die aus-der iibrigen Rinde eintreffenden Erregungen
in irgend einer Weise verarbeiten miissen, bevor sie auf die Ursprungs-
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zellen der Pyramidenbahn iibertragen werden. Es ist nicht unwahr-
scheinlich, dass die Regulation der kortikalen Impulse in diesen Appa-
raten eine elektive ist, indem viele auf die motorische Rinde iiber-
strtomende Erregungen in ihnen gehemmt und nur die den Willkiir-
bewegungen dienenden den eigentlichen Focis weiter zugeleitet werden.
Bei der histologisch feststellbaren Lasion dieser Apparate kann ein un-
gehemmtes Ueberstromen aller kortikalen Erregungen auf die am
wenigsten geschiidigten Ursprungsapparate der Pyramidenbahn statt-
finden. Dureh diese Lision intrakorfikaler Hemmungsapparate schon
geriit der Ursprungsapparat der Pyramidenbahn in einen Zustand der
Uebererregbarkeit.

Hierdurch scheinen mir auch viele der choreatischen Mitbewegungen
bei Willkiirhewegungen, z. B. die fast regelmissig in anderen Muskel-
gebieten verstirkt auftretenden choreatischen Erscheinungen (wie Zappel-
bewegungen), bei dem voriibergehend gliickenden Versuch in einem
Muskelgebiet die Chorea willkiirlich zu unterdriicken, einer einfacheren
Erklsirung unterworfen zu sein als bei der Annahme rein subkortikaler
Mechanismen. Eine weitgehende Isolation der Pyramidenbahn ruft aller-
dings, wie die bekannte Spielmeyer’sche Mitteilung zeigt, eine trans-
fokale Lahmung der Willkiirbewegungen hervor oder kann dieselbe
enventuell hervorrufen, und es ist uns nicht bekannt, dass solchen trans-
fokalen Lihmungen bei geringerer Lision choreatische Erscheinungen
vorangehen miissen. - Dennoch wird der Spielmeyer’sche Fall keine
Bedenken gegen die Moglichkeit der Mitwirkung von Lisionen intra-
kortikaler Hemmungsapparate bei der Chorea erwecken miissen. Erstens
einmal sind abgesehen von der weit massiveren Vernichtung des Rinden-
gewebes im letzteren Falle vorwiegend die I—IIL. Schicht, in ge-
ringerem Masse dann allerdings auch die VI. Schicht von dem Krank-
heitsprozess betroffen, bei der Chorea aber vielfach besonders tiefere
Schichten, die Hinfigkeit der besonderen Erkrankung dieser Schicht
wird bei genauerem Nachpriifen vielleicht noch regelméssiger gefunden
werden. Zweitens fehlt aber in dem Spielmeyer’schen Fall die
gleichartige Erkrankung des Striatums und erst in dieser Kombi-
nation von Lisionen verschiedener Hemmungsmechanismen
werden wir die anatomische Grundlage der Chorea bei dem
chronisch-progressiven Krankheitsprozesse zu sehen haben;
die Lasion der intrakortikalen Hemmungsmechanismen diirfte allein
noch nicht imstande sein, die Erregbarkeit der Foci so zu erhdhen, dass
aul die (kurzschlussartig?) zufliessenden Xkortikalen Reize Spontan-
zuckungen ausgeldst werden. Die Lision im motorischen Rindenapparat
ist im iibrigen zwar nicht so gross, dass eine vollige Isolation der
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Foci eintritt, dass also die Zuleitung der der Willkiirhewegung dienenden
Erregungen aufgehoben ist, wohl aber ist die Lision der perifokalen
Schichten so deutlich, dass priparalytische Innervationsstérungen,
Schwiche der Willkiirhewegungen oder verspiitete Manifestierung der
Innervationsversuche usw. oft deutlich sind, auch dort, wo keine
Hypotonie die Schwiiche vortiuscht.

Die Beteiligung der Rindenlsisionen bei der zur Chorea fithrenden
Enthemmung erscheint mir ein notwendiges Postulat bei der Konstanz,
mit der relativ schwere, jedenfalls wesentliche, im Krankheitsprozess
essentiell wichtige Versinderungen immer wieder in der motorischen
Rinde gefunden werden, vorldufiz wenigstens mit grosserer Regel-
missigkeit als im Striatum, wenn auch in diesem Gebiet oft die Unter-
suchungen nicht mit geniigender Sorgfalt erfolgten. Meine Vermutungen
dhneln so in mancher Beziehung wieder mehr den Raecke’schen An-
schauungen, der an eine schleichende und vielleicht nur partielle Lésion
der den motorischen Riesenpyramiden iibergeordneten kortikalen Systeme
mit Alteration regulierender Impulse, - die an die motorischen Riesen-
pyramidenzellen gehen, denkt. Diese regulierenden Zellschichten kénnten
in der Schicht der kleineren resp. mittleren Pyramiden liegen. Sie
unterscheiden sich von den Raecke’schen Anschauungen durch die
schirfere Betonung des choreatischen Phiinomens als Enthemmungs-
symptom, die Annahme der notwendigen Mitwirkuig subkortikaler
Mechanismen und die geringere Bewertung der II. und IIL. Rinden-
schicht als der Regulationsschichten. ' Die Gowers’sche Hypothese der
besonderen Bedeutung einer Lision der feinsten perizelluldren Dendriten-
endigungen wird entbehrlich, so lange nicht mehr Beweismaterial fiir
diese Annahme geliefert wird. Meine Aunffassungen kénnen, wie ich
glaube, in zwangloser Weise das Versténdnis fiir die mannigfaltigen
Entstehungsbedingungen des choreatischen Phénomens mit seinen
variablen. Nebensymptomen etwas erleichtern, wenigstens darf ich in
ihnen wohl eine Arbeitshypothese sehen, die bei den notwendigen
weiteren Untersuchungen benutzt werden kann.

Freilich werden wohl noch fiir lange Zeit unserer Erkenntnis in
vielen Fragen Schranken gesetzt bleiben. In tiefes Dunkel gehiillt
bleibt auch fernerhin die merkwiirdige Erscheinung, dass in der Degene-
ration des motorischen Apparates ein sehr weitverbreitetes System mit
besonderen Hemmungsfunktionen besonders stark am Entartungsvorgange
teithat, aber die Entstehungsbedingungen der Degenerationen anderer
elektiv erkrankter nervoser Apparate diirften uns nicht minder schleies-
haft sein.' Unbefriedigend ist auch noch die unzureichende Kenntnis
der Knotenpunkte, in denen die verschiedenen motorischen Apparate
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ineinander greifen. Man konnte daran denken, dass, soweit die Hemmungs-
bahnen in betracht kommen, dem zerebello-rubro-thalamo-striiren Reflex-
bogen moch ein hoherer Reflexbogen vom Kleinhirn iiber den roten
Kern-Thalamus zum Stirnhirn, der erst dann Anschluss an die motorischen
Foci in der Zentralwindung gewinnt, iibergeordnet ist, anf Bahnen
also, die zum Teil (im zentripetalen Verlauf) den anzunehmenden
zerebello-frontalen tonusleitenden Bahnen entsprechen, leichte Degene-
rationen im vorderen Thalamusstiel (?), wie sie Fall 1 und 3 bei
mir zeigten, kionnten in diesem Sinne verwertet werden. Doch scheint
es mir nicht frnehtbar, die theoretischen Erwigungen allzuweit fortzu-
filhren, so lange unser griindlich untersuchtes Beobachtungsmaterial
nicht ein noch weit grosseres ist. Ein Nufzen wird von diesen Beob-
achtungen nur erwartet werden komnnen, wenn ausser der griindlichen
anatomischen Untersuchung unter méoglichster Benutzung der Serien-
schnitte auch die Verschiedenartigkeit der klinischen Erscheinungsweise
des choreatischen Phinomens hinreichende Beritcksichtigung findet.

Meinem hochverehrten fritheren Chef, Herrn Geh. Med.-Rat Prof.
Dr. Siemerling, mochte ich auch an dieser Stelle fiir die freundliche
Ueberlassung des Materials meinen ergebensten Dank sagen.
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