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Die Verhandlungen fiber das Thema der extrapyramid~len Be- 
wegungsst6rungen auf dem vorjahrigen Kongrel~ der Gesellschaft 
deutseher Nervenhrzte, insbesondere die inh~ltsreichen Re~erate yon 
Po l l ak ,  J a k o b  und Bos t roem zeigten uns den gro~enFortsehritt, 
den wir auf dem Gebiete der pathologischen Erforschung dieser Krank- 
heitsgruppe bereits verzeichnen kSnnen: in der kurzen Spanne Zeit, 
die seit den ersten, hochbedeutenden VerSffentlichungen von Wi lson  
und C. Vogt  verstrichen ist, wurde dureh scharfe Beobachter und 
geistreiche Forseher eine solche Ffille wertvollen kasuistischen M~teri~ls 
und sinnfMliger Aufbaugedanken zutage gef6rdert, dab heute nicbt 
nur die Existelm einer wiehtigen, anaComisch genau begrenzten 
Erl~rankungsart des Zentralnervensystems gesichert ist, vielmehr schon 
innerhalb derselben die Umrisse mancher Gesetzm~l~igkeit in klinischen 
und anatomisch-lokalisatorischen Einzelheiten immer schhffer ins Licht 
treten und zur Hoffnung berechtigen, dab die endgfiltige Kl~nmgder 
Pathophysiologie dieser heute noch mehr-weniger r~tse]haften Erschei- 
nungen, namentlich ein Einblick in den funktionellen Aufbau der 
stri~r bedingten Bewegungsverriehtungen nicht mehr lange auf sich 
warten l~l~t. Indes glaube ich aus dem bisher vorliegenden Tatsaehen- 
material nicht unberecht~gt den Eindruek gewonnen zu haben, da~ 
es heute noah angezeigt bleibt, als vorlaufige Forschungsrichtung fiir 
die n~chste Zukunft dis bisherige beizuhalten und sieh anstatt der 
Forcierung yon konstruktiven Hypothesen auch weiter eher darauf zu 
beschr~nken, unser bisheriges Tatsaehenmateri~l tnit klinisch genau 
beobachteten und anatomiseh eingehend durcb_forschten F~llen zu 
�9 erweitern. Namentlieh erseheint eine Bereicherung der Kasuistik 
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<lurch solche FMle als besonders wiinschenswert, in welchen das klinisehe 
Bild mit  rein auf das Stria~umsystem beschr~nkten anatomischen 
Ver~nderungen inZusammenhang gebracht werden kann, oder in welchen 
nu t  best immte anatomische Segmente dieses komplexen Neuronen- 
systems dutch einen krankhaf ten ProzeB betroffen wurden. Diesem 
Bediirfnis entspringt  die Mitteriung zweier F~lle yon Kohlengasvergif- 
tung mit  einer f fappanten J~nl ichkei t  sowoM im klinischen Bride, 
als auch in bezug auf das pathologisch-anatomische Substrat ;  und aus 
diesem Gesichtspunkte verdient ein weiterer mitgeteilter Fall yon 
Hemiathetose ein gewisses Interesse. Die drei F~lle standen auf der 
internen Abteflung des hiesigen Spirals der jfidischen Gemeinde in 
klinischer Beobachtung und wurden mir yore Vorstand dieser Abteilung, 
Direktor Prof. H. B e n e d i k t ,  giitigst iiberlassen, wofiir ihm auch hier 
mein ergebenster Dank  ausgesprochen sei. Be t  vierte Fall betriH~ eine 
Kranke  mit  typischer Torsionsdystonie, die zuletzt auf der Nervenabtei-  
lung des hauptstadtisehen Armen- u. Sieehenhausspitals (Vorstand: Prof. 
K .  S e h a f f  e r) beobaehtet  wurde; ffir die Uberlassung des Falles sehulde 
ich dem Abteilungschefarzt, Doz. Dr. E. F r e y  vielen Dank. Die ana- 
tomische Bearbeitung des Materials erfol~e im hirnanatomisehen Insti- 
ru t  der Universit~t unter  Leitung ~onHer rn  Prof. S c h a f f e r ,  der mir 
auch diesmal mit  seinen bewahrten Ratschlagen in dankbarster  Weise 
zur tIilfe stand. 

I .  

Die Krankheitsjournale der beiden F'hlle yon K o h l e n g ~ s v e r -  
g i f t u n g ,  die der gewesene Abteilungsarzt Herr  Dr. J .  B i e d e r m a n n  
mir ffeundliehst iiberlieB, enthalten auszugsweise folgende Aufzeieh- 
nungen : 

Fall 1. Die 62ji~hrige Witwe, Frau & F. wurde am 10. XI. 1919 mit der 
Anamnese ins Spital aufgenommen, sie sei vor 8 Tagen vor dem Gasofen zusammert- 
gestiirzt und habe ihr BewuBtsein verloren; sie btieb yon 6 Uhr abends bis zum 
nachsten ~orgen, wo sie yon den AngehSrigen mit mehreren Brandwanden am 
:Ful~ aufgefunden wurde, bewugtlos; im Zimmer war starker Kohlengasgerueh 
zu verspiiren. Sie war naehher iiberaus matt, sehwerbesinnlich, immer schlafrig, 
konnte nur mit Unterstiitzung gehen; sie wurde noch am selben Tage zwecks 
Behandlung ihrer Brandwtmden ins Roehusspital eingeliefert, wo sieh ihr allgemei- 
ner Znstand allmahlich versehlimmerte; am 8. Tage ihrer Krankheit hatten die 
AngehSrigen die Kranke ins jfidische spiral gebracht. Bei der AuNahme fiel sehon 
der starre Gesichtsausdruek, das Fehlen mimiseher Gesiehtsregungen auf; seltener 
Lidschlag. Die Mnskulatur des ganzen KSrpers ist auBerst gespannt; beim Ver- 
such einer passiven Bewegung erhSht sieh die Rigit~t im betreffenden Glied. 
An der Aul]enflache des rechten Obersehenkels eille etwa kleinhandtellergrol3e, 
bereits in Heilung begriffene Brandwunde. Lungenbefund: normale, bewegliche 
Lungengrenzen, an der Basis etwas rauheres Atmen. Herzd~Lmpfung normM; 
der erste Ton ist nicht scharf abgegrenzt; fiber den Gef~13en ist der erste Ton 
dumpf. Rhythmischer, kleinwelliger Puls, p. M. 82. Zunge rein, Nasenrachen- 
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raum frei, Sehlueken gut. Bauchmuskeln gespannt. Leber und Milz zeigen nor- 
male Konturen. Ham strohgelb, sp. Gew. 1020, Eiwei$ in Spuren, Eiterprobe 
positiv. Im Sediment: zahlreiehe weiBe BlutkSrperehen und Plattenepithelien 
aus den untereu Harnwegen. B1utbfld: 3025000 rote, 11200 weiBe Blutkiirper- 
ehen, Hgbl.: 38. Qualitativ: 720/0 neutroph. Leukoe., 14o/o kleine, 5o/0 grol~e 
Lymphoeylen, 9o/0 "C'bergangsformen. 

N e r v e n s y s t e m :  Beim Stehen ist die Kranke stark vornfibergebeugt, die 
Wirbelsi~ule ist besonders im oberen Dorsalteil naeh vorne gekrfimmt. Arme 
an den KSrper gezogen, in Geburtshelferstellmag. Beim Gehversueh auBerordent- 
lich ldeinsehrittiger, trippelnder Gang; kann ohne Unterstiitzung nicht gehen; 
Propulsion. Die gesamte ~uskulatur zeigt eine starke Rigiditat, die passiven 
Bewegungen erheblichen Widerstand entgegensetzt. Passiv eingestellte, unge- 
wShnliehe Haitungen der Arme werden lunge beibehalten. In solcher Haltung 
erinnert sic an die Flexibilis eerea des Katatonikers. Die aktiven Bewegmagea 
zeigen aueh bemerkenswerte Xndermagen. Es fallr vor allem die Bewegmags- 
armut anf; sie liegt sUmdenlang regungslos im Bett; weder mimisehe, noch ander- 
weitige Orientierungs., Schutz- oder Abwehrbewegungen, wie sic beim Gesunden 
auf adaquate Reize sich prompt einzustellen pflegen, kann man bei ihr beobaehten. 
Wema sie auf mehrfach wiederholte Aufforderung eine aktive Bewegung mit dem 
.4xm unternimmt, bleibt sic wahrend tier Ausfiihrung 5fters stehen und setzt die 
Bewegung in der gewfinsehten Riehtmag erst auf neueres Zureden fore; manehmal 
wird diese trotz Zusprache nieht zu Ende gefiihrt mad der Arm bleibt in einer 
zweeklosen Stellung dureh mehrere Minuten fixiert. Sehnenreflexe gesteigert, 
rechts lebhafter (spastisch) als links; Babinski, Mendel, Oppenheim, Gordonsebes 
Zeiehen fehlten. Die groSen Zehen beider Ffil~e zeigen zeitweise spontan eine Dorsal- 
flexionsstellung (Pseudobabinski O. und C. Vogt).  Bauchdeckenreflexe waren 
nieht ausl~Ssbar. Pupillen, Augen- mad Zungenbewegungen sind frei. Sehen ,  
HSren, Sprech- und Sehluekakt blieben erhalten. Keine Sensibiliti~tsstSrung. 

Die geistigen Verrichtungen sind stark herabgesetzt. Der Zustand entsprieht 
einem leiehten Stupor. Die Perception ist sehr verlarigsamt; 1%agen mfissen 4-bis 
5real wiederholt werden, bis die Kranke sic versteht; meist wiederholt sie sich 
die Frage und gibt danu in wenigen Worten eine racist zutreffende .~atwort. 
Beziiglich ihrer Erkrankmag und Einlieferung besitzt sic keine Erinnerung. Ihr  
Ged~chtnis fiber frfihere Erlebnisse hat aueh merklieh gelitten. Die Spraehe 
weist ebenfalls eine deutliehe StSrung auf; sic erkemat die einzelnen ihr vor- 
gesetzten Gegenst~de,  bezeiehnet sic abe t  oft mit Umschreibung ihrer 
Verwendung: beim Vorzeigen eines Schliissels sagt sic: 5ffnen, auf eine Kette:  
Halter, wieviel macht 5 X 5 -~ ,,Ffinfhundertffinfmadzwanzig", 5 X 20 = Fiinf- 
hundert. Die Sprache wird durch Paraphasien, ~Neigung zu Alliterationen und 
Perseverieren gestSrt. 

7. XII .  liar Zustand ist im allgemeinen unver~ndert; sic kiimmer~ sieh nieht 
um ihre AngehSrigen, die sie besuehen, liegt regungslos im Bett und mul~ regel- 
mi~Big dutch die Pflegerin in eine andere Lage gebraeht werden. Seit gestern 
Harninkontinenz. 

12. XIL Die Muskelri~ditat ist noch mehr ausgesprochen. Heute wurde 
auf kurze Zeit ein grobwelliges Zittern in beiden H~nden beobachtet. 

20. XII .  Seit 2 Tagen Fieber (bis 39,1 ~ C). L~ber der reehtefi Lunge vom 
interseapularen Raum abwarts D~mpfung, gesehwaehtes Atmen, verstarkte 
Bronehophonie. Harninkontinenz andauernd. 

22. XIL Deutlich fortschreitender ~iarasmus. Deeubitus am Kreuzbein, 
nekrotisehe Bullen an beiden Fersen mad am Trochanter. Lungenbefund un- 
ver~ndert. 
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5. I. 1920. l~ervenstatus unver~ndert. Mimisehe Gesiehtsstarre. Die Kranke 
liegt vollkommen unbeweglich und start fin BeLt, so, wie sie hingelegt wird. Ganz 
selten hebt sie den Kopf yore Polster in die H6he und h~lt ihn aueh eine Stunde 
lang so. Reflexe eher abgesehw~eht. Babinski, Oppenheim negativ. Aktive 
Bewegungen der Glieder werden iiberhaupt nieht mehr ausgefiihrt; passive sind 
infolge des groi3en Rigors sehr eingesehrankt. Der sakrale Deeubitus hat schon 
auf den Knoehen iibergegriffen. Im Ham kein neuer Befund~ Blutbild zeigt 
hoehgradige Anamie (2080000 rote, 29700 wefl3e BlutkSrperchen). Puls 118, 
leicht unterdriickbar. Herzt6ne dumpf. 

16. I. Agonale Erscheinungen. 0deme der Beine, Cyanose, arhythmiseher 
Puls. Rigiditat der Muskeln ist noeh immer sehr deutlieh. 

20. I. Exitus. 

Fal l  2. Die 56jahrige Witwe, Frau C. H. wurde am 13. VI. 1920 nfit ge- 
stSrtem Sensorium eingeliefert. Nach Angabe ihrer AngehSrigen ist sie vor 4 Tagen 
infolge Kohlengasvergiftung erkrankt; sic hat ihr Bewui3tsein nicht ganz ver- 
toren, ist abet seither sehwerbeslnnl{ch, hat hgufig Erbreehen. Seit 2 Tagen Husten 
und Fieber. 

Die Kranke ist yon niedriger Statur, gut genghr~. Knoehensystem, Gelenke 
normal. Keine Driisenschwellung. Haut und Sehleimh~ute blaB. ~ber der 
reehten Lunge yon der Spitze des Schulterblattes abwarts gedampfter Perkussions- 
schall, bier Crepitation, Bronchialatmen, gesteigerte Bronehophonie. Die linke 
Lunge weieht beim Atmen etwas aus, bier trockene Gerausche. Herzdampfung 
normal. Puls kleinwellig, leieht unterdriiekbar, p.M. 100. Temperatur 38,6 ~ C. 
Zunge troeken, belegt. Baueh nieht schmerzhaft, zeig~ keine Resistenz. Die 
Grenzen der Leber und IM_ilz sind normal. Im Ham kein Eiwei~, kein Zueker. 
Blutbild: 3600000 rote, 3300 wei2e BlutkSrperehen Hgbl.: 66. Qualltativ: 76~ 
Leukocyten, 8% kleine, 4% groBe Lymphocyten, 6% U~bergangszellen, 4% Eosino- 
phfle, 2% ~yeloeyten. 

~ 'e rvenbefund.  Augenspalten weit geSffnet, seltener Lidschlag. Mimische 
Gesiehtsstarre; Nasolabialfalten tier eingeselmitten. Pupillen prompt reagierend, 
Hirmlerven frei. Die Muskulatur der Glieder und des Rumples ist rigid; gegen 
passive Bewegungen starker Widerstand. Arme in einer Dauerhaltung, bei der 
sie in Schulter adduziert, im Ellbogen leieht gebeugt und proniert sind, die Finger 
in Parkln.qonstellung. Die einmal eingenommene Stellung wird lange beibehalten. 
Aktive Bewegungen werden kaum ausgefiihrt, verlaufen sehr langsam, mit Unter- 
breehungen. Beim Versuch passiver Bewegungen gib~ sie heftigen Sehmerz an. 
Sie kann weder stehen, noeh gehen. Beim Aufsitzen im Bett zeigt sie die typisch 
rigide Kopfhaltung. Beine im Knie- und FuBgelenk leieht gebeugt, Muskeln 
rigid. Reflexe lebhaft. Babinski ,  Oppenheim rechts stets, finks nicht immer 
angedeutet~ Klonus fehlt. Keine SensibilitgtsstSrung. Harninkontinenz. Obsti: 
pation. Die Sprache ist mono~on, manchmal undeutlieh, verschwommen. Zeit- 
weise Sehluckbesehwerden. Psyeh iseh  zeigt sie eine Benommenheit, die rasch 
weehselt; zeitweise klart sieh ihr Sensorium, wobei sie auf einfache Fragen richtige 
Antwort gibt. Manehmal fangt sie plStzlieh zu weinen an. ~,Jber ihre Erkrankung 
zcheint sie keine Eriunerung zu besitzen. Von ihren AngehSrigen nimmt sie 
manehmal Notiz; meistens liegt sie apathiseh, wort- und regungslos im Bett. 

23. VI. Die Rigidi~at der l~Iuskeln ist noch mehr ausgesprochen. Psychisehe 
Benommenheit im Zunehmen. Zeitweise psyehisehe Unruhe mit heftigem Weinen 
and Sehreien. Ernahrung ungenfigend. Reflexe kaum auslSsbar; Babinski- 
Oppenheim beiderseits angedeutet. 
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1. VII.  Die Pneumonie hat  sigh iiher die ganze reehte Lunge ~usgebrei~et; 
diffuse Bronchitis iitmr der linken; mlnimMe Expectoration. 8timdiges hohes 
Fieber. IMlsus inaequalis, zeitweise aussetzend. Oetriibtes Sensorium, reagiert 
~uf Anspraehe iiberhaupt nioht mehr, nur auf sohmerzh~ffe Reize dutch Aufschreien. 
Die Rigiditat der rechtsseitigen Glleder ist vomchwunden, ~n ihrer St~lle zeigt 
sieh eiae sehlaffe P~rese mit kaum attsl6sbaren Setmenreflexen; Babinski unsieher: 
Links besteh* die Rigiditag weiter. Seeessus involuntarii alvi et urinae. 

4. VII. Die Rigidit~t, der linken H~lfte ist aueh mtr mehr angedeutet~ 
Reflexe stark herabgesetzt. Babinski, Klonus negativ. 

6. VII. Exitus. 
Die Sektion hag in beiden FMlen Lungenentzfindung mig konsekutiver 

I~erzl~hmung als Todesursache festge- 
steUt. Yon den inneren Organen soil 
hier nut vermerkt werden, dad die 
Leber in beiden F~l]~n auBer Stauungs- 
erscheinungen, die mit den agonalen 
StSrungen im Blutkreislauf zusammen- 
hangen, nichts Krankhaftes aufwies. 

Die a n a t o m i s c h e n  Ver~nde-  
rungen  im Geh i rn  zeigten sowohl im 
makroskopischen als auch im histolo- 
gisehen Bride eine so weitgehende Alm- 
liehkeit, daIt eine gesonderte Be- 
spreehung derselben gar nicht ange- 
zeigt ist. Die makroskopisehe Unter- 
suchung erfolgte im ersten Fall auf 
frontalen, im zweiten auf horizontalen 
Sehnittebenen. Es ergab sich dabei, 
da~ in beiden F~ilen eine b~Iater~l- 
symmetrische Erweichung Jm innersten 
Teil des Pallidums vorliegt. Die Lage 

Abb. 1. Erweiehungsherd im innerenKern und Ausbreitung der Herde zeigte in 
des Globus pallid, aus dem Fall I yon beiden Fiillen eine weitgehende Gleieh- 
Kohlenmonoxydvergiftung. Der auflere fSrmigkeit. Im Falle 1 sieht man am 
Kern des Pallidums ist intakt, ebenso Frontabschnitt (Abb. 1)eine dreieckige 
Putamen, Nucl. caudams. Med~alw~rts AushShtung im medJalsten PatIidum- 
begrenzt die innere Kapsel den Herd. gebiet, die sieh medialwarts dutch die 

(Frontale Ansieht.) intakt erscheinenden Biindel der inneren 
Kapsel, abwarts zu dureh die vordere 

Kommissur, aber aueh lateralwi~rts ziemlich seharf gegen das gesund gebliebene 
~ul]ere Pallidum abgegrenzt ist. Die Durchmesser des tierdes betragen in dorso- 
ventraler Riehtung 6 ram; in mediolater~ler Riehtung 7 ram, in frontooccipitaler 
Riehtung S ram. Auf dem Horizontalschnltt des ~ l ] e s  2 (Abb. 2) breite~ sieh tier 
Herd l a n ~  des vordersten Teiles des Hintersehenkels aus, reicht vorne bis zur 
vorderen Kommissur, laBt lateralwarts den aul]eren Tell des Pallidums frei, ist 
aber nach dieser Riehtung nicht so scharf begrenzt, wie im ersten. Die Herde 
sind intensiv gelb gefarbt, ihre Wand ist unregelm~ttig ausgehShlt, namentlieh 
sieht manander medialenWand einzelneRandbiindelder innerenK~psel, wiesiebalk- 
chenfSrmig ausgespart veto ErweichungsprozeB, indie HShle hineinr~gen. Im Inneren 
der Herd~ befindet sich eine lockere Gewebsmasse, dSe teicht entfernt werden kann. 

Die mikroskopische Untersuchung wurde naeh den iibliehen Methoden aus- 
gefiihrt und ergab in beiden l~llen gIeichlautend folgende VerSknderungen: 
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Nissl- und Van-Gieson-Bflder veranscl~ulichen gut die noeh im Herd be- 
findliehe Trfimmermasse. Diese be~teh$ Imuptsachlich aus dieht aneinander ge- 
reihten KSrnehenzellen mi~ groBem, gitf~rlgem Zelleib; zwisehen diesen finder 
man zahlreiehe, kleine, veto fibrigen Gewebe IosgelSste GefgBe, mit der gleieh zu be- 
spreehenden markanten Wandver/~nderung. Endlieh liegen zahlreiehe, kleinere- 
gr61]ere, amorphe, kugelig geformte oder manlbeeren~hnliehe Sehollen frei im 
Zeffallsgewebe, die sieh mit H~matoxylin blaulieh sehwarz, mit Toluidinblan 
dunkelblau f~rben. Die Wand der Herde gegen das Pallidum wird dureh eine 
stark anfgeloekerte, spongiSse Sehieht 
gebiIder in der d~e Ganglienzellen des 
PaUidums Vollkommen fehlen, hin- 
gegen zw/schen den kaum vermehrten 
Kernen des Gliagewebes dichte Massen 
yon KSmchenzeUen liegen. Herx- 
heimer- Pr/iparate zeigen, dab die 
L/iekenfelder der spongiSsen Grenz- 
schieht mit groben Fettktumpen ans-- 
gefiiUt sind, und die KSrnchenzellen 
ebenfalls mit rein verteilten l%tt= 
kSrnchen beladen sind; solche Fett-  
kSrnchenzellen kann man in einer 
Verteilung um die Gef/~Be aueh in 
entferntemn Teilen des Pallidums in 
grol]er Zahl auffinden; hingegen fehlen 
sie im Putamen schon g~nzlieh. Eine 
feink6rnige Fettfarbung begleitet die 
Markfasembfindel des Pallidums, 
w/~hrend die benachbarten Biindel 
der inneren Kapsel eine solche weniger 
deutl~ch erkennen lassen. 

In  beiden F'~llen war die guBere 
H~Lfte des PaUidums vom ProzeB ver- 
schont geblieben; eine betr/~chttiehere 
Pigmentierung der Nervenzellen. die 
hier als einzigeVeranderung festgestellt 
werden konnte, dfirfte mit dem relativ 
vorgeschrittenen Alter der Kranken Abb. 2. Horizontaler Schnitt aus der linken 
zusammenh~ngen. Ebenso zeigten Hemisphare des Falles I I  yon Kohlen- 
Putamen (Abb.10) undNuel, caudatus, monoxydvergiftung. Erweiehungsherd im 
Thalamus, Corp. Luysi und Nuel. inneren Tell des Pallidums. Siehe Text. 
ruber auBer einer gesteigerten Pigmen- 
tierung der NervenzeUen keine Abweiehung veto normalen Bride. 

Wir waren seinerzeit nieht in der Lage, zur Verfolgung der absteigenden 
subpallid/iren Markdegenerationen die in beiden F/illen angezeigt gewesene Marehi- 
Methode anzuwenden. Markseheidenpraparate naoh S p i e l m e y e r  und Weiger t~  
liel]en in den MarkstrahIungen zum lateralen Thalamuskem, Corp. Luysi u n d  
roten Kern keinen merkliehen Aus~all erkennen. Hingegen fiel es an Weigert- 
schnitten, die die Umgebung der Herde umfaBten, auf, dab die dem Herd unmittel= 
bar benachbarten Faserb/indel der inneren Kapsel - - i n  einem eng begrenzten 
A b s c h n i t t -  teils keine, teils nur schwache Narkfgrbung zeigten; im zweiten Fall~ 
war dieser Befund ein ganz augenfalliger. 

Die Ver~ndertmgen der Gef~l]e konnten an mit Van-Gieson- and Resorein- 
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Fuchsin gef~rbtonPr~paraten gut verfolgt werden. Die sehon vielfach besehrie- 
bene Kalkablagerung in der Gef~Bwand war in beiden F~llen eine reichliche. 
Vomehmlich war die Media der kleinen Arterien (Pr~kapiUaren) yon dieser be- 
troffen. Im ersten Fall war sie weiter vorgeschritten als im zweiten (kfirz~re 
Lebensdauer naeh der Vergiftung). Die Kalkablagerung beschrankte sich in beiden 
F~llen auf den Herd und die spongiose Grenzsehicht desselben. In  jiingeren 
Stadien ist die ~Iedia, deren Kerne eine blasse F~rbung zeigten, mi~ feinen, staub- 
fSrmig eingestreuten, dureh H~matoxylin hellblau gefarbten KSrnchen besetzt; 
sie lagern meist nur in einem Segment der Gef~fwand. Ein sp~teres Stadium 
diirften die Bilder verauschaulichen, wo man neben ldeinen KSrnchen auch grSl3ere 
Kiigelchen finder, die eine dunklere F~rbung zeigen und wahrscheinlich dureh 
Versehmelzung zu den Bildern der vorgesehrittenen Stadien fiihren, auf welchen 
die l~uskelschicht durch einen oder mehrere gleiehmaBig dunkelblau gefarbte 
Streifen ersetzt int. In diesem Stadium ist die Kernf~rbung der fibrigen Gef~f- 
schichten bereits verschwunden~ O~t zersplittert sieh der Katkring und ffihrt 
zu einem v611igen Zerfall der Gef~l]wand. In den Herden sieht man h~ufig Frag- 
mente yon Kalkringen, die yon zerfaUenen Gef~fen herriihren. Manchmal bleibt 
die Kalkablagerung und sp~tere Zerkliiftung der Wandschicht nur auf einen Tell 
der Gef~fwand beschr~nkt. Eine zweite, welt seltenere Abtagerungsst~tte bilden 
die periadventitiellen Virchow-Robinschen Raume, ausnahmsweise die ~tu~ere Schicht 
derAdventitia. ~hnliche F~rbung und Struktur zeigende Gebilde laden freiimGewebe: 
im Herd und in der spongiSsen Grenzsehieht. Im Falle 1 traf ich im benachbarten 
Pallidum vereinzelt Bilder, die den Anschein verk~lkter Ganglienzellen erweckten. 

I m  zweiten Fall bestand eine bilateral-symmetrisehe Thrombotisierung der 
Art. cerebri media, und zwar in ihrem Hauptast in der Fossa Sylvii. Die histo- 
logische Untersuchung zeigte, daft der Thrombus nirgends zum vSlligen Verschlu~ 
des Gef&Blumens fiihrte. 

Die Ver~nderungen der Hirnrinde kSnnen kurz dahin zusammengefa6t 
werdon, da f  diese in stellenweise wechselnder Intensitat, ziemlich diffus chroniseh- 
regressive Ver~nderungen zeigte, die im zweiten Fall vielleicht mehr ausgesprochen 
waren. Es fehlten dabei irgendwelehe Zeichen einer Parenehymerweichung, wie 
iiberhaupt die Merkmale eines intensiveren Abbauvorganges. An den Gefs 
waren wohl regressive Wandver~nderungen (schlechte oder fehlende Kernf~rbung, 
Zerkliiftung der Wandschichten) 5fters zu sehen, doch fehlte die aus demPallidum 
bekannte Kalkablagerung ganzlich. Aueh im freien Gewebe konnten keine Kalk- 
konkremente festgestelllt werden. Hingegen waren im zweiten Falle einzelne 
Rindenkapillaren dadurch aufgefallen, dad ihr Lumen dureh eine homogene, 
mit Toluidinblau sich tiefblau, mit Hamatoxylin tiefsehwarz farbende Masse aus- 
gefiillt war; die Gef~fwand war auch bei diesen frei yon Kalkschollem ~ber  die 
Bedeutung dieser Niederschlagsprodukte konnte ich Naheres nicht effahren; da f  
es sich um keine gewShnliehen Blutthromben handelt, darauf weist ihre histolo- 
gisehe Struktur und F~rbung hin; sie unterscheiden sich in dieser Hinsieht g~nzlich 
yon dem Thrombus in der Art. fossae Sylvii. - -  Die Markfasern der Rinde lassen 
einen diffusen Ausfall in der Tangentialschicht und in den Rindengeflechten er- 
kennen, der aber nirgend zu herdfSrmigenAusf~llen ffihrte. Die Nervenzellen zeigen 
fast durchweg verschieden vorgeschrittene Stadien der chronischen Nervenzeller- 
krankung. Bei den meisten ist der Zelleib gesehrumpft, die Niss1-Schollen versehwun- 
den, das Protoplasma dunkelblau tingiert, die Forts~tze dfinn, oft korkzieherartig 
gewunden; der Kemnur  seltener verandert. DieWueherung derGliazellkerneist haupt- 
s~chlich in der N~he der Gef~Be ausgesprochen; hier waren i m ersten Fall Bilder 
einer st~rkeren Gliafaserung 5fters zu sehen. Fiir eine besondere Bevorzugung ge- 
wisser Rindengebiete anderen gegeniiber boten meine Bilder keine Anhaltspunkte. 
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FaBt man die wesenLlichen Krankheitszfige der beiden Fi~lle zu- 
sammen, so ergibt sich, dal~ in beiden Fallen sehon einige Tage nach 
einer stattgefundenen Kohlengasvergiftung eine hochgradige Verstei- 
lung der gesamten K6rpermuskulatur in Erscheinung trat, begleitet 
yon mimischer Gesichtsstarre, Bewegungsarmut und Bewegungsverlang- 
samung, Neigung zum Beibehalten abnormer Stellungen und AusfMl 
der gew6hnlichen Orientierungs-, Schutz-und Abwehrbewegungen. 
Gemeinsam ist ffir beide Fi~lle das Fehlen der bekannten extrapyrami- 
dalen Hyperl~inesen (choreatisch-athetotische Bewegungen; im ersten 
Falle bestand einmal einige Stunden lang Tremor der Hi~nde). Die 
Sehnenreflexe waren in beiden Fi~llen anfangs gesteigert, sparer ab- 
geschwiieht, die Pyramidenzeichen fehlten im ersten Falle, im zweiten 
waren sie stets angedeutet gewesen. In beiden Fi~llen bestand Harn- 
inkontinenz (im ersten stellte sich diese erst etwa nach einem Monat 
ein). Im erstenFalle hatte dieSprachkt6rungeinencortiealenCharakter; 
im zweiten bestand neben Dysarthrie aueh Dysphagie. Beide Fiille 
zeigten wi~hrend ihrer ganzen ]3eobachtungszeit eine mehr oder weniger 
starke Triibung des Sensoriums. In beiden bestand eine Lungenent- 
ziindung, die als die unmittelbare Todesursaehe angesehen werden kann. 

Das pathologiseh-anatomische Substrat der Gehirnerkrankung war 
in beiden Fi~llen gleichlautend eine bilateral-symmetrisehe Erweiehung 
des medialsten Pallidumgebietes, ffir deren Entstehung weder eine 
Kreislaufst6rung (Thrombose, Embolie), noeh eine in den betreffenden 
Gebieten sich abspielende Entzfindung verantwortlich gemaeht werden 
konnte; die Thrombose der Art. cerebri media im ersten Fall kann mit 
der Pallidumerweichung um so weniger in Zusammenhang gebracht 
werden, da die Blutversorgung des Pallidums bekanntlich dutch die 
Art. eerebri anterior erfol~. Die anf~nglich gesteigerten Sehnen- 
reflexe und die im zweiten Fall angedeutet gewesenen Pyramiden- 
zeiehen diirften ihre Erkli~rung d~rin linden, dal3 die Erweichungs- 
herde in beiden Fallen sieh eng der inneren Kapsel angrenzten, und 
zwar, wie der Horizontalsehnitt aus dem zweiten Fall zeigt, gerade 
dem vordersten :Drittel des Hinterschenkels, wo bekanntermagen die 
Pyramidenbtindel fiir die Glieder verlaufen; einzelne Faserbtindel 
zeigten hier auch eine fehlende oder sehwaehe Markf~rbung. 

Die hier angeffihrten Beobachtungen k6nnen weder vom Stand- 
punkt des klinischen Brides, noch weniger aber in bezug auf die patho- 
logisch-anatomische Grundlage auI Neuartigkeit Anspruch erheben. 
Namentlich hat zuletzt Wohlwi l l  in der arztl. Verein. Hamburg fiber 
(lie Gehirnveranderungen bei Leuchtgasvergifmng berichtet, wo er 
unter 8 Fi~llen von Kohlengasvergiftung sechsmal die symmetrische 
Nrweiehung des Globus pallidus nachweisen konnte. Man findet in 
dem summarischen Bericht fiber diesen Vortrag fieben den anato- 
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misehen Bemerkungen aueh Hinweise auf das einfSrmige klinisehe Bild, 
in welehem starke Rigiditi~t der Muskulatur die Hauptrolle spielt. 
Da aber in Wohlwil ls  Fi~llen eine li~ngere klinische Beobachtung 
seheinbar nicht vorlag, glaubte ieh, keine iiberfliissige Arbeit zu ver- 
richten, wenn ich die F~tlle hier zur Mitteilung bringe. Den haupt- 
s~chliehen Grund hierfiir erblieke ich in dem Umstand, da 13 wie W oh 1- 
will ~uf der vorji~hrigen Tagung der Ges. D. N. hervorhob, diese Falle 
die erste Gesetzm~i3igkeit beztiglieh der Lokalisation innerhalb der 
stri~ixen Herderkrankungen in der sinnf~lligsten Weise bekri~ftigen. 
Bekanntlieh haben O. u. C. Vogt als Erste auf Grund mehrfacher 
Beobachtungen den Satz aufgestellt, d~B bei beiderseitigem Ausfall 
der Pallidumfunktionen eine zunehmende Spannung der KSrper- 
muskula~ur eintritt, ohne choreatiseh-athetotische Bewegungen und 
ohne Tremor, und dab dieser reine Rigor in seinem Ertdzusta~ld zur 
,Versteifung in vertrackten Stellungen" fiihrt. 

Die Fi~lle, aus welchen 0. u. C. Vogt die These des Pallidum- 
syndroms ableiteten, waren tells Eigenbeobachtungen der Falle yore 
,,Status dysmyelinisatus", tells die in der IAteratur befindtiehen ]%lle 
yon sog. Totalnekrose der Stammganglien. Nun haftet abev d iesen Beweis- 
fallen der ,,SchSnheitsfehler" an, dab sie entweder kliniseh nicht das 
reine Bild der ~[uskelstarre zeigten, oder wenn ein solehes bestand, da~ 
anatomische Substrat nicht auf das Pallidum besehrankt war. Das 
klinische Bild der zwei Falle yon ,,Status dysmyelinisatus" enthi~|t 
in den weniger vorgeschrittenen Stadien anfallsweise auftretende, 
athetotische Bewegungen und spastische Krampfanfalle, erst sparer 
kommt es zur ausgesprochehen Versteifung; das Krankheitsbild ent- 
spricht also der Begriffsbestimmung: progressive, mit allgemeiner 
Versteifung endigende Athetose. Anatomiseh waren die Fi~lle dureh 
eine Volumverminderung des Pallidums, C. Luysi, der Thalamuskerne, 
durch teilweisen Ausfall der striopallidaren und schweren Ausfall jener 
Faserziige gekennzeichnet, die aus dem Pallidum zum Thalamus und 
Hypoth~lamus fiihren. J~hnliehe Verhi~ltnisse bot der in jugendlichem 
Alter stehende Fall O. Fischers .  " 

In den F~llen yon H. Deu t sch  und v. Eeonomo entsprachdas 
klinisehe Bi]d einer reinen Muskelstarre, doeh zeigte sich im anatomisehen 
Befund neben einer zweifellosen Pallidumschi~digung die vorwiegende 
Mfek~ioa des Striatums. Im Thomal lasehen Fall waren anfangs 
~orsionsspastische Erseheinungen im Vordergrund, die spi~ter zu einer 
Versteifung fiiJarten; an der To~alnekrose be~eiligte sieh neben dem 
Pallidum in hohem Mal3e aueh das Striatum. Aueh in den Fallen der 
FSrstersehen arteriosklerotischen Muskelstarre, die ~on O. u. C. Vogt 
Untersueht wurden, zeigte sowohl das Pallidum als auch das Stricture 
den ,,Status desintegrationis". 
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Wir verfiigen slso heute noch fiber keinen Fall, in welchem eine 
yon Beginn an reine, dureh Hyperkinesen nicht komplizierte Muskel- 
starre mit einer auf das Pallidumgebiet beschrankten, isolierten Mfek- 
tion verbunden war. Die beiden hier mitgeteilten Falle liefern aber 
- -  bekraftigt durch Woh lwi l l s '  gleichlautende Beobachtungen - -  
den strikten Beweis, dab die Vogtsehe  Feststellung, wiewohl sic such 
nicht an unkomplizierten Fallen erhoben wurde (und ~ie mul~ desh~lb 
um so h6her eingeschatzt werden), zu Reeht besteht. In unseren Fallen 
war nicht das ganze Pallidumgewebe zerstSrt, sondern nur der innerste 
Teil; der Herd lief3 das Gebiet das Globus externus frei und hier konnte 
histologisch intaktes Nervengewebe festgestellt werden. Der Herd yon 
geringem Umfang zerstSrte im medialen Pallidumgebiet lediglich die 
wiehtigeCdbergangsstelle, wo der gr613te Tell der strio- und pallidofugalen 
Fasern vor ihrem Abstieg zu den subpallidaren Zentren suf einen ganz 
engen Raum verdiehtet sind. Werden diete Knotenpunkte durch einen 
krankhaften Prozel~ beiderseitig zerst6rt, so mfissen wit den Ausfall 
sgmtlicher ttrio-pallidofugalen Innervationen gewgrtigen und die auf- 
tretenden k]inischen Symptome in diesem Sinne bewerten, w i r  er- 
blicken also das pathologische Moment, das fitr das Krankheitsbild 
verantwortlich gemacht werden ksnn, nicht so sehr in der Lasion des 
Psllidum, vielmehr in einer sehweren Schadigung und Leitungsunter- 
brechung im Fstergebiet der subpsllidaren Bahnen, die v:om Erweichungt- 
herd gerade an iener Stelle getroffen wurden, wo sie am dichtesten 
aneinsndergedrangt sind. Halt  man sich vor Augen, dab - -  mit Aus- 
nahme der wenigen, separst verlaufenden Btindel der Ans~ lenticu- 
laris - -  tgmtliche efferenten Zfige des Nuel. caudatus, Futamen und 
Globus pallidus dureh dieten Engpaf~ durchziehen, um sich dann 
in die zohlreichen subpallidaren Zentren zu zerstreuen, dann wird 
m~n es ffir erklgrlich finden, dsl~ eine beiderseitige Zertt6rhng dieser 
Stellen - -  auch wcno tie isoliert zustande kommt - -  zu einer sllgemeinen 
schweren Muskelstarre und den fibrigen striopallidaren Autfallserschei- 
nungen ffihrt. :Die beiden Falle lassen such erkennen, da/3 die ldinischen 
Symptome nur als Ausfsllterscheinungen und nicht als Reizsymptome 
aufgefaBt werden dfirfen: das klinische Bild zeigt in beiden Fgllen eine 
EinfSrmigkeit und 8tabi]it~t, und das anatomische Substrat entspricht 
einer einfachen, durch Erweichung verursachten LeitungsunCerbrechung 
des striopallidofugalen Fssersystems. Es ist als0 naheliegend im Sinne 
V o g t s  anzunehmen, dab die Muskelrigidi~at und die w~hrseheinlieh 
mit ihr einhergehende Bewegungsverlangsamung den Effekt einer 
subpallidaren Enthemmung darttellen, wahrend der Ausfall der als 
primare Automatismen bezeichneten Bewegungen, w i e  Mimik, Orien- 
tierungs- und Schutzbewegungen, s is  Folge der aufgetlobenen, strio- 
pallidaren Innervierungseinfliisse anzusehen ist. Bei dieser Auffassung 
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k a n n  man auch eine Erkl~rung linden fiir den Unterschied, der 
im klinischen Bilde zwischen den Vogtschen  Fallen yon Status 
dysmyelinisatus und den un~eren besteht. Dieser ist erstens in der 
versehiedenartigen Lokalisation, zweitens und hauptsaehlieh aber in 
der Verlaufsart der Krankheit  gegeben. In den Vogtschen  FMlen 
entwickelt sich ein eminent chronischer Prozeil im ganzen Pallidum; 
zerst6rt bier in Mlmghliehem Fortschritt  sowohl die striopallidaren, 
~ls aueh die pallidofugalen Fasern; der Ausfall der ersteren bedingt 
Hyperkinesen, ebenso wie die Erkrankung eines Teils des Striatums 
solche verursacht. Diese bestehen unver~indert so lunge, als sic dureh 
leitungsfhhige pallidofugale Fasern weiter vermittelt  werden. Werden 
aber letztere bei Fortschritt  des Prozesses in immer gr6!~erem Malle zer- 
st6rt, so t r i t t  die hyperkinetische Komponente des Kranl~ei*~sbildes 
mehr in den Hintergrund, und es treten die reine Muskelstarre als 
subpallidhre Enthemmung, sowie die Akinesen als pallid~re Ausfalls- 
erscheinungen immer starker hervor. In unseren FMlen war der Prozel~ 
nut  auf jenen Teil des Pallidums beschr~,nkt, in welehem keine ~trio- 
pallid~ren, sondern lediglich nut  pallidofugMe Fasern verlaufen, so, 
dag die plStzliehe, sehwere L~sion dieser Faserung eine hyperkineti- 

t i sche  Bewegung, selbst wenn eine solehe dureh dan Ubergreifen des 
anatomisehen Prozessds auf das s t r ia tum bedingt gewesen w~re, unter- 
driickt hgtte. In unserem ersten Falle war die spontane Dorsalflexion tier 
grol]en Zehe 6frets zu beobachten, bei gteichzeitigem Fehlen derselben, 
wenn nach dem BabinskisehenZeiehen gepriift wurde. Wir k6nnen alsodie 
Ansieht V og t s  bestatigen, nach der es sieh bei diesem Pseudobabinski um 
eine striar bedingte Zwangshaltung handelt. Nur scheint gegen die V o g t  - 
sehe Annahme - -  es handle sich hier um eine rudimentS, re Athetose - -  
in unserem Falle die Tatsaehe zu sprechen, dab hier die iibliehen Hyper- 
kinesen fehRen, insbesondere athetotische Bewegungen; so dab wir 
geneigt waren, diese Zwangshaltung als eine mit der Muskelsteifigkeit 
einhergehende, also aueh bei eminent stri~ren Erkrankungen zu ge- 
w~rtigende Erscheinung anzusehen. 

Ob die in beiden Fallen beobaehtete Harninkontinenz im Sinne 
der Beobachtungen yon M a r b u r g  und v. Cz i l a r z  ~ls eine strihr 
bedingte AusfMlserseheinung aufzufassen sei, m6chte ich unentsehieden 
lassen. Die gleichzeitlg best~ndenen psyehiachen St6rungen und 
Rindenvert~nderung lassen aueh einen eorticalen Ursprung als nahe- 
liegend erscheinen, dies um so mehr, als die Blasenst6r~ang im ersten 
Fall erst einen Monat sparer als da~ iibrige ziemlieh unver~ndert  ge- 
bliebene Pallidumsyndrom auftrat  und im zweiten Fall w~hrend der 
ganzen Beobaehtung schwere St6rungen der cortiealen Fnnktionen be- 
Standen hatten.  

Dysarthrie u n d  Dysphagie strigren. Charakters bestanden nut  im 
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zweiten Falle, im ersten hatte die SprachstSrung einen ausgesprochen 
corticalen Charakter. 

Die psychischen Ausfallserscheinungen waren in beiden Fi~llen 
ausgesprochen, im zweiten war eine mehr-weniger stSndige Trfibung 
des Sensoriums vorhanden, an deren corticaler Natur nich~ gezweifelt 
werden konnte. Der stuporSse Zustand des ersten Falles zeigte manche 
verwandte Ziige mit Zustandsbildern, die bei eneephalitischer Affektion 
des Striatums und bei manehen Wilsonkranken beobachtet wurden. 
Auffallend war aber in diesem Falle die vSllige Amnesie der Kranken 
in bezug auf i/are Erkrankung und deren Verlauf und aueh eine gewisse 
Gedi~chtnisabnahme bezfiglich frfiherer Erinnerungen. Dieses Symptom 
erschien mir deshalb bemerkenswert, da ich unli~ngst einen Kranken 
beobachten konnte, der nach einer Kohlengasvergiftung als sozusagen 
einzige Ausfallserscheinung eine hochgradige Ged~chtnisschwhche 
zeigte, die noch 11/2 Jahre nach der Vergiftung unverhndert war. Es 
handelt sich um einen 33ji~hrigen Advokaten, der deshalb seinen Beruf 
aufgeben mul3te u n d -  merkwfirdigerweise- seine intakt gebliebenen 
frfiheren Kenntnisse im Sprachunterricht verwertete. Es waren die 
Erinnerungen aus der Zeit vor der Vergiftung gut erhalten, nur das 
Gediichtnis fiir laufende Angelegenh.e.iten war fast gi~nzlich aufgehoben; 
dabei fiel die Teilnahmslosigkeit und Gleichgfiltigkeit auch dem eigenen 
Zustand gegenfiber auf. Hatt.e er irgendwelche Agenden zu verrichten, 
so wurden sie ihm immer notiert; aber auch diese Maftnahme erwies 
~,ich als unzuverli~ssig. Ieh priifte seine Merkfi~higkeit dureh die AuL 
gabe yon Erlernen kurzer Versabschnitte; es zeigte sich, dali er diese 
ziemlich rasch erlernte, aber sehon nach einer Stunde vergalt; einen 
zu Hause gut hergesagten Absehnitt konnte er mir nur dann vorsagen, 
wenn er ihn vorher noch einmal durchlas. Dabei kam es vor, dal~ er 
an drei hintereinander folgenden Tagen dieselbe Aufgabe yon neuem 
gelernt hat. Adressen yon hhufiger besuchten Wohnungen hat er oft 
verfehlt. Die kSrperliche Untersuchung ergab niehts Pathologisehes. 
Die sehwere StSrung der Merkfi~higkeit fiel besonders deshalb stark auf, 
weft die fibrigen geistigen Fi~higkeiten, Allgemein- und Fachkenntnisse, 
fiberhaupt die Intelligenz keinen bemerkbaren Ausfall zeigten. 

ha der zusammenfassenden Arbeit yon S ibe l ius  fiber die psyehi- 
~chen StSrungen nach Kohlenoxydvergiftung werden neben eehten 
Psyehosen psychopathisehe Folgezusti~nde beschrieben, in deren Vorder- 
grund StSrungen des Gedhchtnisses stehen. Die retrograde Amnesie 
in bezug auf die Umstande der Vergiftung und nachherigen Erkrankung 
geh5ren zum geD, ufigen Krankheitsbild; aber auch Falle mit fiber- 
wiegender relativ isolierter StSrung der Merkfahigkeit (wie sie in meiner 
obigen Beobachtung vorlag), sind besehrieben, der erste von B r i a n d .  
S i be l iu  s erblickt in diesen Ausfallserscheinungen den klinisehen Aus- 
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druck der durch die CO-Vergiftung hervorgerufenen Rindenveranderun- 
gen, die er und andere schon friiher nachweisen konnten; er weist die 
MSglichkeit, dal~ diese psychogen bedingt sein k6nnen, zuriick. Auch in 
unseren Fallen deuten die, wenn auch nicht so schweren Ver~nderungen 
des Rindenparenchyms auf die organisch.toxische Herkunft  de r bestehen- 
den retrograden Amnesie und der iibrigen Bewuf~tseinsst6rungen hin. 

~3ber die Kalkablagerungen im Erweichungsgebiet des Globus 
pallidus soll hier nach den ausfiihrlichen Beschreibungen yon K o l i s k o ,  
P o e l c h e n ,  D i i r ck ,  W o h l w i l l  und H. S p a t z  nur kurz angedeutet 
werden, dal~ ihre Spezifit~t in unseren Fallen nicht durch den krank- 
machenden Faktor  (CO-Vergiftung), sondern durch die Sthtte ihrer 
Ablagerung bedingt ist. W o l l e n b e r g  und S p a t z  zeigten, dab Kalk- 
ablagerungen im Globus pallidus auch unter normalen Verhhltnissen 
vorkommen; sie wurden hier in Fallen von Chorea und epidemiseher 
Encephalitis (Diirck) h~ufig gefunden. Im eminent chronischen 
Falle yon O. F i s c h e r  waren sie ebenfalls eine Begleiterscheinung des 
Destruktionsprozesses im Pallidum. In unseren F~llen wztr die Kalk- 
ablagerung strcng auf das erkrankte Gebiet des Pallidums beschr~nkt; 
niehtdestoweniger ist die Annahme, dal3 die Erweichung mit der Gef~$- 
verkalkung in einem urs~chliehen Zusammenhang stiinde, auf Grund 
obiger Befunde yon der Hand zu weisen; auch zeigten sich keine Lumen- 
veranderungen, die die M6glichkeit einer KreislaufsstSrung wahrschein- 
lich machen k6nnten. 

Man wird sich heute die Entsteht/ng der Erweiclm_ngsherde im 
PaUidum, die einen - -  man darf wohl sagen - -  h~ufigen Folgezustand 
nach Kohlengasvergiftung darstellen, am leichtesten erkl~ren, wenn 
man eine spezifische Affinit~t dieses Hirnabschnittes zur Giftwirkung 
des Kohlenmonoxyds annimmt, wie es W o h l w i l l  rut. Die klinisehen 
Beobaehtungen yon J a k s c h  und Seeler t .  lassen vermuten, daf~ das 
Pallidum aueh dem Mangangift gegeniiber einen Locus minoris resisten- 
tiae darstellt. Die Kalkablagerungen im erkrankten Gebiet sollten aber 
im Sinne J a k o b s  so aufgefaBt werden, dal3 ,,sie bei starkerer Betonung 
ein sinnf~lliger Ausdruck der .@fektion dieses Gebietes" sind. 

II.  

Die Aufzeiehnungen des im Folgenden zu besprechenden Falles 
yon H e m i a t h e t o s e  yerdanke i ehder  Freundlichkeit des Abteilungs- 
arztes Dr. E. F o d o r ;  diese enthalten auszugsweise folgendes: 

Der 53j~hrige Kranke, S. Sea., wurde das erstemal am 5. VII. 1919 auf die 
interne Abteilung des hiesigen jiidisehen Spirals aufgenommen. Aus der Anamnese 
erf~hrt man, dal3 seine Eltern gesund sind. Aus seiner ersten Ehe entstammen sieben 
Kinder, aus der zweiten drei (1 Friihgeburt). Lues negiert, starker Raueher, 
m~tl3iger Alkoholgenull zugegeben. Seit Jahren herzleidend. Seit 4 Woehen Herz- 
klopfen, rasehes Ermiiden, sehweres Atmen, h~ufig Sehwindelgefiihl. 
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Bei der Untersuehung ergab sich folgender Befund: Erweiterte H~utvenea, 
cyanotische Nase und Finger. Erweiterter Thorax, kaum bewegliche Lungengren- 
zen, Atmung sonst gut. D~tmpfung der Aorta bedeu~nd vergrSf~ert, hier neben 
dem systolischen Ton blasendes systolisches Geriiuseh, seharfer, akzentuierter 
diastollscher Ton h6rbar. Pulsus celer et altus, schwer zu unterdrficken. Leber 
etwas vergrSl3ert. Ne rvensys t em:  ttirnnerven frei. Keine motorischen und 
Sensibilit~tsstSrungen. Patellar- und Achillessehnenreflexe beiderseits gesteigert. 
Ful~sohlenreflex in Form yon Plantarflexion, Klonus fehlt. Bauchreftex vorhanden. 
Im Ham Eiwei]]. Die Diagnose lautete damals: Aortitis incompensata, Nephro- 
sklerosis, Emphysema. Nach ausgiebiger Venaesektion trat in seinem Zustand 
Besserung auf, so dag er nach einigen Tagen entlassen werden konnte. 

2. Spitalsbeh~ndlung Nov.-Dez. 1919. Nach Angaben des Kranken und seiner 
Fr~'~u befielen ihn am 20. L~. nachts heftige Schmerzen in den rechtsseitigen Glie- 
dern und in der Friih konnte er diese nicht bewegen. Aueh hatte er das Gefiihl in 
denselben verloren. Das Bewul~tsein war dabei nicht gestSrt. _42dm~hlich kehrte 
das Gefilhl in den Gliedern zurfizk, nach 2 Wochen konnte er schon gehen und 
etwas spiiter die Hand bewegen. Gleichzeitig mit der Riickkehr der Beweglich- 
keit traten in der Hand sehmerzhafte Kr~impfe auf, die aus den Fingern ihren 
Ausgang n~hmen und sieh auf den Unter- und Oberarm erstreckten. Seit dieser 
Zeit fiihlt er die reehte KSrperseite immer kalt und hat hier oft nadelstichartige 
Gefiihle. Auch im l-~unde fiihlt er rechts anders als links. Er ist seit diesem Anfall 
stark verge~lich, pflegt die Namen der Gassen oder seiner Kinder zu vergessen. 
Er hat naehts 5fters Anfhlle yon schwerem Atmen, so dal~ er aus dem Bette steigt 
und stundenlang herumgeht. Die Untersuchung der inneren Organe ergibt,inl 
wesentlichen den frfiher erhobenen Befund. 

Ne rvensys t em:  M/~i]ige VorwSlbung beider Aug~pfel. Pupillen mittelweit, 
rund, reagieren auf Lichteinfall und Akkomodation gut. Augenbewegungen frei, 
kein Nystagmus. Facialis beiderseits gut innerviert; Zungenbewegungen frei, 
die gestreckte Zungenspitze weicht etwas nach links ab. Die grebe motorische 
Kraft der rechtsseitigen Extremit~iten ist kaum vermindert, die Beweglichkeit 
aber in hohem ~a~e eingesehr~nkt durch Spannungszust~inde und fortwahrende 
~theto~ische Bewegungen der Finger, des Unter- und Oberarmes; am Beine sind 
diese Erseheinungen viel weniger ausgesprochen. Der Gang weieht nut darin 
yon der Norm ~b, dal~ er etwas breitspurig ist; das Bein wird nicht geschleift. 
Knie- und :kehillessehnenreflexe beiderseits gesteigert, reehts lebhafter. Ful~- 
sohlenreflex ergibt rechts und links Plantarflexion, Oppenheims Zeichen reehts 
manchmat angedeu~et. Die Sensibilitatsprfifung ergab eine Hyperasthesie und 
Hyperalgesie der ganzen rechten K6rperhalfte. Hier klagt er fiber das frfiher er- 
w~hnte, st'~ndige K~ltegefiihl und andere sehmerzhafte Parasthesien (Nadelstiche). 
Spraclie, Schlueken gut, Sinnesorgane ohne Ausf~llserscheinungen. 

Wiederholte Venaesektion und Hyoscin brachten eine wesentliche Er- 
leichterung. Der ]~lutdruck sank yon 198 auf 145; auch die Sehmerzen und die 
motorisehe Unruhe liegen etwas naeh. In diesem Zustand ~-arde der Kranke 
Ende Dezember entlassen. Keine wesentliche ~nderung bis zur anderth~lb Jahre 
sp~iter erfolgten 

3. Spitalanlnahme Juli 1921. Der Kranke beriehtet, dag er seit tmgef~hr 
2 Men,ten heftige Stiehsehmerzen in der linken Seite empfindet, die yon der 
AehselhShle bis zur Iliacalgegend reiehen und tinter den Rippen besonders st~rk 
sind; sie treten un~bh~nglg yon den Mahlzeiten anf, dauern einige Stunden lang 
und hSren wieder au~. Die Sehmerzen und Krampfzustande in den rechtsseitigen 
Gliedern bestehen wohl, sind aber etwas'milder, als an~angs. Er fiihlt die reehte 
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Seite noch immer anders, als die linke; auch die nadelstichartigen Par~sthesiea 
kehren oft zuriiek. Der Kranke ist sehr erregt, sehlaflos, besch~iftigt sich mit 
Selbstmordgedanken. 

S t a t .  praes .  Guter Ern'~hrungszustand. Lungen- und Herzbefund un- 
ver~ndert. Im Ham Eiweil~ in minimalen Spuren, im Sediment 2 bis 3 rote Blut- 
kSrperchen. Augenuntersuchung ergab neben maBiger ~Iyopie konzentrisehe 
Einengung des Sehfeldes um 10---30~ Augenhintergrund undeutlich, feine Nebel 
im G l a s k S r p e r . -  Hirnnerven frei; Sprache, SchlnekvermSgen unbeeintrachtigt. 
Der rechte Arm befindet sich in standiger motoriseher Unruhe; die fortw~hrend 
weehselnden Spannungszust~inde und athetotisehen Bewegungen der Handfinger, 
des Unter- und Oberarmes stSren die aktive Bewegliehkeit in so hohem Maf~e, 
dab er diese Hand zum Essen oder Halten yon Gegenst~inden kaum mehr benutzt. 
Das Bild der BewegungsstSrung hat sich insofem geandert, dad neben den friiher 
beobachteten rein athetotisehen Bewegungen jetzt in kiirzeren Intervallen heftige, 
choreiforme Greif- und Ruckbewegtmgen des Armes, besonders in den distaten 
Partien dazugetreten sind, die den Kranken oft veranlassen, seinen Arm irgendwie 
fixiert zu halten; gewShnlich beniitzt er seine linke Hand dazu. Die Finger der 
rechten Hand zeigen eine auffallende Veranderung-" die interphalangealen Gelenke 
sind spindelfSrmig verdickt; diese wird dureh die Umfangszunahme der Phalanx- 
epiphysen verursacht, wahrend der fibrige Teil der Phalangen im Vergleich mit 
der linker Hand eher verdiinnt erseheint. Die Hand ist blaB, leicht cya~otisch. 
Am Bein ist die motorisehe Unruhe nur mehr wenig ausgesprochen; hier belastigen 
ihn nur die hanfig auftretenden, mobilen Spasmen. Die Sehnenreflexe sind rechts 
an der oberen und unteren Extremit~t noch immer etwas lebhafter als links; die 
patholo~sehen Pyramidenzeichen fehlen. Der Gang ist kurzschrittig und etwas 
breitspurig. Keine Ataxie. Blntdruck: 155--70. 

29. VII. Nachdem sich die Sehmerzen nach Hyoscinbehandlung etwas 
milderten, und die hartn~ickige Schlaflosigkeit gebessert ist, wurde er entlassen. 

4. Spitalsbehandlung. Oktober-Dezember 1921. Nach Angabe seiner Frau 
sind die Schmerzen in der rechten KSrperh'~lfte seit 6 Wochen wieder sehr he~tig, 
manchmal so, dab der Kranke sich wie zerstSrt geb~irdet. Seit einer Woehe ist 
er gar nicht zureehnungsfahig. Bei der Untersuehung zeigt er eine hoehgradige 
psyehomotorische Unruhe, sieht Sehreekgespenster vor sich, die ihm Hande und 
Beine abschneiden wollen. ,,Sie waren zu Hause im Keller versperrt." Die athe- 
totisch-choreiformen Bewegungen des reehten Armes sind sehr lebhaft; auch 
am Bein vorhanden, doeh weniger intensiv. Bei passiven Bewegungen beobachtet 
man eine deutliehe Rigidit~t dieser Glieder. Knie-Aehillesreflexe rechts etwas 
lebhafter als links, pathologische Pyramidenzeiehen fehlen, kein Clonus. Die 
K~lteparasthesie !st rechts noch vorhanden, die spontanen Schmerzen scheinen 
heftig zu sein. Priifung der objektiven Sensibilitat ergab keinen Ausfall; die Hyper- 
asthesie ist weniger ausgesprochen. Im Urin EiweiBl~robe schwach positiv, im 
Sediment einige Hyalinzylinder, Tripelphosphat und viet Bakterien. In den letzten 
Tagen zeigte sieh Harninkontinenz. 

Wahrend der zweimonatigen Spitalsbeobaehtung stellte sieh allm~hlieh 
wieder eine teiehte Besserung ein, die aber 5fters dureh eigentfimliche Schmerz- 
attacken unterbrochen wurde. Diese Attacken zeiehneten sich dureh das plStzliche 
Auftmten yon besonders heftigon Schmerzen im reehten Gesicht, Arm, Drust 
und Bauch aus, waren aueh in der Herzgegend sehr intensiv; der Kranke springt 
aus dem Beth und geht wie zerstSrt im Zimmer herum. Brechreiz und wiederholtes 
Erbrechen wurde dabei beobachtet. Wahrend des Anfalles war die rechte Hand 
auffa]lend bla~ und kiihl, die Wand der Radialis stark kontrahiert. Wiederholte 
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)Iessungen zeigten, dal3 die Schmerzattacke immer mit einem plStzlichen Anstieg 
des Blutdruckes verbunden war; dieser betrug w~,hrend des Anfalles 172--85mm/Hg, 
naeh dem Anfall 132--50 (Rr.). - -  Am 25. X. hat er bei einem solchen hyperto- 
nisehen Schmerzanfall Blur erbroehen. 

Die spater durehgeffihrte Magenuntersuehung zeigte eine Hyperaeiditat 
(freie HC1 37,7, Gesamtacidit~t 54,6); Blutprobe blieb negativ. Eine RSntgen- 
untersuchung des Magens mul3te wegen des Allgemeinzustandes unterbleiben. 

Beim Abgang des Kraalken war sein allgemeiner Ernahrungszustand stark 
herabgesetzt. Die Bewegungsunmhe hat sich insofem gebessert, daI3 die ehorei- 
formen Ruekbewegungen naehgelassen haben, und wieder das friihere Bild der 
reinen Athetose zum Vorschein kam. Reflexe zeigen reehts keine deutliche Steige- 
rung gegen links, Babinski-Oppenheim negativ. Die Rigiditi~t des Beines hat 
etwas nachgelassen. Der Kranke ist niedergeschlagen, seine KSrperhaltung eine 
gedriickte, der Gang miihsam. 

Die 5. Aufnahme effolgte Ende Januar 1922. Ztmahme der friiheren Beschwer- 
den, Sehmerzen und Par'asthesien reehts wieder lebhafter; er fiihlt jetzt die reehte 
Halfte bald heil3, bald kalt. Die Spannung im reehten Bein hat stark zugenommen, 
er kann das Bein im Knie nieht streeken und kann deshalb nieht gehen. 

Die Untersuehung ergab eine ausgesprochene Rigiditat in den rechtsseitigen 
Extremit~tten mit Neigung zu Contracturen. Fortwi~hrende athetotisch-ehorea- 
tisehe Bewegungen im reehten Arm, dessen aktive Beweglichkeit eine minimale 
ist. Hyper~isthesie der rechten KiSrperhalfte, mit Ausnahme der Fuflspi~ze, die 
eher hypasthetisch zu sein seheint. Reflexe beiderseits erh5ht. Pyramiden- 
zeichen fehlen. Pupillen gleichm~Big mittelweit, rund, reagieren prompt. Augen- 
bewegungen ffei. Zungenbewegliehkeit gut. Sprache, Sehluekakt normal. Pro- 
trusio bulbi unverandert. Bauehreflexe vorhanden. Spitzenstol3 mit zwei Finger- 
breiten aul3erhalb der Medioclavieularlinie; Herzdiimpfung auch nach reehts 
vergrSSert. Lungenbefund unverandert. Am 30. I. hatte der Kranke einen be- 
senders heftigen Schmerzanfall, wobei der Blutdruck 240--90 Hg (nach Riva- 
Rocei) betrug. Leber 2 Querfinger unterhalb des Rippenbogens tastbar. Cyanose 
der Haut. Puls rhythmiseh, prall, stark wellig, betragt 80 pro Minute. Rechts 
ist er kleinwetliger als links. A~hetotisehe Unruhe unver/indert. Morphin-Papa- 
verin blieben ohne Wirkung. Naehmittags tra~ wiederholt starkes Erbreehen auf; 
naehher sank der Blutdruek raseh auf 75---45 Hg, rechts kormte man den Puls 
nicht mehr tasten. Abends gestorben. 

Die 8ektion erwies neben den in vivo sehon vermuteten Veranderungen des 
Herzens, der Gefage und Nieren ein eallSses Magengesehwtir an der kleinen 
Kurvatur, nahe dem pylorischen Anteil, das mit der Umgebung stark verwachsen 
w s ~ r .  

Das in Formol gehartete Gehirn wurde in Frontalselmitten untersueht 
und nachher histologisch untersucht. Die Ergebnisse waren folgende: 

Der Hauptsitz der auch makroskopiseh wahrnehmbaren Veranderungen 
war der Kopfanteil des linken SehweifkSrpers. Abb. 3 veransehaulieht sie. Es 
faltt auf dem Bride vor allem die betraehtliehe Votumveranderung des linken 
Caudatums auf, die hauptsaehlieh dureh eine tier eingezogene Falte an der medialen 
Ventrikelfl/~ehe bedingt ist. In der Riehtung dieser Falte zieht eine Erweiehungs- 
cyste dutch den Kopf des 8ehweifkSrpers, die rome, im oroventralen Gebiet des 
Caudatums, bis zur Ventrikelfl/~ehe reieht, yon dieser nur dutch eine dikrme, dureh- 
siehtige Wand getrennt ist mad yon hier sieh eaudalwarts immer mehr naeh dem 
Inneren des N. eaudatus verzieht und naeh einem Sagittalverlauf yon etwa ll /e cm 
Lange noch im Caput  aufhSrt. Der eaudale Absehnitt der Cyste ]iegt sehon in 
der Nahe der Inneren Kapsel, l~tllt aber diese ganz frei. 
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Die Cyste besitzt eine ziemlich dicke, eigene Wand; nut im Vorderteil des 
Caudatums besteht die Wand aus Ependym und einer darunterliegenden diinnen, 
gli6sen Fa~ersehieht. Die iibrige Wand zeigt als innerste Wandsehieht einen 
breiten, stellenweise sehr starken, diehten Gliafaseffilz, der in Form yon einzelnen 
Biischeln in die H6hle hineinragt; Zellkerne enth~ltdiese Sehieht nur in untergeord- 
neter Zahl. Die Faserschieht wird yon einem dichten Wall gliSser Zellkerne be- 
grenzt. Lateralwarts, gegen die Biindel der inneren Kapsel ist diese Sehieht 
weniger ausgesprochen, medialw~rts reieht sie aber bis zum Ependym; so da{~ 
zwisehen Erweiehungscyste und Ventrikelfl~tehe das ganze Nervenparenehym fehlt 
und dureh ein iiberaus kernreiches Gliagewebe ersetzt ist. Dorsal und ventral ist 
der Herd eng begrenzt, indem die Gliazellschieht elne d~irme ist; dann folgt die 
normale Struktur des Caudatums. Die GliazeUkerne sind verschieden grol], zeigen 
lebhafte ChromatinkSrnelung. KSrnehenzellen sind in den Wandsehiehten der 
Cyste oder im Naehbargewebe nur ganz selten zu finden. Herxheimer-Pr~parate 

zeigen, dal~ bier die Abbau- 
vorg~nge sehon abgelaufen 
sind; der Herd und seine 
Umgebung waren fast fettfrei. 
Die Cyste enthielt eine wasser- 
klare Flfissigkeit. 

Seben dieser Cyste wies 
die genanere Untersuchung 
noch weitere Substanzdefekte 
auf. Auf Abb. 3 bemerkt man 
lateral yon der Cyste einen 
konvex naeh innen gebogenen 
grSl~eren und hart daneben 
noch einen tdeineren Spatt, die 
auf dem Bilde noch innerha|b 
des Caudatumgebietes liegen. 

Abb, 3.~ Erweichungsherd im Fall yon Hemiathetose Die histologisehe Untersueh- 
im Kopf des llnken SehweifkSrpers; rinnenfSrmige ung zeigt, dal3 diese Spalten 
Einsenkung der Ventrikelfl~ehe, dureh die Erwei- nichts anderes als stark er- 
ehungseyste bedingt. Lateral yon der Cyste ein weiterte perivaskult~reRaume 
bogenfSrmiger Spaltraum, der dutch die innere sog. Kribliiren darstellen, die 

Kapsel in das tMtamen fiihrt, dureh Einsehmelzung des 
Nervenparenehyms entstan- 
den sind; an manehen Stellen 

sind Residuen dieses Einsehmelzungsprozesses in Form yon Gewebstriimmern 
noeh siehtbar, grSl~tenteils sind aber diese Spaltraume schoa leer und enthalten 
nut eia losge15stes GefaB in ihrer Mitre. Verfolgt man diese Spaltraume auf 
Seriensehnitten in eaudaler Richtung, so beobaehtet man, dal~ sic sich all- 
mahlieh seitwarts versehieben und zwisehen den lose zusammenhangenden 
Biindeln der ~nneren Kapsel in alas laterale Gebiet des beginnenden Putamens 
verziehen; im Anfangsteil des Putamens finder man einen solehen, langlichen 
Spalt hart an der Grenze gegen die aullere Kapsel, tier sieh bier raseh verringert 
und bald aufhSrt. Diese als Kribliiren bezeiclmeten Substanzdefekte haben 
keine eigene Wand, sondern grenzen iiberall an normales Gewebe. Sie liegen 
iiberall im Striatumgewebe, namentlieh aueh dort, wo sic zwisehen den 
Faserbiindeln der inneren Kapsel durehziehen; hier finder man sie in den Ver- 
bindamgsbriieken des Striatumparenehyms, die Caudatum m it Putamen verbinden. 

:Die histologisehe Untersuehung dieser Spaltr~ume zeigt, dal3 hier das Nerven- 
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parenchym spurlos versohwand; nirgends kam es zur Bildung eines Ersatzgewebes. 
Der Umstand, dab  die Spaltr~ume iiberall yon normalem Gewebe begrenzt sind, 
das alle histotogisehen ~erkmate eines im Gang befindlichen AuflSsungsprozesses 
vermissen lallt und die Herxheimer-Bilder, die zellige Abbauprodukte in den 
Spaltr~umen oder in ihrer Umgebung nur in sehr geringer Menge erkennen lassen, 
diirften zur ,4xmahme bereehtigen, dug auch dieser ProzeB seit l~ngerer Zeit be- 
standen hat, wahrseheinlich mit der eystisehen Erweichung im Kopfe des Cauda- 
rums gleichzeitig ent- 
stand und mit dieser 
denAusgangspunkt des 
vor et~a anderthalb 
Jahren entstandenen 
Xervenleidens bildete. 

Anders liegen die 
Verhiiltnisse bei jener 
Kribtiire, die aufAbb. 
4 abgebildet ist. Auf 
einem Frontalsehnitt 
durch das mittlere Tha- 
lamusgebiet erkennt 
man im dorsomediul- 
sten~eil des lateralen 
Thalamuskernes dieht 
unter dem Stratum 
zonale eine streifen- 

fSrmig verlaufende 
5[arkliehtung,die einen 
l~inglichen Spalt um- 
gibt; im Spaltraum 
liegt ein etwas 1Kng- 
lieh getroffenes GefaB 
und auf nmhreren 
Sehnitten sind Triim- 
mer des zerfallenen 

Nervengewebes zu 
sehen. Die den Spatt 
beg-renzende Sehieht 
des lateralen Thala- 
muskernes ist ent- Abb. 4. Markseheidenbfld aus dem mittleren Thalamus- 
markt, zeigt aber auf gebiet. Im dorsomedialsten Teil des lateralen Thalamus- 
Spielmeyer-Sehnitten kerns zieht lungs eines Gef~Bspaltes ein entmarkter 

grau:blau gefarbte Streifen (S)unterhalb der Strut. zonale. N~here Be- 
Klumpen, die im ent- sehreibung im Text. 
markten Gewebe zer- 
streut sind und in den periadventitiellen R/iumen dieht angeh/~uft sind; 
man wird nieht fehlgehen, werm man sie als die prim~ren Abbauprodukte 
(SIyelin) des Markgewebes betrachtet, um so mehr, als diatI-Ierxheimer-Farbung 
auffallige Bilder eines akuten Zerfallsprozesses liefert, man sieht, n/~mlieh, 
dal~ im Spaltraum grebe Fettklumpen liegen, entsprechend dem Zerfallsgewebe, 
das das GefaB in der Mitte des Spaltraumes umgibt: Die entmarkte, abet 
mit dem gesunden Parenchym noeh zusammenhangende Grenzsehicht enth~lt 
ebenfalls Fettsehotlen yon versehiedenem Umfang in groBer Anzahl, auch das an- 
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grenzende, normal aussehende Parenehym ist mit feinen FettkSrnchen reichlieh einge - 
streut. An diesen Praparaten f~llt auch auf, dab die Nervenzellen des ganzen lateralen 
Thalamuskernes fettig ver~ndert sind, indem der Zelleib durchwegs hellrot gef~rbt~ 
ist. Die Marksubtanz zeigt, abgesehen yon der erw~hnten streifenf6rmigen 
Liehtung, keinen 'bemerkbaren AusfalL Der Herd erreieht in der auf Abb. 4~ 
wiedergegebenen HShe die grSBte Ausdehnung, caudalw~irts vertiert er sich bald, 
in frontaler Riehtung is~ er unter der Stria nnd Vena terminalis in den Nucl. 
caudatus zu veffolgen; ein Zusammenhang mit der Cyste im Kopf des Schweif- 
k~rpers war nieht zu erkennen. Sein Verlauf |~l~t abet die Annahme zu, dab eg 
sich um eine perivaseulgre Erweichung um einen GefgBast handelt, der aus dem 
Nucl. eaudatus ins dorsomediale Thalamusgebiet zieht. Es ist wahrscheinlich, 
da~ dieser Herd ein jiingerer ist, als die Ver~nderungen im ~'ucl. caudams und 
Anfangsteil des Putamens, die Zeiehen einer sehon seit langerer Zeit bestehenden 
Gewebsver~nderung bie~en. 

Auf l~issl-Bildern, die aus dem lateralen Thalamuskern stammen, findet 
man im Einklang mit den Herxheimer-Pr~paraten Zeichen einer schweren Gan- 
glienzellerkrankung. In der Umgebung der perivascul~iren Erweiehung fehlen diese 
in einer ziemlieh breiten Zone ggnzHeh und shad dutch ein zellreiches Gliagewebe 
ersetzt, das ein zartes Gliareticulum bildet.- Im Thalamuskem selbst ist die Zahl 
tier Zellen deutlich verringert, und die noch vorhandenen sind durchwegs sehwer 
ver~ndert. Der Zelleib ist geschrumpft, erseheint meist als eine tiefblau gef~rbte 
Kugel, ohne :Fortsgtze mit einem geschrumpften, ebenfalls blau gefgrbten Kern; 
eine Nissl-Struktur ist nicht zu erkennen. An manchen ZeUen sieht man auffa~lend 
lange, verbogene oder gewundene Fortsgtze. SteUenweise ist das Gewebe auf- 
gelockert, ohne grSBere Liieken zu zeigen, hier fehlen die ~N~ervenzellen, an ihrer 
SteUe linden sich kleine Anhgufungen yon Gliazellkernen. 

Die makroskopisch intakten Tefle des Nuel. eaudatus und Putamens, sowie 
des Globus paUidus weisen au6er einer stgrkeren Pigmentierung keine Zeiehen 
einer pathologischen Vergnderung auf. Die Gef~liicken sind bier nieht breiter 
als es im normalen Bild der 1%11 ist. Ira Herxheimer-Bfld zeigen einige ZeUen ein 
rosarot gef~rbtes Protoplasma; im medialen Thalamuskern und im roten Kern 
fand ich durehaus normale VerhMtnisse. 

Die Gegend der linken vorderen Zentralwindung er~ies sieh sowohl im Mark- 
scheiden-, als auch im Zellenbild als vollkommen normal; ebenso lie6en Mark- 
seheidenprgparate aus der Pons- und Oblongatagegend eine normale 3[arkfiillung 
beider Pyramidenbahnen erkennen. 

Eine weitere, uns hier n~her nieht interessierende kleine Erweiehungseyste 
lag im Uncusgebiet des rechten Gyrus hyppocampi, die zu einer auch makrosko- 
piseh sichtbaren Atrophie des rechten Fornix und des reehten Corpus mamillare 
fiihrte. 

Die uns  hier  beseht~ftigenden k l in ischen S y m p t o m e  des Falles 
k 6 n n e n  im fo lgenden z u s a m m e n g e f a l l t  werden :  

Bei  e inem 53j~hr igen Mann,  der  an  vorgeschr i t t ener  Aor t i t i s  [eider, 
en t s t ehen  i n su l t a r t i g  heft ige Schmerzen  in der  r ech ten  KSrpe rhMf te  
und eine L h h m u n g  u n d  Gefi ihlss t6rung d ieser  Sei te ;  l e tz te re  AusfMle 
b i l den  sich in  wenigen Tagen  bis auf  eilm ger inge motor ische  Schwache 
zur i iek  und  es en twieke l t  sich nun  ein Krankhe i t sb f ld ,  aus fo lgenden  
S y m p t o m e n  bes t ehend  : 1. Mobile Spasmen  und  a the to t i sehe  Bewegungen, .  
vornehml ich  im rech ten  Arm,  weniger  ausgesprochen  im reeh ten  Bein, 
das  Ges ieh t  gt~nzlieh f re i lassend;  2. KMtepar~s thes ie  und  n a d e l s t i c h -  
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artige Gefiihle auf der be~roffenen Seite; 3. HyperAsthesie uncl Hyper- 
algesie daselbst; 4. lebhaftere Sehnenreflexe hier, doch ohne die Pyra- 
midenzeichen (nur im Anfang war einma] das Oppenheimsche Zeichen 
angedeutet). Im Laufe der mehr als zwei Jahre lang dauernden Beob- 
achtung traten in diesem Zustandsbfld folgende Ver~nderungen auf: 
a) die athetotischen Bewegungen wurden sp~er kompliziert dutch 
choreiforme Ruck- und Greifbewegungen im rechten Arm; b) in der 
letzten Zeit war eine starke Rigidit~t der rechtsseitigen Muskulatur zu 
beobachten, die sich zulet,zt in einer Neigung zu Contracturen ~uBerte; 
c) die Schmerzen haben im Laufe der Krankheit an Intensit~t. zugenom- 
men, besonders im letzten halben Jahr, wo sie zu besonders schweren 
Schmerzattacken fiihrten, die immer mit einer pl6tzlich auftretenden, 
bedeutenden Blutdruckerh6hung verbunden waren; d) es traten tro- 
phischc und vasomotorische St6rungen der affizierten 8eite dazu, als 
welche: die spindelf6rmige Verdickung der Interphalangealgelenke, 
die Verdtinnung der Fingerknochen, konstante Bl~sse und Cyanose 
der rechten Hand, kleinwelliger Puls der rechten A. radialis im Vei~gleich 
zur ]inken vermerkt wurden. Die grobe motorische Kraft der rechts- 
seitigen GliedmaBen war kaum vermindert, die aktive Gebrauchs- 
fAhigkeit derselben nur in dem MaBe eingeschr~nkt, als es durch die 
athetotischen Bewegungen und Spannungszust~nde bedingt war. 
Allerdings waren diese in dcr zweiten H~lfte seiner Krankheit schon 
so intensiv, dab er die rechte Hand gar nicht benutzen konntc, t{ervor- 
zuheben ist, dab whhrend sciner ganzen Erkrankung Sprach- und 
Schluckst6rungen niemals beobachtet wurden. Harninkontinenz be- 
stand durch einigc Tage zu einer Zeit, wo der Kranke infolge seiner 
riesigen Schmerzen sich in einem heftigen psychischen Erregungs- 
zustand befand; sie b]ieb dann wieder aus. Eine Ataxie wurde beim 
:Kranken nie beobachtet; es wird nur yon einem etwas breitspurigen, 
kurzschrittigen Gang Erwhhnung getan. 

Die Gehirnverhnderungen waren zweifellos durch die arteriosklero- 
tischen Gef~Bver~nderungen verursacht. Beztiglich ihrer Lokalisation 
wird es zweckm~Big sein, sie in zwei Gruppen zu teilen. 1., Der Haupt- 
sitz der Ver~nderungen lag im Kopfgebiet des Schweifk6rpers, wo 
eine, etwa die H~,lfte des Caudatumparenchyms ersetzende typische 
Erweichungscyste lag, die, am oroven%ralen Ende des Caudatums begin- 
nend, die vorderen zwei Dri%tel des Kopfes einnahm; als zweite Ver- 
anderung wurden im lateralen Kopfgebiet einige grSBere Kribliiren 
festgestellt, die sich zwischen den Bfindeln der inneren Kapsel (Vorder- 
schenkel) durchziehend noch im Anfangsteil des ~uBersten Putamens 
in der Form eines einzigen LAngsapaltes an der Grenze zur ~uBeren 
Kapsel nachweisen lieBen.' Fiir die beiden Arten der Caudatuml~sion 
konnte histologisch festgestellt werden, dab sie alteren Ursprunges sind: 
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bei der Erweichungecyste deutete der Aufbau ihrer Wand, ffir die 
Kribliiren der Mangel yon Zeichen eines Abbauprozesses auf einen 
l~ngeren Bestand. 2. Die systematische Durchsuchung der benach- 
barren Gehirngebiete entdeckte dann noch eine weitere Veri~nderung 
in der Form eines kribliirartigen Parenchymausfalles im dorsomedial- 
sten Tell des lateralen Thaiamuskernes, der sieh l~ngs eines vom Cauda- 
turn zum Thalamus fiihrenden Gefgi3astes entwickelte. Dieser Herd 
lieB aber mannigfaehe Zeichen eines noeh im Gang befindliehen Abbau- 
prozesses erkennen, so dal~ die Annahme, hier. einen jiingeren, relativ 
frisehen Prozefi vor uns zu haben, nicht unbegriindet erscheint. 

Das Krankheitsbild entspricht der reinen, symptomatisehen 
Hemiathetose, die durch einen lediglich auf den Kopf des Sehweif- 
k6rpers und Anfangsteil des Putamens besehrankten arteriosklero- 
tischen Erweichungsherd verursacht, bzw. auIrechterhalten wurde. 
Die Anfangssymptome waren eine in einigen Stunden sich entwickelnde 
Hemiplegie und Hemiani~sthesie, die sich im Laufe der folgenden Tage 
allmahlich zuriiekbildete, und nach etwa zwei Wochen entstand der 
Dauerzustand, in dessen Vordergrund die Hemiathetose des rechten 
Armes und Spannung~zusti~nde im reehten Beine standen. Eine un- 
mit~elbare L~sion der inneren Kapsel konnte n/cht nachgewiesen wet- 
den, namentlieh fehlten die anatomischen Ver~nderungen.in den hin- 
teren Partien, wo die Pyramidenb~ndel verlaufen, vollkommen; man 
wird daher yon den im Anfang bestandenen Ausfallserscheinungeu 
annehmen mfissen, dab dureh den plStzlich eingetreteneu Gef~B- 
ver~ehluB im Caudatum KreislaufstSrungen in den benachbarten Hirn- 
teilen, also auch in der inneren Kapse~ auftraten, die zu einer vorfiber 
gehenden Funl~tionsst6rung in diesen Bahnen geffihrt haben; so k6nnte 
auch das im Anfang nachweisbar gewesene Oppenheim-Zeiehen gedeutet 
werden. Als sich dana in den er~ten zwei Woehen die KreislaufstSrung 
in den Nachbarsegmenten ausgeglichen hat, kehrte die Leitungefghig- 
keit anch in der inneren Kapsel zuriiek und jetzt trat der durch den 
Erweichung~herd verursachte Dauerzustand zum Vorsehein, der neben 
einer geringen motorischen Sehw~che eine typische striar bedingte 
Hyperkinese darstellt. Die Entstehung des Krankheitsbildes bekr~ftigt 
in vollem MaBe die yon O. und C. Vogt  vertretene Ansieht, naeh der 
die stri~r bedingten Hyperkinesen keine Reizerscheinungen sind, 
~ondern dureh den Ausfall stri~rer Hemmungseinfliisse hervortretende 
Bewegungszustande darstellen. Die v611ige Unversehrtheit des Pallidums 
im vorliegenden Fall sprieht cntaehieden gegen die Ansieht, die das 
Zustandekommen yon Hyperkineseu yon einer wenigstens Miter- 
krankung des Palldiums abh~ngig maehen will. In dieser Hinsicht 
weieht unser Fall vonder  Beobaehtung Steeks  ab, in der bei einer 
posthemiplegisehen Athe~ose neben hochgraAiger Zerst6rung des 
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Striatums auch die primare Miterkrankung des Palliudms sehr wahr- 
scheinlich gemacht wird durch sekundare Degenerationen, die in den 
Thalamuskernen, C. Luysi naehgewiesen wurden. Die Hyperkinese 
war in unserem Falle aussehHeBlich durch die Lasion des Striatums 
bedingt. 

Lehrreich ist der Fall arch hinsiehtlich der Frage, ob die spezietle 
Art der Hyperkinese (choreatische, athetotische Oder Zitterbewegung) 
durch irgendwelche Eigentfimlichkeit des Krankheitsprozesses deter- 
miniert wird. O. und C. Vogt fanden, dab angeborene oder in den 
ersteu Lebensjahren auftre~ende Sch~digungen des Striatums die 
Tendenz haben, unter den Hyperkinesen athetotisehe Bewegungen zu 
zeitigen (F~lle yon Status marmoratus, F~lle yon cerebraler Kinder- 
l~hmung mit Status fibrosus), w~hrend der beim Erwachsenen ein- 
setzende ProzeB yon Status fibrosus klinisch dem Bfld der progressiven 
Chorea entsprieht. Sehou J a k o b hob die besehr~llkte Giiltigkei~ dieser 
Feststellung hervor, wobei er noch darauf hinwies, dab bei diesen beiden 
Gruppen yon Striatumerkrankungen der pathologische Proze6 selbst 
gewisse Untersehiede erkennen l~13t; beim Status marmoratus und der 
cerebralen Kinderlahmung befallt er niimlich die kleinen und gro~en 
Striatumzellen gleichmaBig, bei den mit progressiver Chorea einher. 
gehenden Fallen yon Status fibrosus werden aber vorr~ehmlich nur die 
]deinen Striatumzellen befallen. J a k o b  glaubt daher die Eigenart des 
pathologischen Prozesses ffir die Unterschiede verantwortlich zu machen 
die sich in der Offenbarung einer speziellen Form yon Hyperkinese 
zeigen. Wenn ich nun zu dieser Frage auf Grund yon Vergleich zweier 
Falle mit HerdprozeB .des Striatums einen Beitrag liefern m/Schte: bin 
ich mir dessen bewuBt, daB Herdprozesse nur mit gewissem Vorbehalt 
zu den chronischen Striatumerkrankungen in Analogie gestellt werden 
dfirfen. Im Falle L i e p m a n n s  (bei O. und C. Vogt) entstand bei einer 
Frau, die im 42. Lebensjahr an halluzinatorischer Verwirrtheit mit Ver- 
bl6dung erkrankte, im 67. Lebensjahr pl6tzlieh choreatische Unruhe 
im rechten Arm; naeh einer neuen Attacke, die zu leichter Parese des 
rechten Mundwinkels und Gesichtes fiihrt, schwinden diese auf 24 Stun- 
den, um yon neuem auch am Beln aufzutreten; sie dauerten zwei Jahre 
lang an. Die anatomische Untersuchung ergab einen arteriosklero- 
tischen Erweichungsherd, der links den Kopf und das vordere Ende des 
Putamens zerst6rte. 

Vergleicht man diesen mit unserem Fall, so zeigt sich: 1. dab in 
beiden Fallen der .pa thologische  ProzeB derse lbe  war, eine 
dutch  Arteriosklerose :bedingte Erweiehung, 2. die i~ beiden F~llen 
def. Kopf  des iinken Caudatums und den ~nfangsteil des Pu~amens 
zerst6rte, also dieselbe L o k a l i s a t i o n '  ze ig te ;  3. Fall L i e p m a n n  
betrifft eine 67jahrige Frau, unser Fall einen 54j~hrigen Mann, in 
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beiden Fi~llen entstand also das Leiden in vorgeriicktem Alter: 4. bei 
dieser t2"bereinstimmung i~uBerte sich die strii~re Hyperkinese ira Falle 
L i e p m a n n  als Hemichorea, in unserem Falle als Hemiathetose. Aus 
dieser Gegeniiberstellung wird man mit vollem Recht den SchluB ziehen 
k6nnen, dab (wenigstens bei halbseitigen Herdprozessen) die spezielle 
Art der zu erwartenden Hyperkinese unabh~ngig ist yon der Eigenart 
des pathologischen Prozesses; yon der Lokalisation desselben und auch 
vom Alter des betreffenden Individuums, bzw. vom Entwicklungsgrad 
des affizierten Nervensystems. Hinzuftigen m6chte ich noch: da2 im 
vorliegenden Falle das anfangliehe Bild der reinen Athetose durch das 
Hinzutreten yon choreatischen Greif- und Schleuderbewegungen kom- 
pliziert wurde, eine Beobachtung, die besonders bei den chronischen 
Striatumerkrankungen gar nieht selten verzeichnet ist. 

Die Gesetzmi~ftigkeit der yon O. und C. Vogt aufgestellten somato- 
topisehen Gliederung innerhalb des Striatums kam auch i~) unserem 
Fall darin zum Vorscheia, daft entsprechend der schweren Funktions- 
stSrung im rechten Arm der Kopf des Nucl. caudatus die schwersten 
Veriinderungen aufwies. Auffallend war aber, daft die Bewegungsst6run- 
gender  Zunge sowie Sprach- und Schluckst6rungen, deren Sitz yon 0. 
und C. Vogt in das vorderste oroventrale Caudatumgebiet verlegt 
werden, vollkommen fehlten, obzwar der Herd, wie friiher schon an- 
gegeben wurde, auch diese Gebiete nicht verschonte. Allerdings konnte 
hier histologisch intaktes Caudatumparenehym noch in einem ziem- 
lichen Umfang festgestellt werden. Es muf~ dabei in Betracht gezogen 
werden, daft die Vogtsche funktionelle Gliederung des Striatums 
aus solchen Fi~llen aufgebaut wurde, wo .beiderseitige Striata durch 
einen ehronisch fortschreitenden Prozeft betroffen waren; in unserem 
Falle aber nur eine halbseitige Schi~digung vorlag. Manehe Analogien, 
die im Aufbau und in der Funktion zwischen Cortex und Striatum 
bestehen, maehen es wahrscheinlich, daft ftir obige Bewegungen ebenso 
wie im Cortex aueb im Striatum eine bilaterale Innervation besteht. 

Die Spannungskr~mpfe im rechten Bein, die von Anfang an be- 
standen hatten, waren anfangs nut gering, fiihrten abet spiiter zu 
contracturartigen Zust~nden, die das Gehen unmSgtich machten, 
k6nnen ebenfalls nur in dem angebenen Erweichungsherd ihre Erklh- 
rung linden, wobei vieUeieht die im Anfangsteil des Putamens nach- 
gewiesene Erweichung die Hauptrolle gespielt haben wiirde. 

Die StSrungen der Sensibflit~t bildeten ein auffalliges Symptom 
des Dauerzustandes in unserem Falle. Es bestanden seit Beginn der 
Krankheit spontane Scbmerzen in der rechten K6rperhi~]fte, eine 
qu~lende K~ltepa~sthesie sowie na.delstichar~ige Parasthesien; bei 
0bjek~iver Prfifung zeigte sieh eine Hyper~sthesie der rechteu KSrper- 
hi~lfte, die fast unvert~ndert bis zuletzt bestand, nur bei der letztea 
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Prfifung war die Gegend der rechten FuBspitze eher hyp~sthetiseh. Es 
war yon vornherein unwahrseheinlieh, dab diese Symptome, wiewohl 
sie ebenso zum Dauerzustand geh6rten, wie die motorisehen Ersehei- 
nungen, ebenfalls dureh den Caudatumherd verursaeht worden w~ren. 
Mingazzini besehreibt Symlotombilder bei Herdprozessen im Linsen- 
kern, in welehen neben einer leichten, spastisehen Hemiparese auch 
Sensibilit~tsst6rungen im Sinne einer IIemihypgsthesie vorkommen 
sollen. Er besehr~nkt aber diese ausdriicklieh auf das Gebiet des Lenti- 
cularkerus; Jn unserem Falle war yon diesem nur der Anfangsteil des 
Putamens einigermaI~en betroffen, die klinisehen Ausfallserseheinun- 
gen aber, die er hierher verlegt, BewegungsstSrungen der Gesiehts- 
und Zungenmuskeln, fehlten in unserem Falle. Die StGrungen der 
Sensihilitat zeigten auch nicht den yon l~Iingazzini angegebenen 
Charakter (Hemihypasthesie, Pseudomelia paraesthetica). Eine Iden- 
tifizierung mit den Befunden Mingazzinis  war also in unserem Falle 
nicht m6glieh. 

Die Erkl~rung flit das Bestehen der Sehmerzen und Par~sthesien 
und Hyperasthesie wurde leicht, als wir im ~uBerenThalamuskern einen 
perivasku]~ren ErweichungsprozeB und eine sehwere Erkrankung fast 
s~mtlieher Zellen dieses Kernes vorfanden. Dej er ine  und seine Schiller 
rechnen zur 8ymptomatologie derThalamusherde, insbesondere wenn 
diese den ~uBeren Kern betreffen: 1. leichte, meist schlaffe, raseh zu- 
riiekgehende Hemiplegie (ohne Babinslds Zeichen), 2. dauernde I-Iemi- 
anasthesie, insbesondere Bathyan~sthesie, zuweflen a.ueh Hyper- 
/tsthesie, 3. heftige, halbseitige Schmerzen, 4. leichte Hemiataxie, 
5. Hemichorea bzw. Hemiathetose, 6. gelegentlich Blasenst6rungen. 
Inwieweit die in unserem Falle bestandenen motorisehen Symptome 
als Teflerscheinungen dieses Thalamussyndroms aufzufassen sind, will 
ieh bier n~her nieht untersuehen; ihre Abhangigkeit veto Caudatum- 
herd erseheint um so wahrscheinlieher, da hier die ttauptver~nderung 
lag. Die Sehmerzen, Par~sthesien und Hyper~sthesie weisen aber 
deutlich darauf hin, dab der aul]ere Kern des Thalamus veto Anfang 
an im Bereieh des p~thologischen Prozesses stand. Die sensiblen StS- 
rungen hatten wahrend der ganzen Krankheit den Charakter yon 
Reizerseheinungen, als die wir die Schmerzen, Parasthesien, Hyper- 
asthesie aufzufassen gewohnt sind; eine Ausfallserscheinung im Sinne 
einer Hypasthesie der FuBspitze wurde nut im ]etzten Krankheits- 
stadium beobaehtet. Man wird also ~nnehmen d/iffen, dab im auBeren 
Kern des Thalamus im Anschlul] an den ErweiehungsprozeB im Cauda- 
turn eine KreislaufsstSrung sich eingestellt hat, die einen ehrordsehen 
Charakter hatte un6 dUreh Ernahrungsst6rung in den Zellen und Bahnen 
desseIben elnen Reizzustand anfreehterhielt, der zu den obigen Sympto- 
men fiihrte. Die lange D~uer der Ernahrungsst6rung habe zur all- 

Arehiv fiir Psychiatrie. Bd, 67. 17 
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mahlichen Verschlimmerung dieser Reizsymptome gefiihrt; zuletzt 
kam es ~uch schon zu einem herdfSrmigen Parenchymausfall, der 
~ielleicht die terminale Hypasthesie der Ful~spitze herbeifiihrte. Die 
schweren Ver~nderungen der iibrigen Ganglienzellen dieses Thalamus- 

kernes sprechen ebenfalls im Sinne einer chronischen Erniihrungs- 
stSrung. Wir haben die Bli~sse und Cyanose der rechten Hand, sowie 
die im Kxankheitsblatt deutlich verzeichnete Herabsetzung des Blut- 
druekes auf der affiTierten Seite als vasomotorische StSrungen, und 
die eigentiimlichen Verschiebungen der Knochensubstanz an den Fin- 
gern der rechten Hand als trophische StSrungen hervorgehoben. Als 
Herderscheinungen werden sie yon einigen Autoren in das Striatum, 
yon anderen in den Thalamus verlegt; P a r h o n -  Go lds t e in  :r 
ihre Leitungsbahn im vorderen Schenkel der inneren Kapsel. Ill 
unserem Falle kSnnten eigentlich alle drei Stellen a!s Ursprungsort in 
Betracht kommen. 

III. 

Obige kasuistische Mitteilungen bezogen sieh auf F~lle, die vom 
pathogenetischen Standpunkte aus in die gut umschriebene Grupp e 
der Herdprozesse des Striatums eingereiht werden kSnnen. Es sind 
mehr-weniger stabile Zustandsbilder, die ein durch einen bekannten 
exogenen Sch~digungsfaktor verursachter Herd aufreehthielt. Anato- 
misch sind sie durch eine Dauersch~digung des Striatumparenehyms 
gekennzeichnet, die keine Tendenz zur Progression oder Ausbreitung 
zeigt. Sie sind und bleiben unsere reinsten Testobjekte bei der Erfor- 
schung der prinzipiellen Frage,ob und inwieweit die Aussehaltung ge- 
wisser Zentren oder Bahnen zum Ausfall bestimmter Symptome im 
weitverzweigten Krankheitsbild der Striatumerkrankungen ftihren. 

Die Schwierigkeiten, die sieh dem Bestreben entgegenstellen, wenn 
man sich bei den tibrigen, ehronisch verlaufenden Formen der Striatum- 
krankheiten auf ein bestimmtes Einteilungsprinzip festlegen will, 
sind heute noeh sehr grog. Es kann sieh dabei vorl~ufig, wie O. und C. 
Vogt  hervorhoben, lediglieh um ein heuristisehes Prinzip handeln. 
Der inhaltsreiehe Sammelbegriff yore amyostatischen Symptomen- 
komplex, den wir der Intuition S t r t impe l l s  verdanken, brachte gewil~ 
eine wesentliche, nosologische Kermzeichnung ~11 dieser Funktions- 
st6rungen, einen pathophysiologisehen Rahmen, der ~deles dazu bei- 
tragen wird, dal~ wir in das Wesen der einzelnen Symptome einen. 
besseren Einblick 'bekommen. Er wird aber eine Basis fOx die Grup- 
pierung der versehiedenen Kranldaeitsformen um so weniger bflden 
k6nnen, weil die Unzul~ngliehkeit der klinischen Symptome bei einem 
solehen Versuch sehon heute als erwiesen gelten kann. Nimmt z. B. 
eine als einheit]jeh aufzufassende Gruppe der athetotischen Erkran- 
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kungen an, die einen seit Kindheit bestehenden, meist fortschreitenden 
und oft mit psychischen Ver~nderungen einhergehenden Zustand - -  
die Athetose double - -  mit einer herdfSrmig entstandenen sympto- 
matischen Hemiathetose in sich faBt, so wird es klar, dal3 bier die Indi- 
zien eines das Wesen betreffenden Einteilungsprinzips fehlen. Die 
fast regelm~[tige Kombination der verschiedenen Symptome in den 
einzelnen Krankheitsbildern macht eine solehe Gruppierung ebenfalls 
sehr sehwer. 

Sehr richtig betonen O. und C. Vogt ,  da/~ die kennzeichnenden 
Merkmale einer Striatumerkrankung nicht nut im Zustandsbfld, son- 
dern vor allem in der Zeit des Auftretens und in seiner spezifischen 
Verlaufsart liegen. Sie haben uns tats~chlich dureh vorbildlich exakte 
Analysen, bei denen auch diese Faktoren Berfieksichtigung fanden, 
mit einer Reihe yon Striatumerkrankungen bekannt gemacht, die fiir 
lange Zeit den Grundstoek unseres Tatsachenmaterials auf diesem 
Gebiete bilden werden. Auch darin mull dem illustren Forscherpaar 
beigepfliehtet werden, dal3 die pathologiseh-anatomische Verhnderung, 
wenn sie dureh eine genaue, methodische Untersuchung festgestellt 
wird, im Einzelfalle alle wesentliehen pathogenen Faktoren exogener und 
endogenerbTatur aufdecken kann. Fraglich bleibt aber, inwieweit ihre rein 
~natomisch orientierte Ein~eilung der Striatumerkrankungen eine aueh 
ffir breitere Verwendung brauchbare Gruppier.ung darstellt. O. und 
C. Vog t  gelangten bei der Absonderung ihrer 33 Falle zur Aufste]lung 
yon 8 Gruppen, die durch besondere anatomische Kennzeichen aus- 
gezeichne~ sind. Durchbliekt man die in diese Gruppen eingeteilten 
F~lle, so kann man sich nieh~ des Eindruckes erwehren, da{~ nicht ~lle 
mit gleichem Recht ihre Sonderstellung beanspruehen. Bei der Gruppe 
des Status dysmyelinisatus erhob schon J a k o b  Bedenken gegen die 
einheitliche Zusammenfassung dieser F~lle, die man wird teilen miissen. 
Der Status marmoratus stellt eine sehr eharakteristische anatomische 
Ver~nderung dar, in der F~lle mit angeborenen striaren Ausfalls- 
erseheinungen, darunter solehe Platz nehmen, die klinisch der Krank- 
heitsform der Athetose double entsprechen; alle bier untergebrachten 
F~lle zeichneten sich durch die Tendenz zur Besserung aus. N u n  
wissen wir aber, dalt die Athe~ose double oft eine progressive Krank- 
heir darstellt; und wenn die Progression des Krankheitsbildes einen 
~ortsehreitenden anatomischen Prozel~ zur Voraussetzung hat, wie wir 
es schon auf Grund der Vogtschen Befunde annehmen miissen, dann 
ist es sieher, da/3 der Status marmoratus, eine stationhre Mil~bildung, 
nieht oder nicht allein das anatomische Substrat aller F~lle yon Athetose 
bilden kannl). Dal3 die spezifisehe Art der anatomischen Ver~nderung, 

1) Von der Rich~ig_~keit dieser Vermutung konnte ich reich nachtraglich 
auch in einem jiingst mitgeteflten Fall yon Athetose double bei Fil imonoff 

17" 
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die doch die Unterlage der Vogtsehen Klassifizierung bildet, an sich 
fiir die Verlaufsart und den Zeitpunkt des Auftrittes einer Erkrankung 
nieht kennzeichnend sein kann, beweisen die F~lle mit Status fibrosus, 
die bei zwei in dieser Hinsieht so sehr versehiedenen Erkrankungen 
wie die ehronisch.progressive Chorea und die nicht progressive Athetose 
(als Teilerscheinung tier cerebralen Hemiatrophie Typus Bielschowsky) 
vorgefunden wurde: 

Ich habe die Uberzeugung, da$, wenn sich aus den Vogtschen 
Fallen bisher schon 8 Gruppen haben nachweisen lassen, diese Zahl 
sich dutch wei~re, schon heute bekannte Formen, die in tier Vogt-  
sehen Gruppierung noch nicht untergebraeht sind, wie Pseudosklerose, 
Torsionsdystonie, gakobs  F~lle yon spastischer Pseudosklerose usw. 
um ein wesentliehes vermehren wiirde, und da6 besonders die ~ber- 
gangsf~lle zwischen den einzelnen klinisehen Erkrankungsformen jeder 
eine besondere anatomische Charakteristik haben wird. Bei der konse- 
quenten Durchfiihrung der V ogtschen Untersuchungsmethode diirfte 
das immer mehr wachsende und immer neue Verlaufsarten und klinlsehe 
Bilder aufweisende ~aterial in so viel Gruppen zersplittert werden, 
dab dutch diesen Umstand allein der Versuch einer anatomischen 
Oruppierung seheitern mullte. 

Diese Uberlegung fiihrt reich dazu, da$ man, wenn es sich um eine 
vorl~ufige, als Arbeitshypothese zu geltende Einteilung handeln soll, 
doeh noeh das bisher vernaehl~ssigte pathogenetisehe Moment in Er- 
wggung ziehen sollf~. Es gibt uns vorderhand nut die ~6glichkeit, die chro- 
nisch vertaufenden Striatumerkrankungen in zwei grol3e Gruppen ein- 
zuteflen. Die eine wiirde jene Krankheiten umfassen, wo eine nachweis- 
bare exogene Schgdlichkeit, die den ganzen K6rper oder das Zentral- 
nervensystem diffus ergrfff, durch ihr Ans~ssigmachen im Striatum 
oder in bestimmten Teilen dessetben zu einer klinisehen Offenbarung 
ffihrt, in der die stri~ren Ausfallserscheinungen eine Hauptrolle spielen. 
Ich erw~hne bier die arteriosklerotische !~Iuskelstarre F6r s t e r s ,  
die durch syphilitische Ver~nderungen verursachten Krankheitsbilder, 
besonders die yon F i sche r  und O. u. C. Vogt  beschriebenen chorea- 
tisehen Ver~nderungen bei Paralyse und die bei der Encephalitis epide- 
mica auftretenden parkinson-artigen Zust~nde, um zu iHustrieren, dal3 

(l~ef. Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psych. Bd. 29, Heft 4, 1922) iiberzeugen. Das 
Leiden begann im Al~r  yon 3--4 Jahren mit Zwangsbewegungen, die allm~hlieh 
starker wurden bis zum Tode, der im 21. Lebensjahr effolgte. Typisch athe- 
totische Bewegungen im Gesicht, in tier Zunge, Gaumen, Kaumuskeln, weniger 
ira Handgelenk, und in den Fingern, an den Beinen haupts~chlich in den 
distalen Partien. Anatomisch land sich neben Hirnrindenver~nderungen eine 
Atrophic der grogen und kleinen Zellelemente im Striatum und Pallidum. Von 
einem Status marmoratus, der gewilt einen sehr auff/~lligen Befund ergibt, wird 
keine Erwghnun$ getan. 
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die Daseinsberechtigung einer solehen Gruppe, die sich nut auf die 
chronisch progressiven Fglle bezieht, also die Herdprozesse als Dauer- 
zust~nde auger acht l~Bt, durch ein schon heu~e ansehnliches Tatsachen- 
material unterstiitzt werden kann. Auch die Vogtschen F~lle yon 
cerebraler Hemiatrophie mit nicht fortschreitender Athetose, bei welchen 
ein friihzeitiger eneephalitischer Prozel3 durch das anatomische Bild sehr 
wahrscheinlich gemacht wird, diiffte hierher geh~ren. Es ist fraglich, 
ob wir der Paralysis agitans selbst nicht einen Platz in dieser Gruppe 
einraumen mfi~ten, wenn die bei ihr beschriebenen Striatumver~nderun- 
gen lediglich nur die sch~ffere Betonung eines allgemeinen senflen oder 
prhsenilen Prozesses im Gehirn (F. H. Lewy) darstellen soll. 

Die zweite Gruppe weist unleugbar ein recht vielgestaRiges Material 
auf; und das vereinigende Prinzip, unter welchem sie in einer einheit- 
lichen Gruppe zus~mmengefai~t werden sollen, liegt auf den ersten 
Blick blo{~ in der negativen Feststellung, dab fiir ihr Zustandekommen 
eine nachweisb~re exogene Schadlichkeit nicht verantwor~lich gemacht 
werden kann. Eine n~here Betrachtung dfirfte jedoch auch andere, 
wichtige Ziige ihrer nosologischen ZusammengehSrigkeit aufdecken, 
besonders dann, wenn wir ihr Verh~ltnis zur grol~cn Gruppe der 
Heredodegeneration einer n~heren-Priifung unterziehen. 

Bekanntlich fal3~e J c n d r a s s i k  unter diesem Begriff eine 
Anzahl yon Nervenkrankheiten zusammen, deren spezifische Eigen- 
schaften in der Heredit~t, Familiarit~, Konsanguinitat und Progression 
gegeben sind und deren ZusammengehSrigkeit hauptsachlich noch da- 
durch gesichert erscheint, dab innerhalb und zwischen den einzelnen 
Hauptgruppen durch ~?bergangs- und Mlschbilder die MSglichkeit 
einer fast unerschSpflichen Formenvariation gegeben ist. Gerade 
diese M6glichkeit der ,,fliel3enden Ubergange" fiihrte J e n d r a s s i k  
zur Erkenntnis, dal3 nicht die spezielle Syptomengruppierung das 
Wesentliche ist, sondern das Vorherrschcn der oben angefiihrten all- 
gemeinen pathologischen Kennzeichen. Unter den vier Hauptformen, 
in die R. Bing  die Heredodegencrationen auf dieser Grundlage einteilt, 
enth~lt die vierte die dyskinetischen Formen, wohin Bing die myo- 
tonischen, myoklonischen, choreatischen, tremorartigen und sonstigeu 
BewegungsstSrungen z~hlt. 

Die uns bier besch~ftigenden S~riatomerkrankungen, yon denen 
als wohlbekannte Formen die Athetose double, die chrouisch-progressive 
Chorea, die Huntingtonsche Chorea, Wilsons Krankheit, die Pseudo- 
sklerose und die uns hier naher besch~ftigende Torsionsdystonie an- 
geffihrt werden sollen, sind Krankheitsbilder, die im Sinne der J e n dr  a s- 
sikschen Zusammenfassung schon beim heutigen Stand unserer Kennt- 
nisse all jene !Ylerkmale erkennen l~ssen, die ibre ZugehSrigkeit zur 
Gruppe der Heredodegenerationeu bestimmen. Ihre endogene Natur 
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ist dureh zahlreiehe Beweise der Heredit~tt, bzw. Familiarit~t kasuistisch 
erh~rtet. Die Athetose double land Oppenhe im  zweimal bei zwei 
Gesehwistern; die F~lle Wiemer ,  YKutter und Tochter geh6ren auch 
in diese Gruppe. Ffir die chronisch-progressive Chorea fehlt zwar noeh 
der direkte Beweis, doeh die ihr klinisch und anatomisch so nahe- 
stehende Form der Huntingtonsehen Chorea gilt als Prototyp der 
direkten, meist gleichsinnigen Vererbung. Ffir die Familiarit~t und 
Heredit~t der Wilsonschen Krankheit hat schon ihr erster Beschreiber, 
fiir die F~lle yon Pseudosklerose B~umle in  und F iek l e r  Beweise 
geliefert (C. Ha l l  erachtet sie sogar in der H~lfte aller, bisher be- 
schriebenen Fiklle als erwiesen). Endlieh stellen unsere bisherigen 
Kenntnisse fiber die Torsionsdystonie die Rassendisposition der 
russischen Juden ffir dieses Leiden aul3er Zweifel, wobei noch die 
famili~re Disposition in den drei F~llen Schwalbes ,  die Geschwister 
betrafen, und bei den yon B e r n s t e i n  mitgeteilten zwei Geschwistern 
deu~lich zum Vorschein kommt. 

Wichtiger erscheint mir jedoch die Priifung des anderen yon 
g e n d r a s s i k  hervorgehobenen Kennzeiehens, das sieh auf die Misch- 
formen und Variationen innerhalb der einzelnen Hauptformen und 
zwischen diesen untereinander bezieht. 1Weben der klassisehen Beob- 
aehtung yon T h o m a l l a  besitzen wir im Westphalschen Fall und 
in friiheren Beobachtungen yon Oppenheim und K r a m e r  klare Be- 
weise dafiir, dal~ es sich bei den vier Leiden: Pseudosklerose, Wilson, 
Athetose double und Torsionsdystonie um ,,stets ineinander verschwim- 
mende Krankheitsbilder" handelt, ffir die Tho mal la  die gemeinsame 
Bezeiehnung: Dystonia lenticularis in Vorsehlag bringt. T h o m a l l a  
kommt auf Grund eigener und fremder kasuistischer Beobachtungen 
zu der Oberzeugung, die hier wSrtlich wiedergegeben werden soll: 
,,Bedenken wir also noehmals die zahlreichen Hinweise you der Athetose 
double zum Torsionsspasmus, yon diesem zur Wilsonschen Lentikular- 
degeneration, ebenso vonder Athetose zu Wilson, weiterhin yon diesem 
zur Pseudoslderose und endlich en~sprechend aueh yon Athetose und 
Torsionsspasmus zur Pseudosklerose einerseits, die nach den verschieden- 
sten Sektionsbefunden zweifellos gleiche anatomisehe Grundlage anderer- 
seits, so ist eine Zusammenfassung naheliegend." Nach Aufz~hlung der ge- 
meinsamenSymptome f~hrt er fort : ,,Diese Symptome fehlen undweehseln 
bei den verschiedenen Gruppen verschieden, der Charakter der patholo~ 
gischen Bewegungen charakterisiert die einzelnen Typen, versehwimmt 
aber gleichfalls oft. Das psychische Verhalten ist wechselnd, ~bh~ngig 
yon den oft gleiehzeitigen Grol~hirnrindenbefunden. Pyramidenbahn- 
stSrungen machen das Bild unrein. Weehselnd rasche Progredienz ist 
fast stets da. ~tiologiseh kommen Entwieklungsfehler im Gehirn in 
Betraeht, ferner Erkrankung der Leber, vielleicht infolge infekti6ser 
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Allgemeinerkrankung, oder aueh Entwieklungsfehler der Leber, jeden- 
falls ansehtiellend Autointoxikation. Auch famili~re Disposition liegt 
o~t vor." 

Tho  mal la  kommt also trotz Aufreehterhaltung der versehiedent- 
lichen pathogenetischer~ Grundlage zur Auffassung, dull vier bisher 
selbstandige Formen der Striatumerkrankungen nur verschiedene 
Variationsformen einer weitergefaSten nosologischen Einheit biiden. 
Ich bringe dies hier nur deshalb vor, um zu bekr~ftigen, dab hier die 
Lehre J e n d r a s s i k s  yon den ~bergangsformen zwischen den einzelnen 
Krankheitsbfldern der Heredodegeneration bei der iiberwiegenden 
Zahl der in Betraeh~ kommenden Striatumerkrankungen bereits die 
weiteste Anwendung finder. Ein unlgngst mitgeteflter Fall E w a l d s  
und die vorliegende Beobaehtung deuten darauf hin, dab aueh die 
Scheidewgnde zwischen der progressiven Chorea und der Torsions- 
dystonie bzw. d e n  fibrigen hierher geh6rigen Erkrankungen keines- 
wegs uniiberbriiekbar sein diirften. ~Ybrigens kommt E w a l d  bei der 
Klassifizierung zur selben Anschauung, die ieh hier vertrete, indem er 
den Fall zur Gruppe der autochthonen Degenerationserkrankungen 
rechnet. 

Die ,,unreinen" Fa.lle yon Striatumerkrankungen, i n  denen 
psychische oder eorticomotorische Ausfallserscheinungen mitspielen, 
weisen eben im Sinne J e n d r a s s i k s  auf die mSgliehe Untermisehung 
yon Symptomen aus den anderer~ Hauptgmppen der Heredodegenera- 
tion. 

Es wurden bier einige Alflaaltspunkte ffir die Ansicht angeffihrt, 
dull sich bei den Striatumerkrankungen, wo eine exogene Krankheits- 
ur~ache nieht nachgewiesen werdeu kann, solche Kennzeichen auf- 
finden lassen, die naeh der Lehre J e n d r a s s i k s  ihre nosologische Identi- 
fizierung n i t  den Heredodegenerationen ermSgliehen. Wir miisseu dabei 
die pathogenetische Grundlage dieser Erkrankungen heute noch etwas 
welt fassen und uns n i t  dem Begriff der pathologischen Minderwertig- 
keit des betreffenden Organs zufrieden geben. DaB diese eine sehr 
verschiedengradige sein kann, zeigt die gro~e Variabilit~t in der Ver- 
laufsart aueh bei den iibrigen Heredodegenerationen. Sie kann sich 
als anatomisch deutlieh gemachte EntwieklungsstSruug offenbaren 
und ffihrt dann zu Bildern, wie der Status marmoratus yon O. und C. 
Vogt.  Einen geringeren Grad der vermuteten MSnderwertigkeit stellen 
die F~lle dar, wo die Erkrankung mit dem Beginn des extrauteri- 
nen Lebens einsetzt und ein normal entwickeltes Organ seh~digt 
(Athetose double). Bei den Striatumerkrankungen, die im sp~teren 
Lebensalter ihren Beginn nehmen (chronisch progressive Chorea), ist 
sie noch weniger ausgesproehen; und wit werden dieses konstitutionelle 
Moment auch bei den mit Leberveranderung einhergehenden Fallen 



256 1[. Richter: Beitr~ge zur Kllnik und pathologischen 

(Pseudosklerose, Wilsonsehe/~rankheit), zur Erkl~rung der geschw~ch- 
ten Widerstandskraf~ des Striatums toxischen oder endotoxischen 
Einfliissen gegeniiber nieht entbehren kSnnen. 

In roller Ubereinstimmung mit der klinischen Charakteristik 
J e n d r a s s i k s  gelangte Sehaf fe r  zur allgemeinen anatomischen Wesens- 
bestimmung der Heredodegenerationen. Er stellte als Grundprinzip 
dieser Charakteristik die ektodermale Elektiviti~t auf, d. h. die Besehran- 
kung des Prozesses auf die ektodermalen Elemente bei Verschonung 
der AbkSmmlinge aus dem mesodermalen Keimblatt. Als zweites 
bestimmendes Moment stellte er die Extensiti~tskomponente, d. h. die 
Segmentw~hl bin, die durch die spezifisehe Lokalisation des Prozesses 
das Symptombild bestimmt. Sie determiniert hierdurch die Einzel- 
formen tier Heredodegeueration und bestimmt durch weitlaufige Varia- 
tion der verschiedenen Segmeate alas Auftreten yon Misch- und Uber- 
"gangsformen. Der dritte bestimmende Faktor sei die Inten~itats- 
komponente, die die Verlaufsart des Prozesses und den Zeitpunkt 
seines Auftretens determiniert. 

Es kanu hier nieht der Platz sein, eine eingehende Analyse dariiber 
anzustellen, inwiewei~ die yon Sehaf fe r  hervorgehobenen Determi- 
nanten im anatomisehen Bild der bisher erforsehten Erkrankungsformen 
des Striatums zur Geltung kommen. Durchblickt man die zuni~chst 
yon O. und C. Vog~ untersuchten Formen, so finder man, dal~ das 
Hauptprinzip der ektodermalen Elektiviti~t in weitgehendem ~aSe 
seine Best~tigung finder. Der Status marmoratus, die elektive Zell- 
nekrose bei Chorea, die Totalnekrose betreffen anatomisehe Ver~nde- 
rungen, in denen das elektive Befallenseiu des ~Nervenparenchyms 
als das wesentlichste Moment im Vordergrunde steht und die manch- 
real an den Gefi~l~en zu beobaehtenden Veri~nderungen (Kapillarfibrose, 
Rundzellenanh~ufungen) yon si~mtlichen Forsehern nur als sekund~re, 
dureh den ParemehymprozeI3 bedingte Veranderungen aufgefal~t 
werden. Auch das Prinzip der Segmentwahl finder hier eine weit- 
gehende Best~tigung. Der Status marmoratus ist eine augeborene 
Mil~bildung, die in diesem Grad bisher nur im Striatum beobaehtet 
wurde (nur in viel leichterem Grade kommt er nach C. Vogt  in der 
Hirnrinde vor). Die elektive Zellnekrose befhllt bei der einfachen 
Chorea nur das Striatum; bei der Huntingtonschen Chorea ist aueh die 
ttirnrinde beteiligt. Die Totalnekrose betrifft hauptsaehlieh das Puta- 
men. In den Vogtsehen Fi~llen yore Status dysmyelinisatus wird 
vornehmlich die pallidi~re Faserung betroffen. Die elektive Zellnekrose 
bei weitgehender Verschonung der Markfasern, die sigh im Bride der 
ehroniseh progressiven Chorea verwirklicht, und die Fi~lle yon Total- 
nekrose des Striatums, in welchem Nervenzellen und Martdasern dem 
ZerstSrungsprozeB gleichmi~ig zum Opfer fallen, lassen sogar eine 
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wei tere ,  noeh feinere Dif ferenzierung innerha lb  eines Segmentes  ver-  
t au ten .  Das  W a l t e n  e iner  I n t e n s i t ~ t s k o m p o n e n t e  erh~l t  aus d e n  ana-  
t omi schen  Befunden  yon  0 .  u n d  C. V o g t  ebenfal ls  ihre volle Bes t~t i -  
gung ;  sie k o n n t e n  in  j e d e m  Einzelfal le  aus der  A r t  u n d  Schwere des  
a n a t o m i s e h e n  Prozesses auf  die  Ver laufsa r t  des k l in ischen Brides und  
auf  den  Z e i t p u n k t  seines A uf t r e t e ns  r ieht ige  Schliisse ziehen. 

I c h  wol l te  m i t  diesen,  mehr  nur  aphor i s t i seh  geha l t enen  Be t r ach -  
t u n g e n  den  G e d a n k e n  in Erw~gung  br ingen,  da~  d ie jen igen  S t r i a t u m -  
e r k r a n k u n g e n ,  in denen  eine exogene,  pa thogene t i sche  Grund lage  
fehl t ,  im  Sinne de r  yon  J e n d r a s s i k  u n d  S e h a f f e r  gegebenen Charak-  
t e r i s t i k  als eine Gruppe  de r  He redodegene ra t i onen  aufgefa6t  werden  
kSnnen.  Wiewohl  es u n t e r  ihnen einige kl iniseh u n d  ana tomisch  scb ~rfer 
gezeiehnete  U n t e r g r u p p e n  g ib t ,  e r sche in t  es n ich t  a m  P la t ze  zu sein, 
diesen eine Sonders t e l lung  e inzur~umen.  

Die Aufze iehnungen  des im folgenden zu besp reehenden  FaMes 
yon  Tors ionsdys ton ie  v e r d a n k e  ich der  F r e u n d h e h k e i t  meines  Kol legen,  
des gewesenen Sekundara rz t e s  a m  ArmeIflaausspital ,  H e r r n  Dr .  Desi- 
der ius  M i s k o l c z y .  

Johanna Hartan, geboren im Jahre 1867, gestorben im Alter yon 54 Jahren 
am 3. V. 1921. Die Kranke stammt aus einer russisch-jiidischen Familie. ~rber ihre 
Gre~eltern konnte nichts inEffahrung gebrazht werden. IhrVater kam ans Rutland 
nach Ungarn und hatte bier als Dolmetsch sein Brot verdient. Er ist im Alter yon 
49 Jahren nach kurzem Leiden an Wassersueht gestorben. Ihre Mutter war bis 
zu ihrem 70. Lebensjahr gesund, damals erkrankte sie an einem Lungenleiden 
und starb daran im Alter yon 74 Jahren. Unter den Eltern bestand keine Bluts- 
verwandtschaft. Sie batten 10 Kinder, yon welchen 4 im Sauglingsalter an Kr~mpfen 
gestorben sind. Ober die iibrigen konnte folgendes erhoben werden: Die 
J~Ateste, um ein $ahr ~lter, als unsere Kranke, ist im allgemeinen Sinne nervSs, 
hat 6 Kinder, die alle gesund stud. Die dritte Toehter starb im Alter yon 28 Jahren 
an einer Gemiitskrankheit, mit welcher sie dureh 2 Jahre auf der Geisteskranken- 
abteflung des hiesigen St. Johannspitals gepfleg~ wurde. Der vierte, ein Bruder, 
starb im Alter yon 16 Jahren an Gehirnerschiitterung, nach einem Sturz im Stiegcn- 
haus. Der fiinfte Bruder, um 9 Jahre jiinger als unsere Kranke, leidet seit meh- 
reren Jahren an Tabes amaurotica mit schwerer Ataxie; eine 10j~hrige Tochter 
desselben ist gesund. Der sechste Bruder starb ira Alter yon 33 Jahren an einem 
Kehlkopfleiden; er war Artist yon Beru~, seine Frau hatte eine Totgebur~. Johan- 
nas Mutter hatte eine Schwester; diese war gesund, yon ihren 4 Kindern ist eine 
Tochter gel~hmt (N~heres konnte hieriiber nieht festgestellt werden, da diese 
Familie in Amerika lebt). Zwei Briider yon Joharmas Mutter sind gesund. 

Die Kranke ist schon in Budapest geboren. ~ber  ihre K~ndheit wird bis zum 
I1. Lebensjahr niehts Bemerkenswertes augegeben. Sie hatte zur rechten Zeit 
das Gehen und Spreehen erlernt, hat sich in jeder Hinsieh~ normal entwiekelt 
und kam mit 6 Jahren in die Sehule, we sie das Lesen und Schreiben raseh er- 
lernte. Die erste StSrung beobachtete sie im 11. Lebensjahr in der Schule, we bei 
der Handarbelt (H~ke]n) in ihrer l~nl~en Hand manehmal ganz u n ~ l i e h  
und unvorhergesehen eine Ruck- oder Sehleuderbewegung auftrit~, so dal3 der 
Wollenfaden, mit dem sie arbeitete, wiederholt zerriB. Diese unwillkiirliehen Be- 
wegungen blieben anfangs nut auf die linke Hand beschr~nkt, nahmen abet immer 
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zu, so dab sie genStigt war, ihre Hand im Sehofle festzuhalten, hTaeh einigen Mo- 
naten begann das linke Bein zu zittern und zu schleudern, so dab sie im Gehen 
ernstlich gestSrt wurde. Sie wurde damals elektrisch behandelt. Im naehsten 
Frfihjahr versehlimmerte sieh ihr Zustand dureh die immer heftigeren Ruck- 
und Sehleuderbewegungen haupts~ohlich am Beine derart, dab sie fiberhaupt 
nieht gehen konnte, sondern auf dem Boden kriechend den Platz weehselte. Sie 
wurde damals auf der ~ervenklinik in Budapest (Prof. W a g n e r )  und in Wien 
(Prof. D o u s e h e k )  beobaehtet, wo ihre Krankheit naeh ihrer eigenen Angabe mit 
der Diagnose: Chorea bezeiehnet wurde. Ihr Zustand blieb einige Zeit lang ein 
unverfinderter, sie war in h~uslicher Pflege, wurde durch 2 Jahre mit Hypnose 
behandelt. Allm~hlich (ungef~hr 4 Jahre naeh dem Beginn des Leidens) traten 
auch hn rechten Arm und Bein grobes Zitteru und unwillkfirllehe Ruckbewegungen 
auf, die aber nie die St~rke dieser Erseheinungen im linken Bein erreiehten. Wegen 
tier motorischen Unruhe muBte ihr zeitweise am Boden gebettet werden, weil sie 
yore Bette herunteffiel. Im Sehlafe hSrten aber diese Bewegungen auf, oder waren 
nur kaum angedeutet. Am linken Arm und Beiu trat zu den erwahnten Bewegtmgs- 
st6rungen allmghllch eine zunehmende Schwgche hlnzu, die die Gebrauehsfghigkeig 
noch mehr eingesehr~nkt hat. 

Dieser Zustand blieb dann durch etwa 20 Jahre ziemlieh stationer. Eine 
wesentliehe Verschlimmerung trat erst ungefghr 15 Jahre vor ihrem Tode auf, 
wo sieh heftige Kr~mpfe in den Halsmuskeln eingestellt haben, so dab sie ihren 
Kopf nur mit sehwerer Anstrengung gerade halten konnte. Auch damals suchte 
sie mehrere Kliniken in Wien und Budapest auf; so war sie 1911 drei NIonate lang 
auf der Nervenklinik yon Prof. dend ra s s ik  in Beobachtung, wo fiber ihren Zu- 
stand im Krankheitsjournal folgendes vermerkt ist: 

Die Kranke erweckt dutch ihre eigentiimhehe KSrperhaltung, mit ihren 
fortwahrend sich bewegenden H~nden und FfiBen, krampfhaft zurfickgebogenem 
Kopf und mit ihrer unangenehm krgchzenden Stimme auf den ersten Blick 
einen be~ngstigenden Eindruck. Sie kann (in waehem Zustande) weder im Bett 
liegen, noch auf einem 8essel sitzen, sie steht zumeist vor ihrem BettgesteU, hMt 
mit der einen Hand dieses, mit der anderen einen Sessel fest. Sie ffihrt mit dem 
rechten und noeh mehr mit dem linken Arm fortw~hrende, in langsamem Tempo 
sich vollziehende und in groBem Bogen ausgeffihrte Beweg~ngen, die den Eindruck 
yon Zwangsbewegungen erwecken. Dabei schiittelt sich der ganze KSrper. Der 
Kopf ist stets nach rfiekw~rts gebeugt, sie kann Jhn nut mit grol3er Anstrengung 
anf kurze Zeit nach vorne bringen. Werm sie von einem am Nachtk~stehen be- 
findliehen Bueh lesen soU, kann sie es nur mit h~ufigen Unterbrechungen, die 
dureh das Zurfickprallen des Kopfes in die erw~hnte Krampfstellung verursacht 
ist, ausfiihren. Die Wirbels~ule zeigt eine extreme 8koliose, deren Konkavit~t 
im mittleren Tefl der Brustwirbelsgule nach links, im Lendenteil naeh reehts ge- 
bogen ist. Das linke Bein zeigt eine Equinusstellung. Am linken Arm zahlreiche 
Hautverdickungen und frisehere L~sionsspuren. Die Muskulatur ist sehwaeh 
entwiekelt. Brust- und Bauehorgane ohne pathol. Behind. Stuhl, Ham in Oral- 
hung. Pupillen gleieh, mittelweit, reagieren prompt. Augenbewegungen frei; 
Zungenbewegungen gut. Die Sprache ist laut, hat einen unangenehmen, kreisehen- 
den Klang, zeigt aber ansonsten keine StSrung; die Kranke fallt im Gegentefl 
(lurch das vide, laute Reden den fibrigen Kranken sehr zur Last. Die Druck- 
kraft des linken Armes ist im Vergleieh mit der rechten sehr herabgesetzt; die 
aktive Bewegliehkeit des llnken Armes und Beines ist eine minimale. Der linke 
Fu~ infolge Aehiltesverkfirzung in EquinussteUung. An allen vier Extremitaten 
bestehen neben einem grobschlagigen Schfitteltremor die langsamen, ziehenden 
Krampfbewegungen. Im Sehlafe hSren sie anf. Sehenreflexe lebhaft, links ge- 
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steigert (fiber pathologische Pyramidenzeiehen kein Vermerk). Uber die psyehi- 
sehen Funktionen wird bemerkt, dab diese normal sind; die Kranke ist yon der 
Unheilbarkeit ihres Leidens iiberzeugt; ihr Gemiit ist geclriiekt; sie ist zanksiiehtig, 
unvertr~glieh, sehiirt mater den Kranken gerne einen Zwist. Sie wurde wegen 
ihres unvertragliehen Benehmens yon der K]inik auf eine Spitalsabteflung trans- 
feriert. Die Diagnose auf dem Krankheitsblatt der Kllnlk lautete: Athetose.  

Im .~I~rz 1913 kam die Kranke auf die Nervenabteilung des hauptst~dt. 
Armen- und Sieehenhausspif~ls, wo sie bis zu ihrem Tode gepflegt wurde. Ihr Zu- 
stand versehlimmerte sieh allm~thlieh, das Kranlrheitsbild knm erst hier zur voll- 
kommenen Entwieklung, woriiber der im Jahre 1920 aufgenommene Status am 
besten Auskunft gibt. 

Bei der niedrigen Statur der Kranken sind die Arme auffallend lang, die tt~nde 
breitknSchig; die Finger zeigen eine Trommelsehl~gefform. Die Wirbels~ule ist 
beim Stehen mehffach gekriimmt; neben einer dorsolumbalen Skoliose zeigt sich 
noeh eine tiefe Lordose; liegt die Kranke in ruhigem Schlaf, so verringern sieh 
diese Kriimmungen auf ein Minimum. Die Muskulatur ist schwaeh entwickelt; 
beide Fii/~e in 8pitzful~stellung, die am reehten weniger ausgesprochen ist. Die 
Druekkraft des linken Armes ist sehr gering; passive Beweglichkeit desselben 
inf01ge der Spastizitat der Muskeln stark verhindert; manehmal wieder sind passive 
Bewegungen hier ganz leieht auszuflihren. Dieses Weehseln yon spastisehen 
und sparmungsfreien Zust~nden ist auch am rechten Arm, sowie an beiden Beinen 
zu beobachten. Der Gang ist ein wahres Herumtorkeln, es fallt besonders die 
Ungeschieklichkeit des linken Beines auf; sie tritt mit der Spitze auf den Boden, 
wobei der Ful3 sich stark einwarts biegt, naeh ein bis zwei hastigen Sehritten tritt 
ein allgemeines KSrperzittern auf und sie fallt zu Boden. Die Spuren dieser h~ufigen 
Stiirze sind besonders am linken Knie, EUbogen und Hand zu sehen. Die Hande 
befinden sieh, wenn sie nicht etwas festh~lt, in fortw~hrender Unruhe; langsame 
athetotisehe Bewegungen der Finger setzen sich auf Unter- lind Oberarm fort 
und werden dureh plStzllehe ganz ungewShnliehe Exkursionen des Armes unter- 
broehen. Dabei tritt, besonders beim Versueh willkiirlieher Bewegungen, heftiges 
Zittern im ganzen KSrper ein. Der Kopf ist fast stgndig naeh riiekw~rts gebogen, 
beim Versueh, ihn aufreeht zu stellen, tritt ein Wackeln ein, das gewissermal~en an 
den ~ystagmus erinnerte: brachte sie den Kopf langsam und mit groBer Austren- 
galng etwas naeh rome, so stSl3t ihn eine heftige, ruekartige Bewegung raseh wieder 
zuriick, so dal~ ihre Anstrengungen zuletzt schon fruehtlos blieben. Diese Krampf- 
haltung des Kopfes hat sie in der letzten Zeit aueh im Sehlafe beibehalten. Aueh 
der iibrige, ganze OberkSrper ist krampfhaft zuriickgebogen, wodureh sie meis~ 
am Sitzen verhindert ist, da sie vom Sessel gehoben wird. Beim Gehen tritt die 
eigentiimliehe KSrperhaltung: zurfickgebogener OberkSrper, lordotische Beeken- 
steUung, am starksten in Erscheinung, die gemeinsam mit den absoint unzweek- 
m/tBigen Bewegtlngen der Beine mad mit dem fortwahrenden Herumfuehteln 
mit den H/~nden ein ganz bizarres Bild zeigt. Die Setmenreflexe sind 
lebhaft, der linke Achfllesreflex nieht auslSsbar. Die linke grol3e Zehe stellt 
sieh 5fters spontan in eine Dorsalflexionsstellung. Babinski-Zeiehen ist bier 
manehmal angedeutet. Klonus fehlt. Bauehreflexe nieht anslSsbar. Sensibilit~t 
frei. Seh-, HSrvermSgen intakt. Pupillen gleiehm~13ig, prompt reagierend, Augen- 
bewegungen naeh jeder Riehtung frei. Im Gesieht war in der letzten Zeit eine J~m- 
derung eingetreten; w~hrend friiher die Gesiehtsbewegtmgen gar keine StSrung 
aufwiesen, ist jetzt aueh hier, besonders in der linken H~lfte eine gewisse Hyper- 
mimie zu beobachten; die Gesichtsziige sind nicht nur lebhaft, sondern oft ganz 
verzerrt (Grimassieren). Aueh die Spraehe zeigt in der letzten Zeit eine nicht 
bestandige Veranderung; sie spricht manehmal hastig, explosiv, undeutlieh; 
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die Zunge liegt bei leicht geSffnetem Munde zwisehen oder hinter den Zahnen, 
wodurch die Worte verschwommen ausgesprochen werden. )msonsten waren die 
wiltkfirliehen Zungenbewegungen gut. ~oer Schluekbeschwerden wurde nichts 
bekannt. Sie litt in den letzten Jahren an standigem, qualendem Speichelflut3. 

�9 Psyehiseh war die Kranke bis zuletzt normal; sie wuBte fiber ihre eigenen 
Verhaltnisse genauen Beseheid, besal~ eine vorzfigliehe Erinnerung; sie interes- 
sierte sich um alles, was in ihrer Umgebung geschieht und war fiber alles orientiert. 
Sie konnte in der letzten Zeit wegen ihrer Kopfhaltung nicht mehr lesen, erkun- 
digte sich aber lebhaft um die Ereignisse der AuBenwelt. Ihr Gemfit war infolge 
ihres trostlosen Zustandes stets gedrfickt, sie klagte gerne, und in der letzten Zei~ 
ist aus ihr eine echte Querulantin geworden, die sich immer gekrankt und zuriick- 
gesetzt flihlte. Dabei war sie zanksfiehtig und unvertrfLglieh. 

Zu erw~hnen ist noch, dab bei ihr die Menses zuerst im 45. Lebensjahre 
auftraten und sieh drei Jahre lang ziemlich regelmaBig wiederholten. Mit 48 Jahren 
verlor sie sie endgiiltig. 

Ihr Ted erfolgte ohne vorausgegangene akzessorische Erkrankung, unerwar- 
tetund raseh. Sie lag in der Frfih im Bert, verzebrte ihr Morgenbrot, und w~hrend 
die Pflegeschwester mit anderen Kranken beseh~ftig~ war, fiel J. im Bett zuriick; 
als der Arzt zu ihr kam, war sis sehon leblos. 

Die Sektion maehte einen Herztod wahrscheinlieh. Von den inneren Organen 
sell hier nut erw~hnt bleiben, dab die Leber keine bemerkbare krankhafte Ver- 
~nderung zeigte. 

Die klinisehe Diagnose: Torsion~dystonie (K. ~Iendel )  wurde 
bei der Kra.nken erst wahrend ihrer letzten Spitalsbehandlung im 
~rmenhausspital  aufgestetlt. Bemerkenswer% ist, dab ihr Leiden an- 
fangs auf den Kliniken W a g n e r  und D o u s e h e k  als Chorea bezeiehnet. 
wurde (allerdings in der zweiten tlalfte der siebzigerJahre); im Jahre 
1911 Ifihrte sie die J e n d r a s s i k s e h e  Klinik als doppelseitige Athetose. 
Die Aufzeiehnung des Krankheitsjournals, dab die Kranke in der 
Anfangszeit durch zwei Jab_re mit Hypnose behandeIt wurde, zeigt, dab 
ihrem Leiden die in diesen Fallen fast unausweichliehe hysterische 
Bezeiehnung aueh nieht vorenthalten blieb. 

Die  Uberzeugung, dag hier zum erstenmal ein typischer Fall 
yon Torsionsdystonie mit anatomischem Befund vorlie~, lagt es ffir 
reich als zweckma2ig erscheinen, die klinische Identifizierung des Falles 
mit den  bisherigen Beobachtungen bis in die Einzelheiten dureh- 
zuffihren, wobei ieh reich auf die vorztigliehe monographisehe Bearbei- 
tung K. ~ I e n d e l s  sttitzen will. 

Das Befallensein des weiblichen Gesehleehtes ist seltener. Unter 
den yon M e n d e l  gesammelten 33 Fallen war in 2I  Fallen das mann- 
liehe und in l I  das weibliehe Geschlech% betroffen. Von 26 F&llen, 
in denen die Nationali%at vermerkt ist, s tammten 19 aus Rugland 
bzw. Galizien; yon 18 Fallen, in denen die Religion angeffihrt ist, 
waren 15 Juden. Unsere Kranke stature% such o.us einer russisch- 
j~disehen l~amilie. Beziiglieh der Familiarita% habe ieh auf die Falle 
yon S e h w a l b e ,  die 3 Gesehwister betrafen, und auf das yon B e r n -  
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s t e in  besehriebene Geschwisterpaar bereRs hingewiesen. Unser Fall 
bietet diesbeziiglich keinen Anhaltspunk~. Hingegen liegen einige 
anamnestisehe Angaben vor, die auf eine heredit~re Bel~stung 
hinweisen. Eine Schwester der Kranken starb hn 28. Lebensjahr an 
einem Gemiitsleiden, nachdem sie 2 Jahre lang auf einer Geisteskranken- 
abteflung gepflegt wurde. Von den 10 Gesehwistern sind 4 an Zahn- 
kr~mpfen gestorben. Ein sonstiges gtiologisches Moment lag in unserem 
Fall rdeht vor; namentlieh Traumen oder Infektionskrankheiten, die 
als ausl6sende Faktoren in einigen der bisherigen Beobachtungen eine 
Rolle spielen, werden hier nicht erw~hnt. Das Alter des Krankheits- 
beginns liegt in den meisten l%llen zwisohen 10 und 13 Jahren; der 
jfingste Kranke war 6 Jahre alt (bei unserem l%lle mit 11 Jahren). 

Unter den AnfaDgssymptomen wird in einigen Fallen fiber Sehmer- 
zen geklagt; das Leiden beginnt in den meisten Fgllen in einem der 
unteren Gliedma/3en, ~umeist in der Form einer Gangst6rung, die sieh 
verschiedenartig guBern kann. Dann geht die StSrung auf das andere 
Bein fiber oder es wird zun~chst die gleichseilige obere Extremitat 
betroffen. Nicht selten finder sich eine gekreuzte Lokalisation. Under 
Fall weicht in dieser Hinsieht ab, indem das Leiden in der linken Hand 
eingesetz~ hat (auch dieser Beginn i~t 6fters beschrieben) und hat sich 
naeh einigen Monaten auf das gleiehseitige Bein erstreckt. Diese hemi- 
plegische Form der Bewegungsst6rung bestand etwa 4 Jahre lang; 
erst dann zeigten sieh die ersten Erseheinungen im rechten Bein. Die 
linke K6rperh~lfte blieb aber w~hrend der ganzen Krankheit yon allen 
Symptomen viel sehwerer betroffen, als die rechte. 

Was nun die eharakteristischen Symptome anbetrffft, hat O p p e n- 
h eim, dem wir die nosologische Sonderstellung des Leidens verdanken, 
als erster die sonderbare Tonusver~nderung hervorgehoben, die in dem 
~Vechsel yon Hypotonie mit Neigung zu tonischer Muskelanspannung 
besteht; er bezeichnete deshalb das Leiden: Dystonia musculorum 
deformans. In unserem Falle war diese Erseheinung nur im letzten 
Zeitabschnitt des Leidens aufgefallen und ist im Kranldaeitsjournal 
so verzeichnet, dal3 die passive Beweglichkeit der Glieder infolge ihrer 
Spastizit~t stark verhindert war, manehmal wieder sind diese ganz 
leicht auszuffihren; dieses Wechseln yon spastischen und spannungs- 
freien Zustgnden war an allen Extremit~teu zu beobachten. 

Die unwiUkiirliehen Bewegungen bilden nach Mendel  ,,ein Ge- 
naisch yon ehoreatischen, a thetoiden, tieartigen, hemiballistisehen, 
parkinsonartigen Bewegungen, yon jedem dieser Leiden etwas habend 
und teils an dieses, teils an jenes erinnernd, doch in keinem derselben 
restlos aufgehend; die Bewegungen sind zweeklos, bizarr, klonisch- 
toniseh, mib LYberwiegen des tonischen Momentes, dysharmonisch, 
schlangenf6rmig, wurmartig, unkoordiniert, stereotyp. Besonders charak- 
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teristisch sind die ziehend-drehenden, die ,torquierenden' Bewegungeu 
des Rumples und der Extremitaten, die durch plStzliches Emporweffe~l 
oder Abduzieren einer Extremitat zeitweise uuterbroehen werden." 
Die allerdings dfirftigen Au~zeichnungen sus der Anfangszeit des Leidens 
machen es in unserem Falle wahrseheinlich, daft die Bewegungsunmhe 
mit choreiformen Ruek- und Schleuderbewegungen begonnen hat; 
typisch keunzeiehnet sie die Kranke mit dem Reil3en des Wollenfadens 
bei der Handarbei~. Die Bewegungen ergriffen beim Fortschritt des 
Leidens alle Extremitaten, blieben aber scheinbar dureh lange Zeit 
ohne Hinzutreten andersartiger unwiltkfirlicher Bewegungen eine 
ziemlich eintSnige Form der Bewegungsunruhe. Denn sie berichtet 
yon einem ungef~hr 20 Jahre lang dauernden stationhren Zustand, 
nach welchem sich eine weseDtliehe Verschlimmerung in ihrem Zu- 
stande einges~ellt hat. Auf der Klinik J e n d r a s s i k ,  wo sic damals in 
Beobachtung stand, fiel schon der krampfhaft zurfickgebogene Kopf, 
fortwahrende in langsamem Tempo sieh vollziehende athetotische Be- 
wegungen und ein Schfitteltremor im ganzen KSrper auf. In den 
letzten Jahren ihrer Beobaehtung sind neben den ehoreiformen, atheto- 
tisehen und groben Wackelbewegungen die torquierenden Bewegungen 
in den Hals- und Rumpfmuskeln in den Vordergrund getreten, die da.s 
Sit.zen, die gerade Kopfhaltung unm6glich machten und zur Verkriimmu ng 
der Wirbelsaule fiihrten. Die Bewegungsrunruhe verstarkte sich bei 
willkfirlichen Bewegungen, wobei heftiges Zittern im K6rper auftrat. 
Als charakteristisch fiir das Leiden hebt Mendel  das Anfh6ren der 
Bewegungsunruhe im Sehlaf hervor. Dieses Zeichen ist auch bei unserem 
Kranken wiederholt vermerkt. 

Die Haltung der Wirbelsaule ist ein sehr charakteristisehes Zeichen 
des Leidens. Zumeist wird eine Lordose der unteren Brust- und Lenden- 
wirbetsaule beobachtet, zuweilen aueh eine Skoliose. Die Krfimmung 
der Wirbelsaule ist in Riiekenlage kaum bemerkbar, beim Sitzen wird 
sie deutlich und am starksten beim Gehen und Stehen. In unserem 
Fall bestand zuerst eine Skoliose im Brust- und Lendenteil der Wirbel- 
saule, erst sparer gesetlte sieh eine Lordose dazu. Diese Haltung ffihr~ 
dazu, dab die Gesal3gegend stark nach hinten vorspringt und fiihrt ge- 
meinsam mit dem nach rfiekwarts gebogenen Kopf zu den eharakte- 
ristischen KSrperstellungen, die O p p e n h e i m  als Dromedarstellung, 
Mende l  (vielleieht noeh zutreffender) als Vogel-Str~nft-Stellung be- 
zeichnete. Im Sehlaf verringerte sich die Krfimmung der Wirbelsaule 
im bohem-Mafte. 

Fiir die GehstSrung wird als pathognomonisch der eigenartig 
,,torquierte" Gang bezeiehnet, der durch die mannigfaltigen anders- 
artigen unwillkfirlichen Bewegungen sowie die Haltungsanomalien 
des Rumples in den einzelnen Fallen reeht verschiedene Bilder liefert; 
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deshalb die verschiedensten Bezeichnungen bei den einzelnen Beob- 
achtern: bizarr, clownartig, tgnzetnd, grotesk, staml~end, steppernd, 
eigent.iimlich schiebend, wa~schelnd, demjenigen des Dromedars ~hn- 
lich. In unserem Fall verursachten anfangs die he~tigen chorefformen 
Schleuderbewegungen eine ernste Gehst6rung. Sparer wird der Gang 
als ein wahres Herumtorkeln bezeichne~; typisch war dabei, dab der 
Ful3 stark nach einw~rts gebogen ist. Sie veffiel zuletzt nach ein bis 
zwei hastig ausgefiihrten Schritten unter allgemeinem KSrperzittern 
zu Boden; die Spuren dieser schweren Gehst6rung, bzw. der dadurch 
verursachten h~ufigen Stiirze zeigten sich deutlich an ihrer Haut. 

]~ber die Gebrauchsfghigkeit der Hande sagt ) Iendel ,  dab die 
grobe Kraft derselben gut erhalten ist, doch sind die willkfirlichen 
Bewegungen, wie Sehreiben, Essen, An- und Ausziehen durch die Mit- 
bewegungen, die Ungeschiekliehkeit, das zei~weise Herumweffen der 
Extremit~ sehr gestSrt bzw. unm6glich gemach~. In dieser Hinsicht 
unr sieh unser Fall yon den meisten bisher verzeiehneten 
Fallen, indem schon 1911 in den Aufzeiehnungen der J e n d r a s s i k -  
schen Klinik berichtet wird, dal~ die Druckkraft und aktive Beweglieh- 
keit des linken Axmes und Beines eine minimale war, im Vergleieh 
zu den rechtsseitigen s~ark herabgesetzt. Auch die Reflexe, die nach der 
Zusammenstellung Mendels in den meisten Fallen abgesehwaeht sind, 
waren als lebhaft, links gesteigert verzeichnet. In den Aufzeichnungen 
des Armenhausspitals aus der letzten Beobaehtungszeit. sind beider- 
seits lebhafte Reflexe, links fehlender Aehillesref]ex vermerkt und hin- 
zugeffig~, dab die linke groBe Zehe zeitweise spontan eine Dorsal- 
flexions~tellung einnimmt, die sich manchmal aueh auf den Babinski- 
reiz einstellt. Es bes~and also in unserem Falle eine Hemiparese der 
linksseitigen Glieder, die sich in der Abschwaehung der motorisehen 
Kraft und Steigerung der Reflexe sowie im angedeuteten Babinski- 
Zeiehen kundgab. Ich will hier gleich bemerken, dab der anatomisehe 
Befund im Einklang mit diesen Erscheinungen eine deutliche Rarefi- 
zierung im linksseitigen Pyramidenareal des Rtiekenmarks erkennen 
]ieB. Von den bisher besehriebenen Fallen land Seeler t  in seinem Fall 
lebhafte Knie- und Aehillessehnenreflexe und Andeutung yon FuB- 
klonus; in einem Fall B regmanns  waren die Archillessehnenreflexe 
gesteigert, in einem weiteren Falle Babinskis  anscheinend beider- 
seits positiv. Ein anderer Fall B r e g m a n n s ,  dessen Zugeh6rigkeit 
zur Dys~onie yon Mendel  bezweifel~ wird, sowie im ,,unreinen" Fall 
T h o m a l l a s  war das Babinski-Zeichen positiv (in letzterem nur reehts). 

Die SpitzfuBstellung des FuBes wurde in der Mehrheit der F~lle 
beobaehtet. Sie war aueh in unserem Falle vorhanden, arffangs nur 
am linken, sparer und weniger ausgesproehen am rechten FnB. 

Die Sprache weist in den meisten Fallen keine Veranderung auf. 
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In B e r n s t  eins F~ll war sie krampfar~ig, stotternd, zuweilen explosiv; 
Th omal l a  vermerkt bei seinem Falle s~ark behinderte, nasale Sprache. 
Aueh Z iehen  beobachtete bei einem seiner F~lle zeitweise Spraeh, 
st6rung; ebenso gab die ~ut te r  der einen Patientin yon Mendel  an, 
dal~ ibxe Spraehe zeitweise schwer zu verstehen sei. In unserem Fall 
war die Spraehe - -  abgesehen yon einem unangenehmen, kreisehendeu 
ts - -  durch die lange Beobachtungszeit eine ungestSrte. Nut in der 
le~zten Beobachtungszeit fiel es auf, dab die Kranke zeitweise hastig, 
explosiv, undeutlich sprieht, und dal~ die verschwommene Aussprache 
dureh die ungewShnhehe Lagerung der Zunge verursach~ wird. Sehluek- 
besehwerden sind in keinem FaUe, auch in unserem niehg verzeiehnet. 

Das Oesieht ist in den meisten F~llen yon den unwillkiirhchen 
Zuekungen versehont; nur in den F~llen ~ a a s ,  B r e g m a n n  und Tho- 
m a l l a  bestand aueh gelegentlich leichtes Grimassieren im Oesieht. 
lm vorliegendeu Fall zeigte in der letzten Zeit besonders die hnke 
Gesichtsh~Ifte lebhafte, of~ verzerrte Gesichtsziige. Die Torsions- 
bewegungeu des Kopfes, die nur in je einem Fall yon F l a t a u -  S t e r l i ng  
und ~Iendel  beobaehtet wurden, standen dutch lange Zeit als die unan- 
genehmste Bewegungsst6rung im Mittelpunkte des Krankheitsbildes. 

Oleiehlautend negativ war der Befund in allen F~llen in bezug 
auf Pupillen~ Augenhintergrund und die iibrigen Hirnnerven. FAn 
Pigmentsaum der Cornea fehlt ebenfalls. Eine Ver~nderurg der Leber- 
wurde mit Ausnahme des auch sorLst nieht ganz hierher geh6rigen 
Falles yon T h o m a l l a  in keinem Falle gefuuden. 

:4ds eine Ver~nderung, deren Zusammenhang mit dem Leiden 
jedoeh zweffelhaft ist, erwahne ieh gewisse Anomalieu des Knochen- 
wuchses, die in unserem Fall vermerkt ist; die Arme waren auffallend 
lang, die Hande breitkn6ehig, die Finger zeigten eine Trommelsehlgger- 
form. F r ~ n k e l  land in einem seiner F~lle eine Entkalkung im Schenkel- 
hals una Schenkelkopf und eine Periostitis, die yore Sehenkelkopf zum 
Troehanter zog. Cl imenko  land den linken Femurhals abnorm kurz 
und verdickt, den linken Troehanter major yon abnormer Konfiguration, 
die Knoehenstruktur normal. 

Die Sensibilit~t war in unserem Falle sowie auch in allen fibrigen 
intakt; Sehwalbe  beobaehtete zeRweise eine allgemeine Hypalgesie 
(hysterischer Natur), F r a n k e l  in einem Falle eine ttypalgesie im Ge- 
bier beider Nn. cut. fern. und in der linken Gesiehtshalfte. Sehmerzen, 
yon welehen in einigen Beobaehtungen Erw~hnung getan wird, waren 

�9 in unserem Falle nicht vorhanden. 
Die Intelligenz ist in s~mtlichen F~llen und wie Mendel  hervor- 

hebt, t~otz eventuell langen Bestehens tier Erkra.nkung, die doch - -  
oft sehon in der Kindheit ~ einen Tefl des Gehirns in Mitleidensehaft 
gezogen hat, als normal angegeben; in keinem Fall wird yon einer 
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Minderung der intellektuellen F~higkeiten oder gar yon Schwachsinn 
gesproehen. Die aus der letzten Lebenszeit unserer Kranken stam- 
menden Aufzeiehnungen betonen ebenfaUs die volIkommene Intaktheit 
der psychisehen Funk~ionen, das gute ErinnerungsvermSgen, das 
wache Interesse und die 0rien~iertheit der Kranken auch in bezug ~uf 
die Ereignisse der Aul~enwelt. Diese Feststellung ist besonders deshalb 
yon Bedeutung, weft die Kranke mit ihrem in der friihen Jugend ein- 
setzenden, iiberaus qualvollen und ihren Gemiitszust~nd schwer be- 
drtickenden Leiden ein Alter yon 54 Jahreu erreichte. Die bei ihr 
beobachteten Depressionszust~nde, ihre Unvertraghchkeit, Zanksucht 
und die zuletzt auffalligen querulanten Ziige kSnnten vielleich~ 
psychologisch - -  durch ihr trostloses Sehicksal erklart werden. 

Fasse ich also nochmals die wesentlichen Ziige des klflfischen Brides 
zusammen, so erseheint die Einreihung des Falles in die Gruppe der 
Torsionsdystonie dureh folgende Momente gesiehert: Abstammung 
aus russisch-jfidische r Famflie, Beginn des Leideus um die Pubert~t 
herum, anf~nglich stetige Progression, dann Station~rbleiben (letzterer 
Zustand Melt 20 Juhre l~ng ~n, n~oh welcher Zeit wieder eine schwere 
Progression sich eingestellt hat, die eigentlieh das charakteristisehe 
Kr~nkheitsbild zur vollen Entwicklung brachte; allerdings betrifft 
unsere Kranke mi~ ihrem Al~er yon 54 Jahren den altesten beobach- 
teten Fall, ibm folgt der 45jahrige Kranke Mendels), unwill~iirliehe 
Bewegungen, ffir die das Torquierende charakteristiseh ist, doch auch 
athetoide und choreiforme Bewegungen, Wechsel yon Hypotonie und 
Spannungszust~nden, bizarrer, ~uBerst ungeschickter Gang, Skoliose 
und Lordose der Wirbels~ule, die im Liegen abn/mm~ und beim Gehen 
besonders hervortritt (S~rau~-Stellung), Spitzfu~stellung, Fehlen yon 
Ver~nderungen an den Augen, in der Sensibilit~t, bis zuletzt vollkommen 
gut erhaRene Intelligenz. 

Als seltenere, also in den engeren Rahmen des Krankheitsbildes 
nicht hineingehSrende Ver~nderungen erw~ihne ich die in der letzten 
Beobaehtungszeit etwa gleichzeitig aufgetretene SpraehstSrung und 
unwillkfirlicbe Gesichtsbewegungen (Grimassieren) und das starke 
Hervortreten der Torsionsbewegungen am Kopfe. UngewShnhch war 
aueh das Auftreten und die Art der unwillkfirliehen Bewegungen. Das 
Anfangsbild beherrsehten ausgesproehen choreiforme Bewegungen, die 
zuerst eine Seite befielen, dann auf die andere fibergingea und lange 
Zeit das Krankheitsbild Chorea vort~usehten. In einem jiingst mit- 
geteilten F~lle yon E w~ld gestaltete sich das Krankheitsbfld ebenfalls 
in einer ungew6hnliehen Weise. Ein 9j~hriges Kind erkrankt an mobilen 
Spasmen im reehten Arm, mit 18 Jahren war dieser unbrauehbar, 
mit 26 Jahren wird der linke Arm ausschlie~lieh yon chorea~isehen 
St6rungen befallen, die seit mehreren Jahren unver~nder~ bes~ehen. 

Archiv flit Psychi~trie, Bd. 67. 1S 
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Bei der Untersuchung fanden sieh lebhafte torquierende Bewegungen 
im reehten Arm und im Hal.s beiderseits, die mit choreatisch-atheto- 
tischen und tieartigen Bewegungen gemiseht deu Eindruck einer 
typischen torsionsdystonischen StSrung erweekten, im linkeu Arm 
bestand nur eine ausgesprochen choreatische Unruhe, Beine blieben frei. 
Atypisch ersehien der Fall auch durch das Bestehen yon Grimassieren. 

Die athetotischen Bewegungen traten in unserem Falle zusammeu 
mit den Torsionsbewegungen erst in einem sp~teren Zeitabschnitt des 
Leidens in Erscheinung. GewShnlich sind sie bei der Torsionsdystonie 
nicht sehr ~usgesproehen und werden yon den ~brigen Bewegungsarten 
verdeekt. In unserem Falle standen sie zu einer Zeit so sehr im Vorder- 
grund, da~ das Leiden als Athetose double aufgefa~t wurde. Das sphter 
aufgetretene Grimassieren und die Sprachst~rung gehSren ebenfalls 
in den Symptomenkomplex der Athetose double, so d~l~ es aagezeigt ist, 
die Frage der Differeutialdiagnose aufzuweffen, insbesondere aueh des- 
bulb, weil die noch zu besprechende spastisehe Hemiparese mit Pyra- 
miderd~sion als Herderscheinung seitens des Gehirns bei der Athetose 
double ein rege]maBiges Vorkommnis bedeutet, bei der Torsionsdystonie 
hingegen bisher einwandfrei noch nicht bewiesen wurde. Bei Geltend- 
machung all jener Kriterien, auf die in unserem Falle die Diagnose 
der Torsionsdystonie gestiitzt wurde, spreehen noch gegen die An- 
nahme einer Athetose double: die Verkriimmung der Wirbelsi~ule, die 
im Liegen sich ausgleichende Lordose, das AufhSrml der Bewegungen 
im Schlaf, die der Athetose fremden Zitter- und Sehiittelbewegungen, 
das Fehlen yon epileptischen Kr~mpfen und fixen Contraeturen und 
die bis zuletzt ungest6rte Intelligenz. Auch mul~ hier vor Augen gehalten 
werden, da2 die Athe~ose double eine Krankheit des ffiiheren Kindes- 
~lters ist, und die Torsionsdystonie zumeist ~ wie aueh im vorliegenden 
Fall ~ um die Pubert~tszeit beginnt. 

Man wird also an der Bereehtigung der Diagnose Torsionsdystouie 
festhalteu m~ssen und auf Grund dieses Falles die MSglichkeit dessert 
~nerkennen~ da~ die Torsionsdystonie sich mit einer Pyramidenerkran- 
kung kombinieren kann, wie es im vorliegenden Fall kSnisch durch eine 
ausgesprochene Hemiparese der liuken Seite, gesteigerte Sehnenreflexr 
und links angedeutetes Babinski-Zeiehen, anatomisch durch einen 
deutliehen Ausfall im Areal der linksseitigen Rfiekenmarkspyramide 
feststellen liel~. 

K. Mendel  kommt im Gegensatz zu Tho mal las  frfiher angefiihr- 
ter Ansieht zur Sehlul~folgerung, daf] man fiir die auf Grund der oben 
besproehenen gemeinsamen Symptome zur Torsionsdystonie gerechneten 
F~lle einen Morbus sui generis statuieren und die F~lle, die als I~[isch. 
formen oder .Uberg~nge yon der Dystonie zu anderen Krankheiten 
erseheinen, aul]erhalb des Rahmens dieser Krankheit stehen iassen 
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mfisse. Iuwieweit diese Forderung zu Reeht besteht, kann erst dann 
entschieden werden, wenn man im anatomisohen Subs~ra~ der ~ypischen 
Torsionsdys~onie durch die Untersuehung vor~ mehreren, hierher ge- 
hSrigen Fallen eine einheitliche Grundtage des Leidens hat, die als 
spezifisch ffir diese Krankheit zu betrachten ist und eine Auseinander- 
haltung der typisehen F~lle yon den Misekfallen ermSglicht. Die bis- 
her untersuehten Falle gehSren nieh~ zur Gruppe der typischen Torsions- 
dystonie. F/Jr reich ist der atypische Charakter dieser F~lte darin gegeben, 
dab sie veto enger gefal]~en pathogenetischem Standpunkt nicht zu den 
F~]len yon echter Torsionsdystonie gerechnet werden k5nnen. Im Falle 
W e s t p h a l ,  der fibrigens auch im klinischen Bild nur wenig Beriih- 
rungspunk~e mit der Torsionsdystonie hat, wird durch den anatomischen 
Befund und auch den klinisehen Verlauf eine exogene Seh~digvngs- 
ursache wahrsehein]ich gemacht. Die ~'~lle T h o m a l l a  und Wimmer  
zeigten bei einem ziemlieh akuten kliniseheu Verlauf die fiir die Wilson- 
sche Krankheit und Pseudosklerose typisehe Leberver/~nderung: ein 
Befllnd, der bei dem fiberaus chronisehen Verlauf der typisehen Torsions- 
dystoifie hier als regelmaBiger Befund sehr unwahrscheinlich ist und 
in unserem Fall aueh vermiBt wurde. Die Zugeh6rigkeit des anatomisch 
untersuehten Falles yon Cassirer  zur Torsionsdystonie kSnnte even- 
fuel] vom klinischen Standpunkt in Zweifel gestellt werdeu, so dab es 
berechtigt erscheint, unseren Fall als den ersten, anatomisch unter- 
suchten Fall yon ~ypischer Torsionsdystonie zu betrachten, wobei ieh 
besouders die pathogenetischen Momente, die im 1%11e vorlagen, als 
mal~gebend betraehte; also die Abstammung aus russisch-jfidiseher 
Familie, deu Beginn um die Pubert~t herum, ferner den chroniseh- 
progressiven, durch Stillstand unterbroehenen Verlau~ des Leidens, 
alles Krankheitsziige, die die typischen F~lle yon Torsionsdystonie auf 
eine gemeinsame Plattform stellen. 

Oppenheim war der erste, der die funktionelle Na~ur der echten 
Torsionsdystonie (im Sinne yon Sehwalbe und Ziehen) in Zweifel 
gezogen und die Wahrscheinlichkei~ einer organischen Grundlage ans- 
gesprochen hat. F l a t a u  und S te r l ing  machten die L/~sion der Klein- 
hirnbindearmbahn ffir das Entstehen des Leidens verantwortlich. 
K. Mendel  kommt schon zu folgender Ansicht (1919): ,,Alles weist auf 
einen extrapyramidalen Herd hin, der bestimmte, den Muskeltonus 
regulierende Systeme betroffen hat und daher in den Hirnstamm, und 
zwar wahrseheinlieh in die Gegend des Streifenh~igels und Linsenkerns, 
vielleieht aber aueh in den Kleinhirnbindearm zu v~rlegen ist." 

M6gen nun die Befunde selbst spreehen! 

Die histoiogisohe Untersuchung des Gehirns erfolgte in der Weise, dal] die 
linke Hemisphare in fron~aler Serie naeh Weigert-Pal bearbeitet wurde und 
die rechte Hemisphare zur genaueren histologisehen Bestimmung des patholo- 

18" 
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Abb. 5. Weigert-Bild aus dem frontalen 
Gebiet des Striatums. Sehnitt etwas stark 
differenziert. Annahernd normale Ver- 

haltnisse. 

Klinik und pathologisehen 

gischen Prozesses diente, wobei die Mark~ 
f~rbung nach Spie lmeyer ,  Fibrillenlm- 
pr~gnation dutch die Methode Biel- 
sehowskys und die Herxheimersehe 

Scharlachrotf~rbung an Gefrierschnitten 
Anwendung fanden. Faraffinschnitte 
wurden nach Niss l  und Van Gieson 
gef~rbt. ~ber die Verh~ltnisse der Glia 
gewannen wit dutch die Holzersche 
Kresyl - violett - Methode fibersichtliche 
Bilder. ~eben dem Striatum wurden 
noch folgende Teile des Gehirns unter- 
sucht: In  Weigert-Serien Teile des me- 
sencephalons, der POllS, Oblongata und 
einige Hilhen des Riickenmarks. Eingehen- 
der untersucht: Thalamus, Hypothalamus, 
das Gebiet des roten Kems mit der Sub- 
stantia nigra, die Gegend des I~ucl. denta- 
ms; yon der Hirnrinde: Stiicke aus der 
vorderen und hinteren Zentralwindung, 
dann aus der ersten Frontal- und ersten 
Temporalwindung. 

Ich beginne mit der Beschreibung 
der Weiger t se r i e ,  die das Gebiet der 
linksseitigen Zentralganglien umfaBt. 

Abb. 6. Vergriil~erte Teilansicht des Striatums yon einem Schnitt, der ungefahr 
au s  der MAtte des Putamens stammt. Deutlich sieht man bier den durch die 

Verdichtung der ~arkbiindel entstandenen Status fibrosus. 
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Abb. 5 veranschaulieht einen Schnitt aus der frontalen H~lfte des Striamms. 
Man erkennt vor allem, da$ sowohl Caudatum als Putamen an Umfaag keine 
merkliehe Verringerung erlitten haben. Die Markf~rbung ist etwas sehw~eher 
als auf den iibrigen Sehnitten (infolge zu starker Differenzierung), doeh erkennt 
man die M~rkbfindel des Put~mens und Caudatums in einer normalen Dichte. 
Es fehlen die Spuren elnes Markpilzes , wle beim Status marmoratus. Das Bild 
entsprieht also in dieser HShe dem norm~len Weigertbild. 

Eine deut- 
lieheVeranderung 
zeigt uns sehon 
das auf Abb. 6 
veransehaulichte 
Bfld, das aus einer 
etwa in der Mitre 
gelegenen HShe 
stammt. Hier f~llt 
vor allem eine ge- 
wisse Yerkleine- 
rung des Stria- 
turns auf; beim 
Vergleich mit nor- 
malen Praparaten 
ist das Schmaler- 
werden des Puta- 
mens leicht be- 

merkbar; das 
Pallidum zeigt 

keine erheblichere 
Sehrumpfung. 

Der Schwundpro- 
zel3 imParenchym 
des Putamens gibt 

sich auf dem 
.-~[ar kfaserbild da- 
rill ZU erkennen, 
dab die kleinen 
Markbiindel des 

Putamens ~uf- 
faUend dieht 

nebeneinander 
lagern, wie dies 
besonders in der 

unteren ttalfte Abb. 7. VergrSQerteTeflansieht desStriatums aus dem hinteren 
des Putamens Drittel. - -  Einzelheiten im Text. 

deutliehist. Einen 
sinnf~lligen Ausdruek des Parenchymschwundea bieten die maehtigen Spalten 
ira Putamen, die in dieser HShe dutch mehrere Sctmitte verfolgt werden konnten. 
Es sind dies Spaltraume, die yon einer diinnen Markfasersehieht einges~umt sind; 
in einigen sah ich in der NIitte des Spaltes ein Gef~tl~, das in anderen, speziell in 
den grSlleren fehlte. Auf diesem Schnitte (Abb. 6) konnte ieh die Vereinigung der 
in der Mitre vertikal aneinander gereihten Spalten sehen, wo der Spaltraum aueh 
breiter ist. Die Spaltr~ume sind auch im korrespondierenden Anteil des 1~. eaudatus 
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~ehr ausgesproehen und kommen zahlreich, wenn auch mit geringerem Umfaug 
in der Lain. reed. externa des Globus p~llldus vor. Der feine Faserfilz des Striatums 
zeigt im aUgemeinen keiue Veranderung, nut in der untersten Partie des Putamens 
ist er deutlich schfitterer. Das Pallidum ist vielleicht etwas sehm~chtiger, sein 
Fasergehalt zeigt eine lcichte Verarmung, die besonders in dem oberen, an die 
innere Kapsel grcnzenden Abschnitt bemerkbar ist. Eine leichte Rarefizierung 
zeigt auf dem Schnitt such die ~ufere Marldeiste des Pallidums. 

Abb.  7 bringt - -  etwas mehr vergri~l~ert - -  eine weiter caudal gelegene HShe. 
Aueh hier ist die Schrumpfung des Striatums gut zu erkennen, aber auch das 
PalUdum seheint hler verringer~ zu sein. Der Markausfall im Putamen ist 
im unteren Segment desselben sehr ausgesprochen, hier sind sowohl die 
feinen Fasem, als auch die dickeren NIarkbiindel grSftenteils ausgefallen. Im 
oberen Teil, der der inneren Kapsel anliegt, ist eine Rarefizierung der NIarkfasern 
ebenfalls sehr auffallend. Entsprechend diesen l~arkausfallsgebieten sieht man, 
dab die ~uBere l~arkleiste in ihrem oberen und unteren Abschnitt eine deutliche 
Verdiinnung und Aufhellung zeigt, w~hrend das mittlere Gebiet relativ gut 
erhalten ist. Die Markarmut des Pallidums macht sich im oberen Tell des 
selben am meisten bemerkbar, wo auch die irmere ~r einen deutliehen 
Ausfall erkennen laft. Die durch das Pallldum diametral durchziehenden dicken 
Fasern sind im oberen Teil g~nzlich ausgefallen, im unteren Pallidumabschnitt 
auch in hohem Grad verringert; die innere Markleiste ist bier ebenfalls verdiinnt. 
Lehrreich ist der Vergleieh des NIarkzustandes auf den Abb. 6 und 7, die in ver- 
grSl3erter Ansieht das Putamen und PaUidum aus dem mittleren und hinteren 
(eaudalen) Gebiet darstellen. Auf dem ersteren erscheint das Putamen infolge 
der Zusammenriickung der intakten ]Harkbiindel, die dutch den Schwund des 
Parenchyms herbeigefiihrt wird, noch markhaltiger als auf dem normalen Bild. 
Der Zustand entspricht dem Vogtsehen Status fibrosus. Am zweiten Bride f~llt die 
hochgradige Verarmung der l~r im Putamen auf. Im oberen und unteren 
Tell derselben fehlen, sic fast ganzlich, oder sind in hohem ~vIafe atrophisch, aueh 
im mittleren Tell erscheinen sic etwas schiitterer. 

Die Faserung der inneren Kapsel, des Thalamus und Hypothalamus l~13t 
keinen bemerkbaren AusfaU erkermen. Iffamentlich w~re hervorzubeben, daf das 
Forelsche Biindel H e als voUkommen intakt erscheint und der Luysische KSrper 
keine bewertbare Verringerung aufweist. 

Auf Schnitten aus dem caudalsten Striatumgebiet f~llt die helle F~rbung 
des noeh vorhandenen PaUidums auf. Putamen und ~ucl. caudatus lasseu 
au6er ihrem Schmalerwerden, die dureh Vergleieh mit analogen ~Normalpr~pa- 
raten auch bier festgestellt werden kazm, nur eine Rarefizierung der feinen 
Markfasern im unteren Putamengebict erkennen. Hingegen fallen die aus dem 
Temporallappen stammenden und hier durchziehenden ,,Fibres of passage" durch 
ihre gute Markf~rbung auf. 

Der rote Kern ist an Umfang nicht verringert, seine Markumhiillung zeigt 
keinen bemerkbaren Ausfall. 

Die l~Iarkbildcr der Rinde zeigen normale VerhMtnisse, namentlich whre 
hervorzuheben, dab die vordere Zentralwindung keineu Markausfall zeigt. Die 
gute Markf~rbung der inneren Kapsel ist auf allen Schnitten deutlich zu er- 
kennen. 

Weigert-Bilder aus der Gegend des caudalen Mesencephalons' zeigen, daft die 
Bindearme einen normalen Markgehalt haben; die zentrale Haubenbalm l~6t 
ebenfaUs keinen erkennbaren Ausfall feststellen. Die Pyramidenbiindel erseheinen 
auf diesem Schnitt noch beiderseits gut gefarbt. Das Kleinhira und die Gegend 
des Nucleus dentatus zeigte vollkommen normale Markverh~iltnisse. In der Oblon- 
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gata f/~llt schon eine hellere F/~rbung der reehten Pyramidenbahn auf, die yon bier 
naeh abw/~rts konstaat naehzuweisen ist. Die Markfasern sind diffus rarefiziert. 
Es f~llt auf dem Sehnitt noch die beiderseitge Aufhellung (links st/~rker) der Hell- 
wegschen Dreikantenbahn auf. 

Interessanten Befund lieferten die Weigert-Bflder aus dem Riiekenmark. 
Abb. 8 wiedergibt das Bild einer Cervical- und LumbalhShe. Es f~llt auf beiden 
Schnitten eine leiehte Einsenkung der konvexen Riickenmarks. kontur an der 
linken Seite, entsprechend dem verringerten und deutlich gelichteten Pyramiden- 
areal dieser Seite, w/ihrend die reehte Pyranfidenbahn vollkommen normal ist 
und als gutes Vergleiehsobjekt dienen kann. Der diffuse Markausfall, den wir 
in der Oblongata iIn 
reehten Pyranfiden~ 
bfindel fanden,maeht 
sich hier im linken 
Seitenstramg bemerk- 
bar. 

Die genauere 
Untersuehung des 
Weigert-Bildes aus 
der CerviealhShe l~Bt 
aber noeh ein weiteres 

symmetriseh ge- 
legenes Liehtungs- 

areal erkennen, und 
zwar im anterola- 

teralen Strangge- 
biete; reehts ist 

dieses Ausfallsgebiet 
deutlich begrenzt, 

weil es iiberall yon 
normalen Ab- 

sehnitten umgeben 
ist; es grenzt, wie 
man s iea t ,  dorsal- 
warts direkt an das 
Gebiet des seitlichen Abb. 8. Weigert-Bilder aus dem Cervical  und Lumbalmark. 
Pyramidenstranges. Nahere Besehreibung im Text. 
Links ist das symme- 
trisehe Ausfallsgebiet weniger ausgeprochen, ats reehts, aueh f~llt es auf 
dem Sehnitt nicht so gu t  auf, weft es dorsalwiirts an das ebenfalls geliehtete Pyra- 
midenareal grenzt. Ieh glaube abet, daI3 man aueh auf dem beigefiigten Bride 
im linken Seitenareal zwei voneinander noch gut absonderbare lichtere Bezirke 
unterseheiden wird kSnnen, wie es auf den Pri~paraten deutlich zu sehen ist. Das 
vordere liegt symmetriseh zum geliehteten Gebiet der reehten  Seite. Ieh babe 
dieses sym metrisehe Ausfallsgebiet aueh auf naeh S p i e l m  e y e r gefarbten Sehnitten, 
die absiehtlieh zu kurz differenziert wurden, vorgefunden, und auf m i t  Fuehsin 
iiSerfarbten Spielmeyer-Praparaten an SteUe der ausgefallenen Markfasern eine 
deutliehe Zunahme des GefitBbindegewebes und faseriges Gliagewebe gefunden. 
Dieses symmetrisehe Ausfallsgebiet konnte ich nut im Cervicalmark nachweisen; 
v o m  Dorsalmark stand mir als verwertbar nur ein Teil des unteren Dorsalmarkes 
zur ~rerfiigung, und hier fehlte es ebenso wie es das Bild auf der LumbalhShe 
zeigt. Abb. 9 zeigt das rechte Ausfallsareal in einer VergrSSerung, die n~here 
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Einzelheiten erkennen lgBt. Man sieht neben grSl~eren Liicken, die das Gefgl~- 
bindegewebe einnimmt, ein diffuses Hervortreten der ~arkfaserzwischenschieht, 
die besonders auffallt, wenn man das links sichtbare Areal der normalen Pyramide 
zum Vergleich nimmt. Auch wird man diinne, atrophische Markfasem in groBer 
Anz~hl zwischen den relativ erhaltenen auffinden. ~hnliches Bild zeigt die sym- 
metrisehe SteUe rechts, doch sind bier die markfreien Lficken nicht so groB, und 
der gelichtet~ Bezirk etwas kleiner. 

Das beschriebene Ausfallsgebiet liegt an jener Stelle, wohin wit bekanntlich 
den Verlauf der rubrospinalen Faserung verlegen. Ich habe deshalb in den fron- 
taleren Gehirnsegmenten die Stellen untersucht, wo diese Balm verlguft. Ich 

Abb. 9. VergrSBerte~Teilansicht ira Ausfallsgebiet des Tractus rubrospinalis 
rechts. Links davon das intakte Pyareal. 

land dabei, dab in der Oblongata in jenen ldeinen Biindeln, die medialwarts yon 
der :Flechsigschen Bahn in der Substantia reticul, lateralis verlaufen, eine im 
Vergleich zu mehreren normalen Schnitten deutliche Rarefizierung bestand, dio 
sich darin kundgab, dab die vertikal verlaufenden kleinen Markbiindel deutlich 
schwgcher gef~rbt waren, in manchen Biindeln waren nur 1--2 dicke M~rkfasern 
zu sehen, hingegen waren die diinnen, atrophischen Markscheiden ungewShnlich 
zahlreich vertreten. Das ganze, ziemlich gut begrenzte dreieckf'6rmige Areal der 
Formatio reticularis lateralis war im Vergleich mit mehreren ~ormalschnitten 
aus dieser Hfhe an Umfang deutlich verringert. Doch mug ich bemerken, dab 
die Bostimmung einer diffusen M~rkrarefizierung in diesem Gebiete reeht sehwierig 
ist, und ich wiirde reich gar nicht berechtigt fiihlen, aus dem Oblongatabefund 
allein weitero Schliisse zu ziehen. Im Haubengebiet habe ich an der Verlaufs- 
steUe der rubrospinalen Faserung einen Markausfall mit Sicherheit nicht feststellen 
kSnnen. 
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Zel lb i lder  aus dem 8 t r i a t u m  (rechts). Der Unterschied, der auf den 
Weigert-Dfldern zwischen den fron~len und caud~len Gebieten in bezug auf den 
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Zustand der Markfasern beobachtet werden konnte, wird noch viel auff/~Uiger, 
wenn man verschiedene Tefle des Striatums auf Zellbildern untersucht. Die Zell- 
ver/~nderungen kSnnen kurz dahin zusammengefaBt werden, dab sowohl die groi]en 
als auch die Meinen l~ervenzellen des S~riatums yon einem einfachen ~chwund- 
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prozeB befallen sind, der im caudalen und mittleren Putamengebiet schon welt 
vorgeschritten ist, im Anfangsteil des Putamens auch deutlich ausgesprochen ist 
und im Kopf des Nucl. caudams die geringste Intensit~t zeigt. Doeh auch inner- 
halb der angeffihrten Segmente l~l]t sieh ebenso, wie im ~arkbild, die herdfSrmige 
Ausbreitung des Prozesses noch deutlich bemerken. So war Jan caudalen Putamen 
der ~uBere, unterste Abschnitt yore SchwundporzeB am schwersten heimgesucht. 
Die Abb. 10 und 11 veranschaulichen die Yer~nderungen an zwei verschiedenen 
SteUen aus dem hinteren und mittleren Teil des Putamens; als Vergleichsbilder 
stellte ich Nissl-Bflder aus ungef~hr gleichen Gegenden eines normalen Putamens, 
der aus dem Falle I. yon Kohlenmonoxydvergiftung stammt, zur Seite. Die auf- 
f~tligste Ver~nderung ist die hoehgradige, zahlenm~Bige Verringerung der Striatum- 
zellen. Durch die Abzahlung vieler Gesichtsfelder hier und in ~Xormalpraparaten 

Abb. 11. 1Vissl-Bilder kongruenter SteUen aus dem mittleren unterenPutamen- 
gebiet: a) im vorliegenden Fall; b) aus Fall I yon Kohlenmonoxydvergiftung. 

gelangte ich zu einer durchschnittlichen Verh~ltniszahl yon 11:38. I)er Zell- 
sehwund ist aueh an ein und demselben Schnltt ein verschiedengradiger. Ieh land 
schwer verSdete SteUen, die in einem Gesichtsfeld nut 4--5 sehwer ver~nderte 
ZeUen aufwiesen, neben relativ besser erhaltenen mit 20--25 ZeUen im Gesichts- 
felde. 

Eine weitere, auffMlige Ver~nderung zeigt sieh im morphologischen Bild 
der noch erhaltenen Striatumzellen. l~an wird sagen kSnnen, dab keine einzige 
Nervenzelle in der caudalen Putamenh~lfte eine normale Struktur zeigt. Die meisten 
bieten das charakteristisehe Bild der ehronischen Zellerkrankung Nissls (die 
,,einfache Sehrumpfung" im Sinne S pie lmeyers) :  Der ZeUumfang ist verringert, 
derZelleib is~ gleichm~$ig dunkelblau gef~rbt, l ~ t  keine ~issl-Strukturen, sondern 
meist nut  einen Pigmentfleck erkennen. Das Plasm~ ist manehmal so stark 
reduziert, dab der Kern nur yon einer Seite her yon tiefblau gef~rbten Plasma- 
schoUen begrenzt ist. Die Zellforts~tze sind verdfinnC, oft korkzieherartig ge- 
wunden; bei vielen fehlen sie gauz. Der Kern ist auch kleiner geworden, ist nlcht 
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bl~tschenfSrmig, sondern dreieckig oder ovalfSrmig und ist ebenfaUs blaulich ge- 
farbt. Das dunkelblaue, punktfSrmige KernkSrperehen der normalen Zelle ist 
hier vergrSl~ert, erseheint wie aufgedunsen, plump, unscharf gezeichnet. Diese 
~chrumpflmgsar~ i~t an den groBen und kleinea Striatumzellen gleiehm/~I~ig zu 
beobaehten und ist im hinteren ~utamenteil am meisten ausgesproohen, doeh 
findet man aueh hier noeh Zellen, an welehen die Veranderung rdativ weniger 
ausgesproehen ist; outer den groBen Zellen finden sieh Exemplare, die nur eine 
pyknotisehe Umfangsverringermag zeigen, ohne andere Strukturver~nderungen; 
man bemerkt in diesen kleine Tigroidsehollen in normaler Anordnung; fast alle 
noeh erhaltenen Zellen enthielten reiehlieh Pigment. 

Eine andere Ver~nderungsart, die sieh neben dunkel gef~trbten Sehrumpf- 
bildern fin Striatum zeigt, entsprieht den sog. ZeUsehattenbfldern, die ebenfalls 
h~ufig und diffus zerstreut vorkommt. Auffitlliger sind die grol3en Zellen, die diese 
Veranderung zeigen: der Zelleib ist blab gefarbt, Tigroidsubstanz fehlt, das Plasmn 
zeigt eine wabige Struktur, die Zellkonturen sind nnregelmaBig, erseheinen maneh 
mal wie ausgenagt. Manehmal finder man einige Gliakerne um solehe Zerfalls- 
fi~lren, 5fters fehlen abet solehe. Bilder yon eehter h*euronophagie babe ieh 
hier nieht gezehen. 

Den sehweren Zellveranderungen steht eine unverhaltnismaBig schwaehe 
Reaktion yon seiten des Gliagewebes gegeniiber. In  der hinteren Putamenh~lfte 
ist die Zahl der Gliakerne im ver6deten Parenehym k~um vermehrt. Die Zell- 
kerne sind fast durehwegs klein, fund, ehromntinreieh, oft hom0gen dunkel- 
blau gef~rbt und kSnnen yon den gleieh zu bespreehenden Rundzellen der peri- 
vaskulgren AnhSufungen gar nieht untersehieden werden. GrSl]ere, ovale Glia- 
kerne mit sp~rlieherer Chromatink5rnehmg waren in viel geringerer Anzahl zu 
sehen. Auf Bildern, die naeh Holzer  gef~trbt wurden, sieht man stellenweise in 
der Umgebung yon Gefal3en eine leichte Zunahme yon faserbfldenden Ghazellen 
oder einen diinnen Faserfilz, der das Parenehym gegen die erweiterten perivaseu- 
laren Raume begrenzt. Progressive Ghazellformen sind mir iiberhaupt nieht 
entgegengetreten. Ebenso habe ieh die yon Alzheimer  beschriebenen Riesen- 
gliazellen, die yon ibm bei der Pseudoklerose, yon S p i e l m e y e r  bei der Wilson- 
schen Krankheit gefunden wurden, in diesem Falle vSllig vermiBt. 

Aueh Ge~Bver~nderungen waren im hinteren Putamen nut wenig ausgespro- 
ehen. Von der auffallend gTol3en Erweiterung der perivaseul~ren R~ume wurde 
sehon Erw~thnung getan. Die Gef~Bliieken begrenzt eine etwas aufgeloekerte 
Parenehymsehieht, in der hauptsaehlieh nut einige Gliazellkerne zu sehen waren, 
manchmM aber auch Nervenzellen. Die Gef~l]wand bot keine besonderen Ver- 
t~nderungen; auf Fibrillenbildern konnte festgestetlt werden, dab elne merkliehe 
Capillarfibrose fehlte, ebenso eine Kernvermehrung der GefiiBwand. Pathologisehe 
Ablagerungen yon Niedersehlagsprodukten sahen wir weder in der Gef~Bwand 
noeh im Parenehym. 

An einigen Gefal~en, die im pathologiseh ver~nderten Gebiet lagen, land ieh 
periva~culare RundzeUenanhaufungen. Zumeist waren es Venen, die diese Ver- 
anderung aufwiesen. Die Infiltrate bestnnden meistens aus ein bis zwei Reihen, 
nut ganz selten bot sieh eine st~trkere Anh~tufung. Die Zellen liegen zum 
grSl]ten Tell periadventitiell, gewShnlieh in einer weiten GefaBliieke. Die 
Zellkerne sind klein, fund, sind homogen blau gef~rbt; seltener shad etwaS 
grSl3ere, hellere Formen mit einer feinen ChromatinkSrnelung zu sehen. Die 
Kerne liegen meistens frei; seltener sind die mit einem dfinnen Plasmasaum 
umgebenen Kerne. PlasmazeUen ~hnliche Gebilde hube ieh in diesen 2mh~ufUngen 
hie angetroffen. Im ganzen geh6ren sie zu den verhaltnism~il~ig seltenen Befunden; 
in mehreren Praparaten w~ren sie gar nieht angedeutet. Es soll noeh bemerkt 
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werden, daI~ sieh die Infiltr~tkerne yon den klelnen runden Oliazellen, die im 
Parenehym lagen, morphologisch kaum unterseheiden lassen. 

Im Vorderteil des Putamens waren die Ver~nderungen bei weitem nieh~ so 
schwer, wio in dem bisher besprochenen Abschnitt. Man finder Stellen, we 
die Nervenzellen an Zahl kaum verminder~ sein k~nnen und morphologiseh 
den normalen Zellen nahe stehen. Es giht dann Stellen; we der ZerfallsprozeB 
und die Sehrumpfungsvorggnge deutlieh erkennbar sind. Man wird hier die herd- 
f6rmige Lokalisation des Prozesses noch besser erkennen. RundzeUeninfiltrate 
um die Gef~Be trifft man aneh bier nur spgrlich an; ein Zusammenhang zwischen 
ihrer Lagerung und der Ausbreitung der ZerfaUsherde lieB sich nicht feststellen. 
Die morphologisehen Ver~nderungen der Nervenzellen sind mit denen im hin- 
teren Putamen identisch: anch bier dunkelgefgrbte Schrumpfformen und Zell- 
schattenbilder. Das Gliagewebe ist bier etwas lebhafter am ProzeB beteiligt; 
man sieht ~fters Anh~ufungen yon Gliakernen um die ver~nderten Nervenzellen; 
kleine isolierte Kernanhgufungen, die bier dlcht anzutreffen sind, diirften wohl 
mit den, die intakten Nfarkbiindel begleitenden Gliakerngruppen identiseh sein. 
Ihrer Form nach sind es dieselben kteinen, runden Gliakerne, die aueh ]tier iiber- 
wiegen. Die aus dem hinteren Putamen bekannten weiten Gef~Br~ume waren bier 
nicht zu sehen. 

Herxheimer-Bilder aus dem hinteren Putamen zeigten, dab alle 1N'ervenzellen 
fettig vergndert sind. Abbauvorg~nge waren hier nur wenig ausgesprochen. Im 
vorderen Putamen waren mit FettkSrnchen beladene Gliazellen hgufiger zu sehen. 
GrSl3ere Anh&ufungen um die Gef&13e wurden anch bier nicht gefunden. 

Im Kopf des Nuel. caudatus waren die beschriebenen Ver~nderungen am 
wenigsten ausgesproehen. Die Nervenzellen lassen eine zahlenm~llige Abnahme 
nicht erkennen. An manchen Stellen fallen sic dutch die hellere F~rbung des 
homogenen Zellplasmas auf; auch dunkelgef&rbte SchrumpfzeUen sind stellenweise 
zu sehen. ])as Gliagewebe zeigt keine merk3iche Zunahme der Keme. Die 
perivascul~ren Lymphrgume sind nieht erweitert, Gef&13infiltrate fehlen. 

Unverkennbar, wenn aueh an Ausbreitung und Intensit~t viel geringfiigiger 
waren die Ver&nderungen im Globus pallidus. Eine zahlcnm~llige Verringerung 
der Zellen konnte mit Sichcrheit nicht fcstges~llt werden. Die Zellen sind aus- 
nahmslos stark pigmenthaltig. Deutliche Sehrumpfformen waren an manchen 
Stellen herdfSrmig angesammelt; hier und da war ein zartes GefgBinfiltrat zu sehen. 
Die zellige Gliawueherung war mehr ausgesproehen. Unter den Zellen fan4 ich 
ein zweikerniges Zellexemplar. 

Interessantes Bild zeigte die groBzellige Gruppe der Substantia innominata, 
das den hercl/~rmigen Charakter des pathologisehen Prozesses lebhaft iUustrierte. 
Inmitten der Gruppe zeigt sich ngmlich eine Stelle, we alle Zellen in einer herd- 
f6rmigen Begrenzung sehwer gesch~digt erscheinen. Wghrend die iibrigen Zellen 
ihre normale Gr613e, eine gute Tigroiclfarbung, einen hellen, bl~schenf'drmigen 
Kern zeigen, sind auf dieser Stelle alle Zellen hochgradig geschrumpft, dunkelblau 
gefgrbt; kleine H~ufchen yon Gliazellkernen weisen darauf kin, dab einige Zellen 
bereits zugrunde gingen. Um die ver~nderten Zellen lagen oft 8---10 Gliakerne. 

u  den benachbarten Grisea des Strlatums wurden noch genauer untersucht 
und histologisch als normal gefunden: das Claustrum, die Thalamuskeme, der 
Hauptkem des Nucleus ruber mud Corpus Luysi. 

Eine schwere anatomische Vergnderung deckten die Nissl-Bilder in jener 
Gegend auf, die dem caudalsten Ende des roten Kerns entspricht und das 
Gebiet oberhalb der Substantia nigra umfallt. Abb. 12 sta nmt aus dieser 
Gegend. Ieh wurde auf diese durch das im Bilde sichtbare, zarte GefgB- 
infiltrat und den erweiterten Gef~Braum aufmerksam gemaeht, die ich nur noeh 
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im Striatum voffand. Die Pigmentzellen der Substantia nigra waren yore patho- 
Iogischen ProzeB gr6Btenteits versehont geblieben, nut auf engen Stellen, wie 
eine solehe auf der Abb. 12 ersiehtlich, trat Sehrumpfung und Zers einiger ZeUen 
ein; bier sieht man kleine Pigmentschollen frei im Gewebe liegen. Viel sehwerer 
betroffen wurde das oberhalb der 8ubstantia nigra liegende Gebiet, in dem 
als die caudalsten Auslaufer der Nueleus-ruber-Formation, die zum Nucl. magno- 
cellularis gehSrigen groBen, motorischen Zellen einzelne Nester bilden. Es ist 
dies ein schon ziem- 
lich ver6detes Ge- 
bier, in dem noeh 
einige sehwer ver- 

~nderte Zellen 
liegen. Manehe 

Stellen lassen sie 
noeh in kleinen 
Gruppen erkennen, 
doeh alle sind 
sehwer verandert; 
die aus dem Stria- 

turn bekannten  
Sehrumpfformen 

sind hler nut selten 
anzutreffen, die 

meisten Zellen sind 
auffallend blab ge- 
farbt, ihr Zelleib 
wabig zerkliiftet 

u n d  erinnert an 
vacuolisierte Zel- 
len; oft ist ein Zell- 
kern nlch~ zu er- 
kennen. Die Zellen 

sind meist yon 
Gliazellkernen um- 
ringt. Die Ver~n- 

derung ist auf den 
caudalen Pol des 
Nuel. tuber seharf 

begrenzt; der Abb. 12. Aus der caudalen H~lfte des Hirnschenkelgebietes. 
Haup~kern dessel- In der Zellsehicht der Subst. nigra einige in Zeffall be- 
ben, in welchem griffene Zellen in herdf~rmiger Anordnung. Dorsal davon 

nur mittelgroBe erweiterter Gefa8raum mit leiehten Rundzellenanhaufungen. 
und kleine Zellen 
enthalten sind, zeigt eine vollkommen normale Struktur. 

Kleinhirn und Nuel. dentatus wiesen auf den Nissl-Bildem gar keine patho- 
logiseh zu bewertende Ver~ndenmgen der Ganglienzellen, des Gliagewebes oder 
der Gef~i]e auf. 

Die motorische Rinde der reehten Hemisphere iie~ auf Nissl-Praparaten 
folgende Ver/~nderungen erkennen. Die einzelnen Zellschichten waren an Umfang 
nieht verringert und gegeneinander gut begrenzt. Die Beetzsehen Riesenpyra- 
midenzellen waren an Zahl kaum vermindert, die Stmk~ur der Zellen im all- 
gemeinen gut erhalten. In  einigen war das Tigroid feink~rnig zerbrSckel~; der 



278 H. Richter: Beitr~ge zur Klinik und pathologischen 

k6rnige ZerfaU der Nissl-Sehollen war besonders in den Zellfortsatzen gut zu beob- 
achten. Man land auch ein bis zwei ZeUen mit ausgenagtem Zelleib, in dem 
ein oder mehrere Gliazellkerne lagen. Doch sind solche Bilder nur vereinzelt zu 
sehen, withrend die Zellen der dritten und vierten Sr haufiger regressive 
Ver~tnderungen aufwiesen. ~eben einfach gesehrumpften Zellformen fanden 
sieh Bilder yon eehter Neuronophagie in dieser Schicht zahlreich vor. Viele 
ResidualknStchen weisen darauf bin, daB die ldeinen und mittelgrol3en Pyramiden- 
zetlen einem ziemlieh lebhaften Zerfallprozel3 anheimfielen. Die Gliazellen sind 
auch diffus vermehrt, ihr Zelleib ist vergrSl3er~ und zeigt oft eine hellblaue Fi~rbun g; 
an den Kernen sah man hier und da Teilungsformen. Zu einer Faserbildung ist 
es aber in dieser Sehieh~ nirgends gekommen. Die Gef~13e sind nieht verandert, 
KiSrnehenzellen liel3en sich nur in mal3iger Zahl naehweisen. Die 2r 
uus der motorischen Rinde, die an Gefrierschnitten gewormen wurden, liel~en 
keinen bemerkbaren Ausfall erkennen. 

Die Ganglienzellen aus anderen Rindenteflen (hintere Zentralwindung, erste 
frontale, erste temporale Windung) zeigten im allgemeinen normale Verhaltnisse. 

Durchblickt  man  die im obigen geschilderten anatomischen Ver- 
anderungen, so lassen sieh diese in Folgendem zusammenfassen: 

Die schwerste Veranderung lag im Str ia tum vor; und zwar, wie 
die Zellbilder und Markfaserbilder gleichlautend besti~tigen, war diese 
im caudalen Drit.tel desselben am meisten vorgeschritten, im mit t leren 
Tell aueh noch schwer, i m  vordersten Drit~el schon viel weniger aus- 
gesproehen; das frontalste Gebiet des Striatums, der Kopf  des Schweif- 
kSrpers war nur leieht ver~ndert.  Es soll hier gleich darauf hingewiesen 
werden, dal3 dieser Befund im Sinne der topographischen Gliederung 
von O. und C. V o g t  mit  dem Auftreten der klinischen Symptome in 
den versehiedenen KSrperteilen, soweit dies in unserem Falle besonders 
ve rmerk t  ist, recht gut in Einklang gebracht werden kann.  Nament-  
lich wi~re hervorzuheben, dal~ die im letzten Stadium der K_rankheit 
beobachte ten  StSrungen in der Sprache und in den Gesichtsmuskeln 
mi t  den relativ leichten, also vermutlieh nieht lange bestehenden Ver- 
~nderungen im Kopf  des Caudatums fibereinstimmen. 

Der pathologische Prozel~ i~ut3erte sieh in erster Lizzie in einem 
ehronisch progressiven Zellschwund, der die kleinen und grol~en Striatum- 
zellen gleichmi~fiig betraf  und hierdureh zu einer fortschreitenden Ver- 
6dung des Striatums fiihrte. Er waren lediglich zwei histologische 
Veri~nderungsarten an den Striatumzellen zu beobaehten:  Schrumpf- 
zellen, die wahrscheinlich einen s~abileren Endzustand der chronisehen 
Zellerkrankung N i s s l s  darstellen und Zellscha~tenbilder, die als Repri~- 
sentanten eines rascheren Zeffallsprozesses gelten kSnnen. Auffallend 
schwach war die Beteiligung des Gliagewebes an den Ersatzvorg~ngen. 
Diese finder ihre Erkli~rung zuni~ehst in der Tatsaehe, dal3 das Str ia tum 
zu jenen Segmenten geh6rt, in welchen ~ wie es S p i e l m e y e r  hervor- 
hebt ~ die Ersatzwucherung des Gliagewebes iufolge seiner besonderen 
lokalen Beschaffenheit weir h in t e r  dem Schwund der Nervenzellert 
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zuriickbleibt; ein weiterer Grund dfirfte in dem eminent chronischen 
Verlauf des Prozesses gegeben sein. Tatsache ist, dab eine mit dem 
schweren ParenchymprozeB in Verh~ltnis stehende Wucherung der 
Gliazellen fehlte und dab die vorhandenen Gliazellkerne in iiberwiegen. 
der Zahl aus kleinen, dunkelgef~rbten, runden Kernen bestanden, so dag 
wir in diesem Befund auch noch ein Zeichen dafiir besitzen, daI3 das 
Gliagewebe selbst sich in einem regressiven Zustand befand. 

Das Miftverh~ltnis, in dem die Ersatztgtigkeit der Gewebs- 
gila zum Parenchymschwund des Putamens stand, offenbarte sich 
makroskopisch in der deutliehen Umfangsverringerung des Putamens 
und in den pathologisch erweiterten perivasculgren R~umen, ffir deren 
Zustandekommen in erster Linie die Retraktion des Parenchyms ver- 
an~wortlich gemacht werden mug; erst in zweiter IAnie wird man die 
Einschmelzung der an das Gefgg angrenzenden Parenchymschicht in 
Erwagung ziehen, u msomehr, da die histologischen Merkmale eines solchen 
Prozesses, die man bei den echten Kribliiren in der Form yon desinte- 
grierten Gewebsteilen fast immer auffindet, hier vermigt wurden. Die 
Rundzellenanhgufungen, die um einige Gef~ge des erkrankten Gebietes 
gefunden wurden, k6nnen mit dem Zetlschwundprozeg in keinen ur- 
sgchlichen Zusammemhang gebracht werden, l~Ian wird einen primgren, 
echt-entzfindlichen Charakter dieser Infiltrate aus mehreren Grfinden 
ausschliegen kSnnen. Sie waren im krankhaft ver~nderten Gebiet 
nur selten anzutreffen (zumeist in den perivenSsen GefgBliicken), auch 
dort, wo der ProzeG einen relativ lebhafteren Verlauf zeigte; speziell 
an solchen Stellen, wo der herdfSrmige Charakter des Zellschwund- 
prozesses ausgesprochen war, konnte ihr Auftreten mit dem Prozeg 
in keine Beziehung gebracht werden. Auch land ich hie unter diesen 
Zellen solche Formen, die man fiir Plasmazellen h~tte halten kSnnen, 
wo doch bei lymphocytgren Exsudationen, die einen entziindlichen 
Charakter haben, die Weiterentwicklung der Lymphocyten zu Plasma- 
zellen eine regelmaI3ig beobachtete Erscheinung ist (es sei hier besonders 
an W e s t p h a l s  Fall erinnert). Ihrer morphologischen Struktur nach 
mSchte ich die Zellen doch als Lymphozyten auffassen, obwohl sie - -  
wie schon friiher bemerkt - -  yon den kleinen Gliazellkernen, die im 
Parenchym zerstreut lagen, kaum unterschieden werden kSnnen. 
R a e c k e  und andere Forscher, die ahnliche Rundzellenanhaufungen bei 
der chronisch-progressiven Chorea. gefunden haben, identifizieren sie 
mit den ldeinen Gliazellkernen, da sie in der schwacheren Farbung 
und der feinen Granulation der Kerne auch eine morphologische Ab- 
weichung yon den Lymphocyten feststellen konnten. Auf jeden Fall 
wird man den entziindlichen Charal<ter dieser Infiltrate ausschliel3en 
kSnnen, und diese viel eher als durch den Parenchymprozel3 sekundar 
bedingte Veranderungen auffassen, 
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Die Markfaserbflder aus dem Putamen ]assen sich etwa dahin 
bewerten, dab die Ver~nderungen der Markfasern im allgemeinen viel 
weniger ausgesproehen sind als die der Nervenzellen, sie weisen abet 
darauf hin, dab bei einem gewissen Fortschritt des Zellprozesses auch 
die Markfasern eine erhebliche EinbuBe erlitten haben. So zeigt uns 
das Weigert-Bild aus dem hinteren Putamen, dab im oberen und un- 
teren Putamensegment das feine Eigenfasernetz des Putamens sehr 
stark geliehtet ist, und da~ die kompakten NIarkbiindel, die aus dem 
Putamen gegen das Pallidum ziehen, an Zahl und Umfang stark ver- 
ringert sind. Der partielle Ausfall der striopallid~ren Faserung fiihrt zu 
auff~lligen, tokalen Markausf~Uen in den korrespondierenden Abschnitten 
der Lamina med. externa und in der Faserung des Globus pallidus, 
die an diesen Stellen im v511igen Ausfall der radi~r durchziehenden 
Faserziige sich bekundet. Das Markfaserbild aus der ~ t t e  des Putamens 
l~Bt einen Ausfall yon Marksubstanz kaum erkennen; es tritt  im Gegen- 
teil der yon O. und C. Vogt  besehriebene charakteristisehe Zustand 
yon relativer Markiiberiiillung in Erscheinung, der Status fibrosus, 
bedingt durch den Parenchymschwund, der ein Zusammendr~ngen der 
noeh intakten Markbiindel bewirkt. Im vorderen Dritteil des Putamens 
liel~en die NIarkbilder keine als pathologisch bewertbare Ver~nderungen 
erkennen. 

Im Globus pallidus war der pathologische ZellprozeB viel weniger 
ausgesproehen; die lokale Faserverarmung im Hinterteil desselben 
dfirfte grSBt~nteils auf den Ausfall der striofugaten Fasern zuriick- 
geffihrt werden. Ein Markausfall in der subpallid~ren Faserung konnte 
nieht nachgewiesen werden. 

Von den benaehbarten Grisea des Striatums hat der geschilderte 
ZellprozeB sich noch an zwei Stellen bemerkbar gemacht: im Nucleus 
substantiae innominatae, deren ZugehSrigkeit zum Striatumsystem 
noch zweifelhaft ist, namentlich yon O. und C. Vogt  in Abrede gestellt 
wird, und im caudalsten Teil des Nuel. ruber. 

~ber die Bedeutung dieser Stelle gibt uns die eingehende Studie 
v. Monakows  AufschluB, die den roten Kern uud seine Umgebung 
behandelt. Aus dieser erfahren wir, dab beim Menschen der sog. Nucleus 
magnocellularis (Hatschek)  nur einen rudimentaren Bestandteil der 
l~u berformation bildet, der mit einigen Nes~ern yon groBen motorischen 
Zellen, den sog. Riesenzellen die caudalsten Ausl~ufer des roten Kerns 
bildet. Diese motorischen ZeUen waren auch in unserem Fall yore 
pathologisehen ProzeB am sehwersten betroffen, wahrend der Haupt- 
kern des Nucl. ruber sich als anatomisch intakt erwies, Was nun die 
synaptologische Bedeutung dieser Zellgruppe betrifft, konnte v. l~ona- 
kow in zwei pathologlsehen Beobaehtungen am Menschen dutch Ver- 
folgung aufsteigender Degenerationen aus dem Riickenmark den 
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Naehweis erbringen, dal~ die rubrospinale Faserung beim Mensehen 
ausschlieBlich mit dieser Zellgruppe zusammenh~ngt. Experimentell 
zeigte K o h n s t a m m  an Kaninchen, dal3 bei halbseit~ger Durchschnei- 
dung des Rfickenmarks nur die Zellen des Nuel. magnocellularis zu- 
grunde gehen (die den sog. weiBen Kern bilden), w~hrend der eigentliehe 
rote Kern intak~ bleibt. Bei Tieren ist der Nucl. magnocellularis viel 
sthrker entwickelt und nimmt auch an der Bildung des Hauptkerns 
tell ; beim Menschen besteht der Hauptkern nur aus kleinen und mittel- 
groBen Zellen, die mit den fibrigen rubrofugalen Faserungen in Verbin- 
dung stehen, der stark rfickgebildete Nucl. magnocellularis ist nur durch 
die motorischen Zellgruppen vertreten, die im caudalsten Gebiet des 
rotea Kerns oberhalb des Substantia nigr8 liegen. 

~ber den Verlauf des Faseiculus rubrospinalis sind wir aus den 
tierenperimentellen Untersuchungen yon v. M o n a k o w ,  P r o b s t  u. a. 
unterriehtet. P r o b s t  war der erste, der den Ursprung dieter Bahn, die 
v. 5 Ionakow schon frfiher als ,,aberrierendes Seitenstrangbfindel" be- 
schrieb, aus dem roten Kern unzweideutig festgestellt hat. P r o b s t  
gibt in seiner Beschreibung fiber diese Bahn folgendes an: Das Bfinde| 
ist dureh ~uffallend dieke ~arkscheiden ausgezeichnet. Die aus dem 
roten Kern austretenden Fasern ziehen durch die ventrale ttauben- 
kreuzung Fo re l s  auf die andere Seite, wo sie im ventrolateralen Tell 
der Formatio reticularis iu sagitta]er Anordnung verlaufen. Unter dem 
motorischen Trigeminuskern ziehen sie etwas ventralw~rt.~ und kommen 
zwischen austretender Facialiswurzel und oberer Olive zu liegen. In 
der Oblongata verlaufen die Faserbfindel medial yon der Gowersbahn, 
ventral yore dorsalen Trigeminuskern, lateral yon den spinothala- 
mischen Biindeln, im lateralen Tell der Formatio retieul~ris. Im Cervi- 
calmark erstreckt sich die Bahn im Seitenstrang vor dem Pyramiden- 
areal. Sie reicht im Hats- und oberen Dorsalmark nich~ bis zur Peri- 
pherie, ist naeh vorne und innen dreieekig, lm Brustmark nimmt sie 
an Umfang ab, erscheint bier rundlich und liegt im unteren Bi~]st-und 
Lendenm~rk ganz am t~and des Seitenstranges. P r o b s t  konnte an 
~Iarchi-Bildern einige Fasern his ins Saeralmark verfolgen. Er hat auch 
deutliche Einstrahlungen in das seitliche Vorderhorn feststellen kSnnen. 
Sehr bemerkenswert ~ui]ert sich P r o b s t  fiber das Verh~ltniq des 
v. Mgnakowschen Bfindels zur seitlichen Pyramidenbahn. ,,Die Fasern 
des Bfindels und die Fasern der Pyramidenstrangbahn liegen dicht bei- 
sammen, so daf~ sie bei gemeinsamer Degeneration nieht voneinander 
zu trennen sind. Dadureh erkl~rt sich die Tatsache, die schon friiheren 
Autoren auffiel, dal~ die Seiteastrangsbahndegeneration bedeutend st~r- 
ker.ist naeh einseitiger Rfiekenmarksdurehschneidung, als nach Duret~- 
scbneidung der Pyramide selbst oder naeh Blutungen in der inneren 
Kapsel." 

Arehiv ffir Psychi~trie. Bd. 67. 19 
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t~ber den Verlauf der Bahn beim Menschen wissen wir eigentlich 
nur so viel, als sieh im Falle yon Coll ier  und Buzza rd ,  wo die beider- 
seitigen Ursprungszellen der Bahn zerstSrt waren, durch die angewen- 
dete Marchi-Methode feststetlen ]ieB und v. Monakow in seinenFhllen 
ermitteln konnte. Aus diesen ergab sich, daB die Bahn beim Mensehen 
ungef~hr denselben Verlauf zeigt, wie bei den Versuchstieren beobachtet 
wurde, nur ist ~]ie Bahn beim Menseben viet schm~chtiger. Ihre typisehe 
Lagerung im Riickenmark vor der Pyramidenbahn, in der Oblongata 
im dreieekigen Gebiet der Formatio reticularis lateralis ventral vom 
Trigeminuskern und im lateralen Haabengebiet der Pons ist auch beim 
Mensehen sieherg~stellt. Fraglich ist, ob sie das ganze Riiekenmark 
durchzieht, oder schon in h6heren Segmenten aufhSrt, v. ~][onakow 
nimmt auf Grund seiner Beobachtung an, dab die Bahn die HShe des 
V. Dorsalsegmeutes unbedingt fiberschreiteu muB. 

Bei der Beschreibung der I~iickenmarksverhnderungen unseres 
Falles habe ieh die a natomischen Beweise ausfiihrlich angefiihrt, die 
reich dazu bewogen haben, den symmetrisehen Faserausfall im vorderen 
Tell beider Seitenstr~nge und die naehweisbare Faserlichtung in den 
beiderseitigeu Gebieten der Formatio retieul, lateralis in der Oblongata 
als einen Faserausfall im rubrospinalen Biiudel v. Monakows auf- 
zufassen. Ich bin mir der Schwierigkeiten bewul~t, die der Identifizierung 
einer heute noch so weuig bekannten Bahn ~uf Grund yon Weigert- 
Bildern im Wege stehen. Mallgebend war fiir mich dabei nebeu der 
typisehen Lagerung der Ausfallsare~tle - -  im Seitenstr~ng unmittelbar 
vor dem Pyramidenbfindel, in der Oblongata ventral vom Trigeminus- 
kern, medial yon der Kleinhirnseitenstr~ngsbahn --- aueh der Umstand, 
daB an der Ursprungsstelle der rubrospinalen Bahn, in den cauclalsten 
Zeltnestern der Rubefformation ein sehwerer SchwundprozeB in den 
hier liegenden motorischen Zellen naehgewiesen werden konnte. Charak- 
teristiseh war die Lagerung des Ausfalls~reats im linken Seitenstrang, 
wo die seitliehe Pyramide ebenfalls gelichtet ist. P robs t  erw&hnt, 
dab in solchen Fallen das Ausfallsareal sieh naeh vorne vergrSBert; 
allerdings stammt seine Beschreibung aus frischen, mit Marchi bea~bei- 
teten F~lleu. Ieh konnte auf den Weigert-Bildern die beiden AusfaUs- 
areale, so innig sie auch aneiander grenzten, doch deutlich voneinander 
unterscheiden. Das rechtsseitige Ausfallsgebiet war wesentlich besser 
ausgesproehen, as das linke. Im Lumbalmark war die linksseitige 
Pyramidenliehtung noeh deutlich zu sehen, die rubrospinalen Ausfalls- 
gebiete fehlten aber vollkommen; ebenso vermiBte ich sie iu den unteren 
Thorakalsegmenten (die iibrigen Riiekenmarkssegmente standen mir 
nieht zur Verfiigung). 

Der Ausfall im linken Pyramidenstrang zeigte sieh nicht n u r  in 
der helleren N[arkf&rbung des betreffenden _&reals, sondern auch darin, 
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dab der Seitenstrang auf der linken Seite bedeutend schm~ler war 
als ~uf der rechtea und dab die Randlinie des Riickenmarks an dieser 
Stelle etwas eingebogen verlief; es ist daher naheliegeud, anzunehmen, 
dal~ die Pyramident~sion schon seit langer Zeit bestand; dies wird 
such dureh die klinisehe Beobachtung wahrscheinlich gemacht. Inwie- 
weit einZusammenhang zwischen derPyramidenlgsion und den in der r. 
motorischen Rinde beschriebenen Ver~nderungen besteht, mSchte ich 
unentschieden lassen. Die Beetzschen Riesenpyramidenzellen waren in 
~nn~hernd normaler Zahl zu sehen, und zeigten nur geringfiigige Ver- 
anderungen. Die Ver~nderungen tier kleinen und mittelgroBen Zellen 
waren schon deutlieher; es fehl~en jedoch such in dieser Schicht die 
histologischen Kennzeiehen eines seit langem bestehenden Prozesses, 
wie wires fiir die Pyramidenlhsion annehmen mfissen; die Zellschiehten 
waren noeh gut erhalten, gli6s bedeekte gr613ere Ausfallsgebiete waren 
nieht zu sehen. 

Ich komme nun auf die Frage zu sprechen, welche Fo~gerungen 
~us dem klinisch-an~tomischen Befund des vorliegenden F~lles abgeleitet 
werden k6nnen, 

Was zun~chst die L o k a l i s a t i o n s f r a g e  betrifft, so fanden wir, 
dal] in einem Falle, den wir auf Grund der klinischen Symptome ia die 
Gruppe der Torsionsdystonie einreihen konnten, tediglich drei Stellen 
des Zentralorgans anatomisch-pathotogische Vergnderungen aufwiesen. 
Die einseitige Lasion der Pyramidenbahn, die sieh im klinisehen Bride 
in einer typischen spastischen Hemiparese kundgab, k6nnen wir bei 
diesem Anla~, wo die anatomisehe Grundlage des torsionsdystonischen 
Krankheitsbildes er6rtert werden soll, ruhig ausschlieI~en und diese 
als eine zuf~llige, im allgemeinen sehr seltene Kombination der in 
Rede stehenden Erkrankung auffassen. 

Die sehwerste, well am meisten ~usgebreitete pathotogische Ver- 
~nderung lag im Striatum, wo ein chronisch progressiver Seh~nd-  
prozel~ alle nerv6sen.Elemente ergriffen hat, am sch~versten die Nerven- 
zellen, weniger schwer die Markfasern und d~s Gliagewebe ; eine leiehtere 
Form der Erkrankung bot noeh das benaehbarte Pallidum und die 
Zellgruppe der Substantia innominata. Neben diesem groBen Er- 
krankungsherd fand sich eine ziemlich isolierte _kffektionsstelle in der 
Gegend der Substantia nigra, die haUptsaehlich die UrSpnmgsstelle der 
rubrospinalen Faserung geseh~digt hat. Bekanntlich wird dieses F~ser- 
system mit den extrapyramidalen Bewegungsfuukt.ionen als eine der 
wiehtigsten zum striaren System geh6rigen efferenten Bahnen aufgefa]t, 
obwohl seine Beteiligung bei den stri~ren Erkrankungen anatomisch 
bisher noch nie bewiesen wurde. Naehdem dieser Befund in einem solehen 
Falle erhoben wurde, der als erster Fall yon typischer Torsionsdystonie 
anatomisch untersucht wurde, wird man die Frage in Erw~gung ziehen 

19" 
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mfissen, ob der Ausfall i n  der rubrospinalen Faserung irgendeinen 
spezifisch bestimmenden Charakter ffir das Zustandekommen des 
torsionsdystonisehen Symptomenkomplexes haben kann. 

Der grol]en Bedeutung, die die Gegend der Substantia nigra beim 
Entstehen yon strii~ren Ausfallserscheinungen zu haben scheint, wird 
durch die Beobaehtungen der letzten Jahre immer mehr Auf- 
merksamkeit gewidmet. Es wurde aber dabei die Zellgruppe der 
Substantia nigra in den Vordergrund gestellt, und yon anderen hier 
liegenden Zentren und Bahnen wenig Kenntnis genommen. In unserem 
Fall war der Locus niger nur leieht vergndert, um so schwerer aber die 
dorsaler liegende Zellgruppe des Nuel. magnocell. (Hatschek) ,  die 
dem System des roten Kerns caudalwgrts angeschlossen, yon der Haupt- 
formation aber deutlich abgegrenzt ist; der Hauptkern selbst erwies sich 
in unserem Fall sowohl im Zellbild, als auch auf Markbildern als voll- 
kommen intakt (nur eine doppelkernige Ganglienzelle konnte ieh hier 
nachweisen). Ieh m6chte dies hervorheben, weil es mir als wahrsehein- 
lich vorkommt, dab in einem Teil jener, stri~re Symptome bietenden 
Falle, wo die Substantia nigra besonders in ihrem caudalen Teile 
affiziert war, auch dieser Kern vom ProzeB nicht verschont blieb. 
Darauf weisen sch0n die kurzen Bemerkungen K. G o l d s t e i n s  auf der 
Jahresversammlung d. Nervenarzte hin, der auf die H~ufigkeit der 
L/~sion der Subst~ntia nigr~ bei den postencephalitischen parkinson- 
artigen Erkrankungen hinwies und dabei yon der sekund~ren Dege- 
neration solcher Fasern Erw~hnung machte, d ie  in der Forelsehen 
Commissur fiber die Mittellinie dringen (also allem Anschein naeh der 
rubrospinalen Faserung angeh6ren). 

Schon die wenigen Beobachtungen, fiber die wir in dieser Hinsicht 
verffigen, lassen erkennen, dab die L~sion der rubrospinalen Faserung 
an sich mit dem klinisehen Typus der extrapyramidalen Erkrankung 
in keinen Zusammenhang gebracht werden kann, speziell aber in unse- 
rein Fall mit der speziellen Form der torsionsdystonisehen Bewegungs- 
st6rung niehts zu tun hat. DerUmstand, dab die L~sion in der Gegend der 
Substantia nigra,diezum anatomischenSubstrat der postencephalitisehen 
stli~ren Erkrankungen geh6rt, zu ganz verschiedenartigen Bewegungs- 
st6rungen ffihren kann, unter denen abet die torsionsdystonische Form 
am seltensten vorkommt, spricht sehon gegen die Wahrscheinliehkeit 
eines solchen Zusammenhanges. Es sind uns aber andererseits solche 
F~lle bekannt, die in ihrem klinischen Bride eine groB e _~hnliehkeit 
mit der  Torsionsdystonie zeigten, im anatomischen Befund jedoeh 
die L~sion dieser Gegend nieht erwahnt wird. Im Falle T h o m a l l a s  
fanden zwar O. und C. Vogt  auf Weige.rt.Bildern eine Verschmalemng 
der Substantia nigra, konnten aber dabei ein eventuelles Kunstprodukt 
nieht ausschlieBen, Im Falle W e s t p h a l i s t  fiber dieses Gebiet niehts 
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verzeichnet; ebenso im Falle W i m m e r .  Man wird also reeht tun, 
wenn man die in unserem Falle bestandene Affektion der rubrospinalen 
Faserung ebenfalls nar als eine begleitende Ver/~nderung auffaBt und 
den GrundprozeB, der das Krankheitsbild hervorrief uud aufreeht hielt, 
such hier in das Striatum verlegen. DaB es sich aber dabei um eine 
in gewissem Sinne einheitliche Erkrankung der genannten zwei Zentren 
handeln d/irfte, dafiir spricht die vollkommene Ideutit/~t des patho- 
logisch-anatomischen Prozesses an beiden Stellen; die Annahme ist 
also naheliegend, dab das Striatum und die Ursprungsstelle der rubro- 
spinalen •aserung in diesem Falle eine gleich geschw~chte Wiederstands- 
kra~ dem krankhaf~en ProzeB gegen~iber zeigten. Und in diesem Sinne 
gewinnt dureh vorliegende Beobachtung die bisher nur als theoretische 
Vermutung angesprochene Beteiligung der rubrospinalen Bahn als 
Leimngsbahn bei den extr~pyramidalen Bewegungsvorg~ngen in bohem 
~faBe an Wahrscheinlichkeit. 

F~s ist nach dem Obigen naheliegend, dieTorsionsdystonie als eine Er- 
krankung des Striatums zu betrachten und in lokalisatoriseher Beziehung 
mit der ehroniseh-progressiven Chorea und mit der Athetose double in 
eine gleiche Kategorie zu stellen. Das vorwiegende Befallensein des Puta- 
mens - -  w/e es in unserem FalIe vorlag - -  dfirfte dabei gewissermaBen 
eine f/it die Torsionsdystonie allgemeine Geltung haben, da die Sprach- 
und Sehluckst6rungen, sowie das Grimassieren, also all jene Ausfalls- 
erscheinungen, die im Sinne der Vogtschen somatotopischen Gliederung 
auf die Affektion des vorderen Caudatums hinweisen, bei Torsions- 
dystonie nur selten anzutreffen sind (sie geh6rten in unserem Fall zu 
den Erscheinungen der vorgeschrittensten Phase, wobei das Leiden 
43 Jahre lang dauerte). Demgegenfiber m/issen wir bei der Athetose 
double, wo die erw~hnten St6rungen zum gel~ufigen Krankheitsbild 
geh6ren, annehmen, dab hier der ProzeB schon friihzeitig die Vorder- 
teile des Striatums zu befallen pflegt; die anatomischen Befunde yon 
O. und C. Vogt best/~tigen such dies. In dieser Hins~eht weicht unser 
Fall such yon den bisherigen F/~llen yon chroniseh-prog~essiver Chorea 
ab, wo nach den Untersuchungen yon O. und C. Vogt,  F. S te rn ,  
J a k o b  u. a. das ganze S~riatum, also Putamen und Caudattlm yore 
ProzeB gleiehm/~Big stark befallen zu sein scheinen (F. S te rn  land sogar 
in seinen drei F/~llen im Cauda~um die sehwersten Ver~nderungen). 

Wir k6nnen also die ehroniseh-progressive Torsionsdystonie zu 
den Eigenerkrankungen des Stria~ums rechnen, und dabei das vor- 
wiegende Befallenwerden des Putamens als eine ~spezifisehe Art der 
Lokalisation: betraehten, die dieses Leiden yon den ~nderen chronisch- 
progressiven Eigenerkrankungen des Striatums, yon der Athetose 
�9 double a n d  der ehronisch.progressiven Chorea bis zu einem gewissen 
Grad unterscheidet. 
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Eine weitere wichtige Frage, die sich bei der Analyse des Falles 
erhebt, ist die, ob die Eigenart des pathologiseh-anatomischen Prozesses 
irgendwelche t~i~ckschliisse auf die spezifi.~che Gestaltnng des klinischen 
.Brides zul~13t, ob also in unserem Fall das Entstehen des torsionsdysto- 
nischen Krankheitsbildes durch den vorgefundenen anatomisehen Pro- 
zefl eigenartig bedingt sein kann. Hieriiber k6nnen wir uns nur dann 
Aufkl~rung versehaffen, wenn wir die schon frfiher erw~i.hnten und 
anatomisch untersuchten F~lle heranziehen, in denen ejn ~hnlicher 
klinischer Symptomenkomplex vorlag. Der Fall T h o m a l l a s  betrifft 
ein 121/~_jahriges Kind arischer Abstammung, bei dem das Leiden 
mit anf~llqweise auftretenden Torsionsbewegungen am rechten Bein 
begann, die bald auf den rechten Arm und den Rumpf iibergingen. 
Vier Monate nach Krankheitsbeginn traten Sprachst6rungen auf, zwei 
Monate spgter Schluckbeschwerden. Im Krankenhaus zei~ der Patient 
Drehattaeken des ganzen KSrpers mit Ausnahme des freibteibenden 
liltken .4xmes. Der Schlaf milderte im Anfang die Erseheinungen. 
Die grobe motorisehe Kraft, Sensibilit~t und Intelligenz war gut. 
Sehnenph~nomene auslSsbar. Babinski rechts zeitweise angedeutet. 
Vorfibergehend Fixationscontracturen, die durch passive Bewegungen 
fiber~,-indbar waren. Einmal warden athetotische Bew%o~ngen und 
beiderseitiger Babinski verzeichnet. Das Leiden dauerte 3/4 Jahre. 

Im anatomischen Befund (0. und C. Vogt) zeigte sich eine Total- 
nekrose des Putamens, bestehend aus weitgehendem Zerfall der Ganglien- 
zellen mit nur geringftigiger Ersatzwuchenmg der Glia.; diese blieb 
so sehwach, daI~ es zur Entstehung eines sehwammigen, zahlreiche 
Liieken ~ufweisenden Gewebes kam. Zahlreiche FettkSrnehenzellen. 
An einzelnen Gef~l~en eine schwache Rundzelleninfiltration der Au[~en- 
wand. Faserbildende Astrocyten in sp~rlieher Menge. Der anatomisehe 
Befund entsprieht, also der Totalnekrose, die mit dem pathologischen 
Substrat der ~Vilsonschen Krankheit schon deshalb identifiziert werden 
kann, well aueh eine typische Leberver~nderung vorlag. 

W i m m e r s  Fall betrifft einen Kranken ohne erbliehe Belastung, 
ohne Lues; das Leiden begann mit 12 Jahren mit einer langsam fort- 
schreitenden Bewegungsst6rung, die die gesamte K6rpermuskulatur 
ergreift. Es bestandea choreiforme and unwillktirliehe Drehbewegungen 
und sonderbare Haltungen ohne Muskelrigiditgt, ohne L~hmung, ohne 
Pyramidenzeichen, ohne 8ensibilit~tss~Srung ; kein Cornearing. Wi m- 
mer vermag den Fall weder zur Athetose, noeh zur Wilsonschen Krank- 
heir zu rechnen u nd finder, am n~ehstliegenden die Anne hme einer Torsions- 
dystonie. Exitus naeh zwei Jahren an Pneumonie. Die Sektion ergab 
eine typische Leberver~nderung, Wie bei Wflsonseher Krankheit. Das 
Gehirn bot makroskopisch nichts, mikroskopisch in welter Ausdehnu-ng 
im Gehirn (auch Rinde und Kleinhirn) die yon Alzhe imer  besehriebe- 
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nen und ffir die Pseudosklerose charakteristischen Ver~nderungen, am 
sthrksten im Striatum. 

W e s t p h a l s  Fall, der fibrigens nur wenig Berfihrungspunkte mit 
den fibrigen FMlen yon Torsionsdystonie hatte und klinisch der Athetose 
double am n~chsten stand, betrifft einen 43j~hrigen Mann mit Lues 
in der Anamnese, bei dem pl6tzlich ein Krankheitsbfld mit folgenden 
Symptomen entstand: Eine allgemeine, mit 5Iuskelrigidit~t einher- 
gehende athetotische Unruhe, die durch psyehische Reize gesteigert 
wurde, eigentfimliche torsionsspastisehe Haltungsanomalien, die an 
die Torsionsdystonie erinnerten, lebhsftes Grimassieren, Sprach- und 
Schluckbeschwerden, BlasenstSrungen, Abnahme der Erinnerung. Die 
Bewegungsunruhe bestand auch beim Liegen. Kralfl~heitsdauer zebn 
~Vochen. Anatomisch zeigte sieh neben gleichsinnigen Veri~nderungen 
in der Rinde hauptsi~ehlieh das Putamen schwer erkrankt. Hier waren 
einerseits entzfindliche Gefal3inffltrate, stark erweiterte perivaseuli~re 
Lymphr~ume, schwere Gef~[twandverhnderungen, andererseits zahl- 
reiche Gliaproliferationsherde an Stelle der zugrunde gegangenen Gan- 
glienzellen zu sehen. 

W e s t p h a l  nimmt als K:rankheitsursaehe Lues oder Encephalitis 
an; der Krankheitsbeginn mit 43 Jahren und der akute Verlauf machen 
eine exogene Sch~digungsursache much sehr wahrscheinlich. 

Die Fhlle yon Cassirer  verdienen auch vom klinischen Stand- 
punkt aus eine besondere Beachtung. Sie zeigen uns den isolierten 
Torsionskrampf a, ls d~s Symptom einer chronisch fortschreitenden Er, 
krankung, das sich yon den Halsmuskeln auf die Glieder, oder in ent- 
gegengesetzter Riehtung ausbreiten k~nn und zu einem der Torsions- 
dystonie nahestehenden Zustand ffihrt. Man wird auch Cass i re r  
darin recht geben miissen, daI~ der Unterschied, der im Sitz des ~Iuskel- 
krampfes zwischen den Fi~llen yon eehter Torsionsdystonie und seinen 
~Fi~llen besteht, kein wesentlicher sein kann; die Italtungsanomalien 
und Gehst6rungen der Dystoniker beruhen auf den Torsionsbewegungen 
der Rumpfmuskulatur, in Cassi rers  F~llen waren neben den Gliedern 
vornehmlich die Halsmuskeln betroffen. Ich erinnere hier wieder an 
unseren Fall, in dem neben den Rumpfmuskeln aueh d ie  Hals- 
muskeln sehwere Torsionsst6rungen zeigten. 

Der zw.eite Fall Cassirers  wurde yon Bielschowsl~y anatomisch 
untersueht, und zeigte neb~n diffusen Erscheinungen yon Hirnsehwel- 
lung einen subakuten Zerfall yon Ganglie.nzellen im ganzen Striatum 
mit Zellsehat ~enbildern, Neuronophagie usw. ; die Fettpr~parate deuteten 
auf einen lebhaften Abbauprozel~ bin. l~zramidenbahn war unversehrt. 
Sowohl in diesem, wie im friiher erw~hnten Fall W e s t p h a l s  war keine 
Leberveranderung naehweisbar. 

Vergleicht man. die hier angeffihrten F~lle miteinander, So finder 
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man ziemlich abweichende klinisehe Krankheitsbilder, in denen die 
TorsionsbewegungsstSrung als gemeinsames Symptom wiederkehrt. 
Vom pathogenetischen Standpunkt aus beurteilt, reprgsentieren sie 
eine ganz heterogene Gruppe, in der exogene und endogene Schgd- 
liehkeitsfaktoren angenommen werden miissen, unter den letzteren 
solche, die mit einer Leberveranderung einhergehen neben anderen, in 
denen diese vermiI~t wurde. Der pathologisch-anatomisehe Prozel~ 
war ebenfalls ein sehr verschiedener: im Falle T h o m a l l a  lag eine 
ftir die Wilsonsehe Krallkheit eharakteristische Totalnekroae des 
Striatums vor, der Fall Wimmer  zeigte den fiir die Pseudosklerose 
typisehen Befund (in beiden Fallen bestand aueh Leberver~nderung), 
im Falle W e s t p h a l  war ein gliSser HerdprozeB mit entzfindlieh-infil- 
trativen Veranderungen das anatomische Substrat, und der Fall 
Cass i rers  zeigte neben Hirnschwellung einen subakuten Ze]lschwund- 

prozel~. Vergegenw~rtigen wir noch den ~natomischen Befund in 
unserem Fall, einen ausgesprochen ehronisch-progressiven Zellschwund- 
prozel~ mit Schrumpfung des Striatums, ohne Leberveranderung, ,:o 
miissen wir zur Ansicht gela~gen, dal~. die Torsionsbeweg~ngsstSrung 
zur Umfassung einer nosologiseh einheitliehen Krankheitsgrulol0e nieht 
geeignet ist, sondern dal~ wit es hier mit einem Symptom zu tun 
haben, das in verschiedenen IZrankheitsbildern auftleten kann und in 
Analogie zu stellen ist mit der choreatischen und der athetotisehen 
BewegungsstSrung. In allen oben angeffihrten F~llen war das Striatum 
der Hauptsitz der pathologischen Veranderung (in den  F~llen yon 
Thomal l a  und W e s t p h a l  ist das Putamen als Pr~Ldilekticnsstelle 
der Erkrankung besonders hervorgehoben, wie es auch unser Fall 
zeigte). Wit werden daher annehmen k6nnen, dal~ die Torsionsbewe- 
gungsst6rung eine besondere Art der striar bedingten hyperkinetischen 
]~ewegungsst6rungen darstellt, deren Zustandekommen - -  ebenso 
wie bei der choreatisehen oder athetotischen Beweglang - -  an irgend- 

: eine Sehadigung des Striatums, haupts~chlich des Put.amens gebunden 
ist, aber dutch die Eigenart des kier sich abspielenden pathologischen 
Vorganges nicht determiniert wird. Ebenso wie die athetotische Be- 
wegungsst6rung durch einen Status marmoratus, dutch einen Status 
fibrosus oder dutch einen arteriosklerotischen Herdprozef~ verursaeht 
werden :kann, k6nnen Torsionsbewegungen durch eine ,Totalnekrose 
oder durch einen entziindlichen oder dt/rch einen progressiven Zell- 
schwundprozel~ bedin~ se.in. Alle drei Arten der strigren hyperkine- 
tisehen Bewegungsst6rung kSnnen als Teilerseheinungen in den ver- 
schiedensten Krankheitsbildern vorkommen, sie bilden aber auch 
einzeln selbstiindige Erkrankungem, in denen je eine Art der Be- 
wegungsstSrung das ganze Krankheitsbild beherrscht. Die Athetose 
double, die ehronisch-progressive Chorea und die Torsionsdystonie 
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veranschauliehen drei solche Erkrankungen, wobei jedoch gleich be- 
merkt werden soil, dab aueh bei diesen Fallen eine Untermischung mit 
anderen, naeh der Bezeiehnung des Leidens atypisehen strii~ren Hyper- 
kinesen hi~ufig vorkommt. Bei der eehten Torsionsdystonie z. B. 
gehSren neben den charakteristisehen Torsionsbewegungen die chorea- 
tisehen und athetotischen Bewegungen zum geli~ufigen Krankheitsbild, 
wie es aueh unsere Beobachtung und der  Fall Ewa lds  zeigt. 

=~uf unsere oben gestellte Frage, welehe Momente dabei bestim- 
mend wirken, dab es in einem Fall yon Striatumerkrankung zur chorea- 
tisehen, im zweiten zu einer athetotisehen und in einem dritten zur 
torsionsdystonisehen BewegungsstSrung kommt, werden wir aueh bier 
nur  durch den Vergleich der anatomisehen Befunde, die bei den er- 
wi~hnten drei Erkrankungsarten beschrieben wurden, eine Antwort 
erhalten. Ieh mSchte hier einen Vergleich mit den Fallen yon Athetose 
double aul~er acht lassen, well diese keine einheitliehe anatomische 
Grundlage haben und aueh im klinischen Verlauf Untersebiede zeigen, 
indem es stationi~re und progressive Fi~lle gibt. Hingegen verffigen wir 
fiber zahlreiehe, eingehende Untersuchungen bei Fallen yon chronisch- 
progressiver Chorea, die bei manchen Abweichungen in den Details im 
ganzen eine recht groBe ~bereinstimmung in den I-tauptztigen des 
anatomischen Bildes erkennen lassen und einen Vergleich mit den 
Befunden unseres Falles yon Torsionsdystonie als zweekmi~f~ig er- 
seheinen lassen. Der Hauptsitz der krankhaften Veri~nderungen liegt 
bei beiden Erkrankungsarten im Striatum; die geringe Mitbeteiligung 
des Pallidums, die wir in unserem Fall yon  Torsionsdystonie haupt- 
si~chlieh auf den Ausfall der striopallidi~ren Faserung zurfiekffihrten, 
wurde auch bei der chronisch-progressiven Chorea hi~ufig beobachtet 
und yon den meisten Autoren ebenso bewertet. Der sehon frfiher er- 
wi~hnte Unterscbied in der anatomischen Lokalisation, ni~mhch das vor- 
wiegende Befallensein des Putamens bei der Torsionsdyst0nie mu$ 
ffir die Bestimmung der besonderen Art der Hyperkinese als belanglos 
angesehen werden, da eine ~hnliehe Lokalisation des Prozesses in ein- 
zelnen Fiillen aueh bei der Chorea beschrieben wurde. Der histopatho- 
logisehe ProzeB li~l~t bei beiden Erkrankungen eine groi3e Ahnlichkeit 
in den Hauptzfigen erkennen: bier wie dort handelt es sich urn einen 
fortschreitenden SchwundprozeB der Striatumzellen, mit relativer Ver- 
schonung der Markfasern, ohne Beteiligung der mesodermalen Elemente. 
Die dureh den Parenehymsehwund herbeigeffihrte Verdiehtung dev 
~Iarkbiindel fiihre zum typisehen Status .fibrosus. An den Gef~Ben 
sind nut als sekundi~r aufzufassende Veri~nderungen zu beobaehten. 
In den Einzelheiten zeigt jedoeh tier bistopathologisehe ProzeB, den wir 
bei Torsionsdystonie fanden, manehe,bemerkens)verte Abweiehungen 
yon den meisten Fi~llen der ehronisch-progressiven Chorea. Bei letzterer 
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wird allgemein hervorgehoben, da$ die kleinen Striatumzellen intensiver 
veto ProzeB befallen werden als clie groBen, w&hrend wit in unserem 
Fall eine solehe elektive Affektion nieht deutlieh feststellen konnten, 
vielmehr einen ehroniseh fortsehreitenden, nile Striatumzellen seheinbar 
gleiehm~,13ig seh&digenden Sehwundprozel~. Es soil hier gleieh festgestellt 
werden, dab in den friiher erwahnten Fallen, we Torsionsbewegungs- 
stSrungen im Kralfid~eitsbfld vorkamen, die ffir die Chorea als charak- 
teristiseh bezeichnete, elektive Sehadigung der kleinen Striatumzellen 
ebenfalls nieht vorlag, sondern fiberall eine sehwereAllgemeinschadigung 
des Striatumparenchyms gefunden wurde, Den zweiten Untersehied 
im mikroskopisehen Bild liefert das Verhalten des Gliagewebes, das 
dureh seine iiberaus sehwaehe Beteiligung am krankhaften Vorgang 
in deutlichem Gegensatz steht zu zahlreiehen Befunden, die fiber leb- 
hafte, progressive Gliaver~nderungen bei der chronisch-progressiven 
Chorea berichten. Endlich war in unserem Fall im sehwer affizierten 
hinteren Putamen auch die ~arksubstanz deutlieher gesch~digt, als es 
bei der ehronisehen Chorea zumeist angegeben wird. Ob abet diese Unter- 
sehiede hinreichen, um die verschiedene Gestaltung des klinischen 
Bildes zu erkl~ren, kommt v mir zweifelhaft vet. Erstens deshalb, 
well, wieO. und C. Vogt  zeigten, bei der Chorea auch die groSen Zellen 
sehwer verandert sein kSnnen und zn merklichen Ausf~llen in der 
striopallidaren Faserung ffihren kSnnen, ohne da$ sich das choreatische 
Krankheitsbild andern mfiBte, zweitens, well auch das Verhatten des 
Gliagewebes bei den versehiedenen Choreafallen eine recht groI~e Ab- 
weehslung zeigt; tibrigens scheint dies ein durch den Zellschwundprozef~ 
bedingter sekund~rer Vorgang ~u sein. Diese Untersehiede mSehte ieh 
fiberhaupt nicht mit dem spezifischen klinischen Bild, sondern mit der 
Dauer und dem Verlauf des Prozesses im EinzelfaU in Zusammenhang 
bringen. Die Verlaufsdauer der meisten F~lle yon ehronisch progressiver 
Chorea ist im Verhaltnis zu unserem Fall, we diese &3 Jahre betrug, eine 
verh~ltnisma$ig kurze. Die Chorea beginnt ja gew6hnlich im Erwach- 
senenalter, wahrend in den Fallen yon Torsionsdystonie der Krankheits- 
beginn zwisehen 10 und 13 Jahren angegeben wird. Der Ted pflegt 
in beiden F~llen unabhangig yon der eigentliehen Haupterkrankung 
einzutreten, tier Fortsehritt des Krankheitsprozesses, der sich in der 
Sehwere der anatomisehen Ver~nderungen im St~atum kundgibt, ist 
also eigentheh nut yon der Dauer der Erkrankung abh~ngig. Hierauf 
deuten in unserem Falle die versehiedenen Befunde~im Striatum selbst : 
im hin~eren Putamen, we nach allen Zeiehen der ProzeB am l~ngsten 
angedauert hat, linden wir neben dem hoehgradigen Zellsehwund auch 
sehon einen sehweren Markausfall; im mittleren Phtamen war der Zell- 
schwundproze$ wohl noeh sehr stark ausgeprhgt, die Marksubstanz 
blieb aber noch intakt, sie zeigt sogar eine relative Verdichtung der 
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Markbiindel, die ganz an den fiir die chroniseh-progressive Chorea 
charakteris~isehen Status fibrosus erinnerte. Im vorderen Futamen 
und noch mehr im Caudatumkopf war auch das Zellenparenehym 
groBenteils noch vom Zerfallsprozeg verschont, die Marksubstanz voll- 
kommen normal. Wir haben wohl in diesen weniger vorgeschrittenen 
Partien eine schwerere Affektion der kleinen Striatumzellen im Verh~lt- 
nis zu den groBen nicht deutlich feststelIen kSnnen, wie es bei der 
chronisch-progressiven Chorea regelm~Big der Fall ist, doch wird man 
gerade in Hinsicht auf die Regelm~Bigkeit dieses Befundes: bei der 
Chorea die friihere Affektion der kleinen Striatumzellen auf ihre gr6Bere 
Vulnerabilitat gegen/iber den groBen Zellen annehmen kSnnen und ihre 
vor~degende Affektion bei diesem Leiden mit der kurzen Dauer der Er- 
krankung in Zusammerthang bringen, die schon durch den spgten Beginn 
des Leidens gew~hrleistet ist. Es ist klar, dab in bezug auf die Dauer 
und den Verlauf des Leidens Unterschiede aueh innerhalb der einzelnen 
Gruppen bestehen, die dann zu Abweichungen vom typisehen ]3efund 
fiihren (so wgre die Affektion der groBen Zel]en bei Chorea. zu erkl~ren), 
und der weehselvolle klinisehe Vertauf bei der Torsionsdystonie lgBt 
es als wahrscheinlich annehmen, dab weitere anatomisehe Befunde, 
die sich auf diese Krankheit beziehen , in den erw~hnten Einzelheiten 
rnanehe Abweichungen yon unserem Falle zeigen werden. 

Diese Betrachtungen fiihren mich zur Ansicht, dab die Torsions- 
dystonie und die chroniseh-progressive Chorea in ihrem anatomischen 
Substrat eigentlich gar keine wesentliche Abweichung aufweisen, 
sicher aber keine solehe, die als der bestimmende Faktor des spezifischen 
klinischen Symptomenbildes angesehen werden kann. Wir werden also 
unserer beim Fall yon Hemiathetose gezogenen SchluBfolgerung, 
dab die spezielle Form der Hyperkinese yon der Eigenart der patholo- 
gischen Vergnderung unabhangig ist, die Giiltigkeit auch bei den 
chronischen Eigenerkrankungen des Striatums zuerkennen und einst- 
weilen uns mit der Feststellung begniigen miissen, dab hier ein anderer 
Faktor heute noch g~nzlich unbekannten Wesens die bestimmende 
Rolle spielt. 

Kurz seit noch darauf hingewiesen, dab die yon O. und C. Vogt  als 
stri~re Akinesen beschriebenen Ausfallserseheinungen in unserem Falle, 
wie iiberhaupt in allen bisher verSffentliehten F~llen yon eehter Tor- 
sionsdystonie vermiBt wurden; es ist naheliegend anzunehmen, dab 
sie dureh die hoehgradige hyperkinetisohe Bewegungsunruhe des 
Rumples und der Glieder leicht verdeekt werden kSnnten. Im Gesicht 
fehlen in den meisten F~llen sowohl die hyperkinetischen, als die akine- 
tischen Symptome; in unserem Fall bestand zuletzt ein halbseitiges 
Grimassieren, das wir mib"der beginnenden L~sion im lird~en Caudatum- 
kopf in Beziehung braehten. 
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~Venn wir die Ergebnisse obiger Ausffihrungen zusammenfassen, 
so miissen wit zum Sehlul3 kommen, dab die Torsionsdystonie als eine 
selbstandige Kr~nkheit nicht aufgefal3t werden kann. Dutch die verglei- 
ehende Betraehtung anderweitiger in der Literatur niedergelegten 
Fglle miiBten wir namentlich erkennen, dab das klinische Bild keine 
nosologisehe Eigenzeiehnung hat, sondern blol3 einen torsionsdystoni- 
sehen Symptomenkomplex darstellt, der analog ist der athetotischen 
oder der choreatisehen Bewegungsst6rung; wir haben in demselben eine 
strit~r bedingte Hyperkinese kennengelernt, die bei Striatumerkran. 
kungen versehiedenster Art auftreten kann; pathologische Vorgange 
exogener und endogener Natur, mit akutem oder chronisehem Verlauf 
k6nnen den Symptommnkomplex hervorbringen. Nur die Lokalisation 
im Striatum (speziell im Putamen) ist eine sichergestellte Bedingung 
seines Zustandekommens; in dieser Hinsicht unterscheidet es sich aber 
nieht yon der choreatischen oder athetotischen Bewegungsst6rung. 
Das anatomische Bild der echten Torsionsdystonie zeigt in den Haupt- 
ziigen eine Ubereinstimmung mit der chronisch-progressiven Chorea, 
die bestehenden kleinen histologischen Abweichungen sind durch die 
Da~er und den Verlauf des Leidens bestimmt und sind auch innerhalb 
ein und derselben Gruppe einer Variation unterworfen, hi~ngen aber 
keinesfalls mit dem spezifischen Krankheitsbild zusammen. 

Die Torsionsdystonie geh6rt mit der ehronisch-progressiven Chorea 
und mit der Athetose double zu den autochthonen Degenerationen des 
Striatums. Die biologische Minderwertigkeit dieses Hirnteils bildet 
ihre gemeinsame pathogenetische Grundlage. Diese kann sich auch 
anatomisch bemerkbar machen: in einigen F~llen offenbart sie sich 
als eine ausgesprochene Entwieklungsst6rung, wie die F~lle yon Athetose 
double mit dem Status marmoratus zeigen. In unserem Fall deutet 
alas Auffinden yon doppelkernigen Ganglienzellen im Pallidum und 
Nucl. ruber auI eine Entwicklungshemmung in jenen Kernen, die mit 
dem Striatum fUnktionell zusammenhgngen. Bei allen drei Erkran- 
kungen sind kliniseh Beweise der Heredit~t und Familiarit~t vorhanden, 
sowie Beobaehtungen yon Misch- und l~bergangsformen zwischen ein- 
ander und den fibrigen Heredodegenerationen. In ihrem anatomischen 
Bild ist das elektive Befallenwerden des ektodermalen Nervenparen- 
ehyms das hervorragende Kennzeichen der histopathologischen Ver- 

�9 i~nderung. Ihre segmentare Elektivit~t auf das Striatumgebiet bedingt 
das rein striare Krankheitsbild, das aber oft durch die Mitaffektion 
yon anderen Hirnsegmenten (Rinde bei Athetose double, bei Hunting- 

ton-Chorea, Pyramidenbahn in unserem Fall yon Torsionsdystonie) 
kompliziert werden kann. :Die Infensitg~tskomponente bestimmt den 
Verlauf und die Dauer der Erkrankung; dieses Kennzeichen der S chaf- 
fersehen Charalrteristik l~13t nun die drei erw~hnten strii~ren Heredo- 
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degenerationen am deutlichsten voneinander unterseheiden: Bei der 
Athetose double beginnt das Leiden mit der Geburt oder in den ersten 
Lebensjahren (es kann dabei stat.ioniir bleiben, wenn eine dauernde 
EntwieklungsstSrung vorliegt, oder fortsehreiten, wenn ein progressiver 
Destruktionsproze8 besteht). Bei der Torsionsdystonie beginnt das 
Leiden um die Pubert~t herum (zwischen 10--13 Jahren). Die ehroniseh- 
progressive Chorea setz~ erst im erwachsenen Alter ein. Man wird 
also annehmen k6nnen, dag die biologische Minderwertigkeit des Stria- 
nmls bei den drci Erkrankungen spezifisehe Unterschiede aufweist, 
dureh die die einzelnen Formen am meisten gekennzeiehnet bleiben. 
DaB abet aueh in dieser ttinsieht eine breite Variationsm6glichkeit 
besteht, wie schon friiher erw~hnt wurde, deutet nur auf eine Eigenttim- 
liehkeit hin, die fiir die groBe Gruppe der Heredodegenerationen als 
eharakteristiseh hervorgehoben wurde. 

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

Bedauerlicherweise erhielt ich erst nach Fertigstellung der Arbeit 
Kenntnis yon einer kurzen Mitteilung B i e l s c h o w s k y s  (Journ. f. 
Fsychol. u. Neurol. 24, 1918), in der die Striatumerkrankungen - -  
in [~bereinstimmung mit meinen obigen Ausfiihrungen - -  als ttercdo- 
degenerationen im Sinne der Jendrass ikschen  Charakteristik auf- 
gefaSt und auf dieser Grundlage klassifiziert werden. Der Autor unter- 
scheidet hier Dysplasien als StSrungen der Orgal~ogenese yon den Abio- 
trophien (im Sinne yon Gowers),  bei denen die inhgrente Schw&che 
gewisser Hirnsegmente erst im postfoetalen Leben zutage tritt. Zu 
den ersteren reehnet er als reine Dysplasie den Status marmoratus und 
als Dysplasie mit blastomatSsem Einschlag die tuber6se Sklerose; bei 
den Abiotrophien unterscheidet er auf Grand der anatomischen Verhn- 
derungen 1. eine Form mit blastomat6sem Einsehlag (Pseudosklerose), 
2. eine Form mit lokaler Totalnekrose des Parenehyms (Nekrose des 
Putamens und Pallidums bei Wilsons K_rankheit und beim progressiven 
Torsionsspasmus) und 3. eine dritte Form mit elektiver Nekrobiose der 
Ganglienzellen (hierher wird die chron, progressive Chorea, als elektive 
Zellnekrose des Nucl. eaudatus und N. lentiformis gerechnet). Die 
Grtinde, die ffir die Richtigkeit und Zweekmi~Sigkeit einer Gruppierung 
auf dieser Grundlage sprechen, habe auch ich in meinem Aufsatze an- 
gefiihrt; andererseits wird man aber die vom Autor selbst gemachten 
Vorbehalte in bezug auf die Vollsti~ndigkeit und genaue Abgrenzung 
der einzelnen Untergruppen teilen miissen. Ieh m6chte mir dabei er- 
lauben die Ansicht zu i~uSern, dab in der Gruppe der Abiotrophien die 
Fi~lle mit Leberver~nderungen eine einheitliche, yore pat.hogenetischen 
Standpunkt enger zu fassende Unterabteilung bilden k6nnten. B. rech- 
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net  - -  offenbar auf Grund des bekannten  T h o m a 11 a schen Falle,~ - -  die 
Tors ionsdystonie  zu den Totalnekrosen des S~riatums. Da$  es .sieh in 
diesem Falle u m  keine typisehe Torsionsdystonie handelte,  wurde frtiher 
ausftihrlich er6rtert ,  t t ingegen weisen die ana tomisehen  Befunde im 
hier mitgetei l ten klassischen Fall darauf  hin, dab der typischen Torsions- 
dystonie  t in  ~hnlieher, elektiver Zellsehwundprozeg des Str ia tums 
zugrunde  liegt, wie bei der progressiven Chorea. Auch war in unserem 
Fall keine Leberver~nderung vorhanden.  N i m m t  man noch hinzu, dag  
in F~llen yon ehroniseh-progressiver Athetose - -  wie im Falle F i l i -  
m o n o f f s  - -  ebenfalls ein elektiver Zel lschwundprozeg im St r ia tum 
s ta t t f indet ,  aueh ohne Lebervergnderung,  so kSnnte man  in der Gruppe 
der s t r igren Abiotrophien auf Grund des Vorhandenseins oder Fehlens 
yon  Lebervergnderungen zweierlei E rk rankungsa r t en  unterscheiden:  
l.  A b i o t r o p h i e n  mit. L e b e r v e r g n d e r u n g e n ;  hierher geh6ren die 
Wilsonsche Krankhe i t  und die Pseudosklerose. Ihre  ZusammengehSrig- 
keit  ist heute  nach S p i e l m e y e r s  Unte rsuehungen  aueh dureh d~ts 
t istologisehe Bild siehergestellt. 2. A b i o t r o p h i e n  o h n e  L e b e r -  
v e r ~ n d e r u n g e n .  Eminent  chronische E rk rankungen  mit  elektiver 
Nekrobiose der Ganglienzellen. Diese Gruppe wiirde die st.rigr-hyper- 
kinetisehen Erk rankungen  umfassen:  die ehronisch-progressive Chorea, 
die ehroniseh-progressive (typisehe) Torsionsdystonie  und die F5lle 
yon chroniseh-progressiver Athetose mit  Beginn in den ersten Lebens- 
jahren (wghrend die Fglle yon angeborener,  s ta t ionarer  Athetose double, 
deren ana t  omi~ches Substra t  der Sta tus  marmora tus  bildet, zu dm~ 
Dysplasien des Str ia tums geh6ren). 
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