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Die Verhandlungen iiber das Thema der extrapyramidalen Be-
wegungsstorungen auf dem vorjihrigen KongreB der Gesellschaft
deutscher Nervenirzte, insbesondere die inhaltsreichen Referate von
Pollak, Jakob und Bostroem zeigten uns den groBen Fortschritt,
den wir auf dem Gebiete der pathologischen Erforschung dieser Krank-
heitsgruppe bereits verzeichnen kénnen: in der kurzen Spanne Zeit,
die seit den ersten, hochbedeutenden Versffentlichungen von Wilson
und C. Vogt verstrichen ist, wurde durch scharfe Beobachter und
geistreiche Forscher sine solche Fiille wertvollen kasuistischen Materials
und sinnfalliger Aufbaugedanken zutage geférdert, daB heute nicht
nur die Existenz einer wichtigen, anatomisch genau begrenzten
Erkrankungsart des Zentralnervensystems gesichert ist, vielmehr schon
innerhalb derselben die Umrisse mancher GesetzmiBigkeit in klinischen
und anatomisch-lokalisatorischen Einzelbeiten immer schiirfer ins Licht
treten und zur Hoffnung berechtigen, daB die endgiiltige Klirungder
Pathophysiologie dieser heute noch mehr-weniger ritselhaften Erschei-
nungen, namentlich ein Einblick in den funktionellen Aufbau der
stridir bedingten Bewegungsverrichtungen nicht mehr lange auf sich
warten 1afit. Indes glaube ich aus dem bisher vorliegenden Tatsachen-
material nicht unberechtigt den Eindruck gewonnen zu haben, dafi
es heute noch angezeigt bleibt, als vorldufige Forschungsrichtung fiir
die néchste Zukunft dis bisherige beizuhalten und sich anstatt der
Forcierung von konstruktiven Hypothesen auch weiter eher darauf zu
beschranken, unser bisheriges Tatsachenmaterial it klinisch genau
beobachteten und anatomisch eingehend durchforschten Fallen zu
erweitern. Namentlich erscheint eine Bereicherung der Kasuistik
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durch solche Fille als besonders wiinschenswert, in welchen das klinische
Bild mit rein auf das Striatumsystem beschrinkten anatomischen
Veranderungen in Zusammenhang gebracht werden kann, oder in welchen
nur bestimmte anatomische Segmente dieses komplexen Neuronen-
systems durch einen krankhaften ProzeB betroffen wurden. Diesem
Bediirfnis entspringt die Mitteilung zweier Fille von Kohlengasvergif-
tung mit einer frappanten Ahnlichkeit sowohl im klinischen Bilde,
als auch in bezug auf das pathologisch-anatomische Substrat; und aus
diesem Gesichtspunkte verdient ein weiterer mitgeteilter Fall von
Hemiathetose ein gewisses Interesse. Die drei Fille standen auf der
internen Abteilung des hiesigen Spitals der jidischen Gemeinde in
klinischer Beobachtung und wurden mir vom Vorstand dieser Abteilung,
Direktor Prof. H. Benedikt, giitigst iiberlassen, wofiir ihm auch hier
mein ergebenster Dank ausgesprochen sei. Der vierte Fall betrifft eine
Kranke mit typischer Torsionsdystonie, die zuletzt auf der Nervenabtei-
lung des hauptstidtischen Armen- u. Siechenhausspitals (Vorstand : Prof.
K. Schaffer) beobachtet wurde; fiir die Uberlassung des Falles schulde
ich dem Abteilungschefarzt, Doz, Dr. E. Frey vielen Dank. Die ana-
tomijsche Bearbeitung des Materials erfolgte im hirnanatomischen Insti-
tut der Universitdt unter Leitung von Herrn Prof. Schaffer, der mir
auch diesmal mit seinen bewahrten Ratschligen in dankbarster Weise
zur Hilfe stand.

1.

Die Krankheitsjournale der beiden Fille von Kohlengasver-
giftung, die der gewesene Abteilungsarzt Herr Dr. J. Biedermann
mir freandlichst iiberlief, enthalten auszugsweise folgende Aufzeich-
nungen:

Fall 1. Die 62jihrige Witwe, Frau J. F. wurde am 10. XI. 1919 mit der
Anamnese ins Spital aufgenommen, sie sei vor 8 Tagen vor dem Gasofen zusammen-
gestiirzt und habe ihr BewuBtsein verloren; sie blieb von 6 Uhr abends bis zum
nachsten Morgen, wo sie von den Angehérigen mit mehreren Brandwunden am
FuB aufgefunden wurde, bewuBtlos; im Zimmer war starker Kohlengasgeruch
zu verspiiren. Sie war nachher iiberaus matt, schwerbesinnlich, immer sehlifrig,
konnte nur mit Unterstiitzung gehen; sie wurde noch am selben Tage zwecks
Behandlung ihrer Brandwunden ins Rochusspital eingeliefert, wo sich ihr allgemei-
ner Zustand allmahlich verschlimmerte; am 8. Tage ihrer Krankheit hatten die
Angehdrigen die Kranke ins jiidische Spital gebracht. Bei der Aufnahme fiel schon
der starre Gesichtsausdruck, das Fehlen mimischer Gesichtsregungen auf; seltener
Lidschlag. Die Muskulatur des ganzen Kérpers ist duBerst gespannt; beim Ver-
such einer passiven Bewegung erhoht sich die Rigitit im betreffenden Glied.
An der AuBenfliche des rechten Oberschenkels eine etwa kleinhandtellergroBe,
bereits in Heilung begriffene Brandwunde. Lungenbefund: normale, bewegliche
Lungengrenzen, an der Basis etwas rauheres Atmen Herzdimpfung normal;
der erste Ton ist nicht scharf abgegrenzt; iiber den GefiBen ist der erste Ton
dumpf. Rhythmischer, kleinwelliger Puls, p. M. 82. Zunge rein, Nasenrachen-
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raum frei, Schiucken gut. Bauchmuskeln gespannt. Leber und Milz zeigen nor-
male Konturen. Harn strohgelb, sp. Gew. 1020, EiweiBl in Spuren, Eiterprobe
positiv. Im Sediment: zahlreiche weiBe Blutkorperchen und Plattenepithelien
aus den unteren Harnwegen. Blutbild: 2025000 rote, 11200 weifle Blutkdrper-
chen, Hgbl.: 38. Qualitativ: 720/, neutroph. Leukoc., 14%/, kleine, 5%/, grofe
Lymphocylen, 9°/, Ubergangsformen.

Nervensystem: Beim Stehen ist die Kranke stark vorniibergebeugt, die
Wirbelsiiule ist besonders im oberen Dorsalteil nach vorne gekriimmt. Arme
an den Korper gezogen, in Geburtshelerstellung. Beim Gehversuch auflerordent-
lich kleinschrittiger, trippelnder Gang; kann ohne Unterstiitzung nicht gehen;
Propulsion. Die gesamte Muskulatur zeigt eine starke Rigiditat, die passiven
Bewegungen erheblichen Widerstand entgegensetzt. Passiv eingestellte, unge-
wohnliche Haltungen der Arme werden lange beibehalten. In solcher Haltung
erinnert sie an die Flexibilis cerea des Katatonikers. Die aktiven Bewegungen
zeigen auch bemerkenswerte Anderungen. Es fallt vor allem die Bewegungs-
armut auf; sie legt stundenlang regungslos im Bett; weder mimische, noch ander-
weitige Orientierungs-, Schutz- oder Abwehrbewegungen, wie sie beim Gesunden
auf adidquate Reize sich prompt einzustellen pflegen, kann man bei ihr heobachten.
Wenn sie auf mehrfach wiederholte Aufforderung eine aktive Bewegung mit dem
Arm unternimmt, bleibt sie wihrend der Ausfiihrung 6fters stehen und setzt die
Bewegung in der gewiinschten Richtung erst auf neueres Zureden fort; manchmal
wird diese trotz Zusprache nicht zu Ende gefiihrt und der Arm bleibt in einer
zwecklosen Stellung durch mehrere Minuten fixiert. Sehnenreflexe gesteigert,
rechts lebhafter (spastisch) als links; Babinski, Mendel, Oppenheim, Gordonsches
Zeichen fehiten. Die groBen Zehen beider Fiifie zeigen zeitweise spontan eine Dorsal-
flexionsstellung (Pseudobabinski O. und C. Vogt). Bauchdeckenreflexe waren
nicht auslésbar. Pupillen, Augen- und Zungenbewegungen sind frei. Sehen, -
Horen, Sprech- und Schluckakt blieben erhalten. Keine Sensibilitétsstérung.

Die geistigen Verrichtungen sind stark herabgesetzt. Der Zustand entspricht
einem leichten Stupor. Die Perception ist sebr verlangsamt; Fragen miissen 4- bis
5mal wiederholt werden, bis die Kranke sie versteht; meist wiederholt sie sich
die Frage und gibt dann in wenigen Worten eine meist zutreffende Antwort.
Beziiglich ihrer Erkrankung und Einlieferung besitzt sie keine Erinnerung., Ihr
Gedachtnis iiber friibere Erlebnisse hat auch merklich gelitten. Die Sprache
weist ebenfalls eine deutliche Storung auf; sie erkennt die einzelnen ihr vor-
gesetzten Gegenstinde, bezeichnet sie aber oft mit Umschreibung ibrer
Verwendung: beim Vorzeigen eines Schliissels sagt sie: offnen, auf eine Kette:
Hilter, wieviel macht 5 X 5 = ,,Fiinfhundertfiinfundzwanzig®, 5 < 20 = Fiinf-
hundert. Die Sprache wird durch Paraphasien, Neigung zu Alliterationen und
Perseverieren gestort.

7. XII. Thr Zustand ist im allgemeinen unversindert; sie kitmmert sich nicht
um ihre Angehdrigen, die sie besuchen, liegt regungslos im Bett und mul regel-
mifig durch die Pflegerin in eine andere Lage gebracht werden. Seit gestern
Harninkontinenz. :

12. XII. Die Muskelrigiditit ist noch mehr ausgesprochen. Heute wurde
auf kurze Zeit ein grobwelliges Zittern in beiden Hénden beobachtet.

20. XII. Seit 2 Tagen Fieber (bis 39,1° C). Uber der rechten Lunge vom
interscapularen Raum abwirts Dampfung, geschwichtes Atmen, verstirkte
Bronchophonie. Harninkontinenz andauernd.

22. XII. Deutlich fortschreitender Marasmus. Decubitus am Kreuzbein,
nekrotische Bullen an beiden Fersen und am Trochanter. Lungenbefund un-
verandert.



Anatomie der extrapyramidalen BewegungsstSrungen. 299

5. 1. 1920. Nervenstatus unverindert. Mimische Gesichtsstarre. Die Kranke
liegt volilkommen unbeweglich und starr im Bett, so, wie sie hingelegt wird. Ganz
selten hebt sie den Kopf vom Polster in die Hohe und hilt ihn auch eine Stunde
lang so. Reflexe eher abgeschwicht. Babinski, Oppenheim negativ. Aktive
Bewegungen der Glieder werden iiberhaupt nicht mehr ausgefiihrt; passive sind
infolge des groBen Rigors sehr eingeschrinkt. Der sakrale Decubitus hat schon
auf den Knochen iibergegriffen. Im Harn kein neuer Befund. Blutbild zeigt
hochgradige Anamie (2080000 rote, 29700 weile Blutkdrperchen). Puls 118,
leicht unterdriiekbar. Herztone dumpf.

16. 1. Agonale Erscheinungen. Odeme der Beine, Cyanose, arhythmischer
Puls. Rigiditit der Muskeln ist noch immer sehr deutlich.

20. ‘I. Exitus.

Fall 2. Die 56jihrige Witwe, Frau C. H. wurde am 13. VL. 1920 mit ge-
stortem Sensorium eingeliefert. Nach Angabe ihrer Angehérigen ist sie vor 4 Tagen
infolge Kohlengasvergiftung erkrankst; sie hat ihr BewuBtsein nicht ganz ver-
loren, ist aber seither schwerbesinnlich, hat haufig Erbrechen. Seit 2 Tagen Husten
und Fieber.

Die Kranke ist von niedriger Statur, gut gendhrt. Knochensystem, Gelenke
normal. Keine Driisenschwellung. Haut und Schleimhiute blaB. Uber der
rechten Lunge von der Spitze des Schulterblattes abwiirts gedampfter Perkussions-
schall, hier Crepitation, Bronchialatmen, gesteigerte Bronchophonie. Die linke
Lunge weicht beim Atmen etwas aus, hier trockene Ger#usche. Herzddmpfung
normal. Puls kleinwellig, leicht unterdriickbar, p. M. 100. Temperatur 38,6° C.
Zunge trocken, belegt. Bauch nicht schmerzhaft, zeigt keine Resistenz. Die
Grenzen der Leber und Milz sind normal. Im Harn kein Eiwei, kein Zucker.
Blutbild: 3600000 rote, 3300 weiBle Blutkorperchen Hgbl.: 66. Qualitativ: 76%,
Leunkocyten, 8%, kleine, 49 groBe Lymphocyten, 69, Ubergangszellen, 49, Eosino-
phile, 29, Myelocyten.

Nervenbefund. Augenspalten weit ge6finet, seltener Lidschlag. Mimische
Gesichtsstarre; Nasolabialfalten tief eingeschnitten. Pupillen prompt reagierend,
Hirnnerven frei. Dje Muskulatur der Glieder und des Rumpfes ist rigid; gegen
passive Bewegungen starker Widerstand. Arme in einer Dauerhaltung, bei der
sie in Schulter adduziert, im Ellbogen leicht gebeugt und proniert sind, die Finger
in Parkinsonstellung. Die einmal eingenommene Stellung wird lange beibehalten.
Aktive Bewegungen werden kaum ausgefiihrt, verlaufen sehr langsam, mit Unter-
brechungen. Beim Versuch passiver Bewegungen gibt sie heftigen Schmerz an.
Sie kann weder stehen, noch gehen. Beim Aufsitzen im Bett zeigt sie die typisch
rigide Kopfhaltung. Beine im Knie- und Fufigelenk leicht gebeugt, Muskeln
rigid. Reflexe lebhaft. Babinski, Oppenheim rechts stets, links nicht immer
angedeutet. Klonus fehlt. Keine Sensibilitdtsstdrung. Harninkontinenz. Obsti-
pation. Die Sprache ist monoton, manchmal undeutlich, verschwommen. Zeit-
weise Schluckbeschwerden. Psychisch zeigt sie eine Benommenheit, die rasch
wechselt; zeitweise klart sich ihr Sensorium, wobei sie auf einfache Fragen richtige
Antwort gibt. Manchmal fingt sie plStzlich zu weinen an. Uber ihre Erkrankung
scheint sie keine Erinnerung zu besitzen. Von ihren Angehérigen nimmt sie
manchmal Notiz; meistens liegt sie apathisch, wort- und regungslos im Bett.

23. V1. Die Rigiditit der Muskeln ist noch mehr ausgesprochen. Psychische
Benommenheit im Zunehmen. Zeitweise psychische Unruhe mit heftigem Weinen
und Schreien. Erndhrung ungeniigend. Reflexe kaum auslsbar; Babinski-
Oppenheim beiderseits angedeutet,
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1. VII. Die Pneumonie hat sich iiber die ganze rechte Lunge ausgebreitet;
diffuse Bronchitis iiber der linken; minimale Expectoration. Stindiges hohes
"Fieber. Pulsus inaequalis, zeitweise aussetzend. Getriibtes Sensorium, reagiert
auf Ansprache iiberhaupt nicht mehr, nur auf schmerzhafte Reize durch Aufschreien.
Die Rigiditat der rechtsseitigen Glieder ist verschwunden, an ihrer Stelle zeigt
sich eine schlaffe Parese mit kaum auslésbaren Sehnenreflexen ; Babinski unsicher.
Links besteht die Rigiditat weiter. Secessus involuntarii alvi et wurinae.

4. VII. Die Rigiditit der linken Hilfte ist anch nur mehr angedeutet.
Reflexe stark herabgesetzt. Babinski, Klonus negativ.

6. VII. Exitus.

Die Sektion hat in beiden TFillen Lungenentziindung mit konsekutiver
Herzlihmung als Todesursache festge-
stellt. Von den inneren Orgamen soll
hier nur vermerkt werden, dafl die
Leber in beiden Fillen auler Stauungs-
erscheinungen, die mit den agonalen
Storungen im Blutkreislauf zusammen-
hiingen, nichts Krankhaftes aufwies.

Die anatomischen Veradnde-
rungen im Gehirn zeigten sowohl im
makroskopischen als auch im histolo-
gischen Bilde eine so weitgehende Abn.
lichkeit, daB eine gesonderte Be-
sprechung derselben gar nicht ange-
zeigt ist. Die makroskopische Unter-
suchung erfolgte im ersten Fall aunf
frontalen, im zweiten auf horizontalen
Schnittebenen. Es ergab sich dabei,
daB in beiden Fillen eine bilateral-
symmetrische Erweichung im innersten
Teil des Pallidums vorliegt. Die Lage

Abb. 1. Erweichungsherd im inneren Kern

des Globus pallid. aus dem Fall I von

Kohlenmonoxydvergiftung. Der duflere

Kern des Pallidums ist intakt, ebenso

Putamen, Nucl. caudatus. Medialwirts

begrenzt die innere Kapsel den Herd.
(Frontale Ansicht.)

und Ausbreitung der Herde zeigte in
beiden Fillen eine weitgehende Gleich-
férmigkeit. Im Falle 1 sieht man am
Frontabschnitt (Abb. 1) eine dreieckige
AunshShlung im medialsten Pallidum-
gebiet, die sich medialwirts durch die
intakt erscheinenden Biindel der inneren

Kapsel, abwirts zu durch die vordere
Kommissur, aber auch lateralwirts ziemlich scharf gegen das gesund gebliebene
dubere Pallidum abgegrenzt ist. Die Durchmesser des Herdes betragen in dorso-
ventraler Richtung 6 mm; in mediolateraler Richtung 7 mm, in frontooccipitaler
Richtung 8 mm. Auf dem Horizontalschnitt des Falles 2 (Abb. 2) breitet sich der
Herd lings des vordersten Teiles des Hinterschenkels aus, reicht vorne bis zur
vorderen Kommissvr, 148t lateralwirts den &uBeren Teil des Pallidums frei, ist
aber nach dieser Richtung nicht so scharf begrenzt, wie im ersten. Die Herde
sind intensiv gelb gefirbt, jhre Wand ist unregelmafig ausgeh6hlt, namentlich
sieht manander medialenWand einzelne Randbiindel der inneren Kapsel, wie sie balk-
chenfrmig ausgespart vom ErweichungsprozeB, in die Hohle hineinragen, Im Inneren
der Herde befindet sich eine lockere Gewebsmasse, die leicht entfernt werden kann,
Die mikroskopische Untersuchung wurde nach den iiblichen Methoden aus-
gefiihrt und ergab in beiden Fillen gleichlautend folgende Verénderungen:
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Nissl- und Van-Gieson-Bilder veranschaulicken gut die noch im Herd be-
findlche Triimmermasse. Diese besteht hauptsichlich aus dicht aneinander ge-
reihten Kérnchenzellen mit groBem, gitterigem Zelleib; zwischen diesen findet
man zahlreiche, kleine, vom tbrigen Gewebe losgeldste GefaBe, mit der gleich zu be-
sprechenden markanten Wandveriinderung. Endlich Liegen zahlreiche, kleinere-
groBere, amorphe, kugelig geformte oder maulbeerendhnliche Schollen frei im
Zerfallsgewebe, die sich mit Hamatoxylin bliulich schwarz, mit Toluidinblan
dunkelblau firben. Die Wand der Herde gegen das Pallidum wird durch eine
stark aufgelockerte, spongitse Schicht
gebildet, in der die Ganglienzellen des
Pallidums vollkommen fehlen, hin-
gegen zwischen den kaum vermehrten
Kernen des Gliagewebes dichte Massen
von Koérnchenzellen liegen. Herx-
heimer- Priparate zeigen, daB die
Liickenfelder der spongitsen Grenz-
schicht mit groben Fettklumpen ans-
gefiillt sind, und die Kérnchenzellen
ebenfalls mit fein verteilten Fett-
kornchen beladen sind; solche Fett-
kornchenzellen kann man in einer
Verteilung um die GefiBe auch in
entfernteren Teilen des Pallidums in
grofier Zahl auffinden; hingegen fehlen
sie im Putamen schon giinzlich. Eine
feinkérnige Fettfirbung begleitet die
Markfasernbiindel des Pallidums,
wihrend die benachbarten Biindel
der inneren Kapsel eine solche weniger
deutlich erkennen lassen.

In beiden Fillen war die duBere
Halite des Pallidums vom Prozel ver-
schont geblieben; eine betrichtlichere
Pigmentierung der Nervenzellen. die
hier alseinzige Veranderung festgestell
werden konnte, diirfte mit dem relativ
vorgeschrittenen Alter der Kranken Abb, 2. Horizontaler Schnitt aus der linken
zusammenhéngen. Ebenso zeigten Hemisphire des Falles II von Kohlen-
Putamen (Abb.10) und Nucl. caudatus, monoxydvergiftung. Erweichungsherd im
Thalamus, Corp. Luysi und Nuecl. inneren Teil des Pallidums. Siehe Text.
ruber auBler einer gesteigerten Pigmen-
tierung der Nervenzellen keine Abweichung vom normalen Bilde.

Wir waren seinerzeit nieht in der Lage, zur Verfolgung der absteigenden
subpallidiren Markdegenerationen die in beiden Fillen angezeigt gewesene Marchi-
Methode anzuwenden. Markscheidenpriparate nach Spielmeyer und Weigert
lieflen in den Markstrahlungen zum lateralen Thalamuskern, Corp. Luysi und -
roten Kern keinen merklichen Ausfall erkennen. Hingegen fiel es an Weigert-
schnitten, die die Umgebung der Herde umfaBten, auf, daf die dem Herd unmittel-
bar benachbarten Faserbiindel der inneren Kapsel — in einem eng begrenzten
Abschuitt — teils keine, teils nur schwache Markfirbung zeigten; im zweiten Falle
war dieser Befund ein ganz angenfilliger.

Die Verinderungen der GefiBe konnten an mit Van-Gieson- und Resorcin-
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Fuchsin gefiirbtenPriparaten gut verfolgt werden. Die schon vielfach beschrie-
bene Kalkablagerung in der Gefifiwand war in beiden Fillen eine reichliche.
Vornehmlich war die Media der kleinen Arterien (Pritkapillaren) von dieser be-
troffen. Im ersten Fall war sie weiter vorgeschritten als im zweiten (kiirzere
Lebensdauer nach der Vergiftung). Die Kalkablagerung beschrankte sich in beiden
Fillen auf den Herd und die spongiose Grenzschicht desselben. In jlingeren
Stadien ist die Media, deren Kerne eine blasse Fiarbung zeigten, mit feinen, staub-
férmig eingestreuten, durch Hamatoxylin hellblau gefirbten Koérnchen besetzt;
sie lagern meist nur in einem Segment der Gefifiwand. Ein spiteres Stadium
diirften die Bilder veranschaunlichen, wo man neben kleinen Kérnchen auch gréBere
Kiigelchen findet, die eine dunklere Firbung zeigen und wahrscheinlich durch
Verschmelzung zu den Bildern der vorgeschrittenen Stadien fithren, auf welchen
die Muskelschicht durch einen oder mehrere gleichmifBig dunkelblau gefirbte
Streifen ersetzt ist. In diesem Stadium ist die Kernfarbung der idibrigen Gefif3-
schichten bereits verschwunden. Oft zersplittert sich der Kalkring und fiihrt
zu einem villigen Zerfall der Gefiwand. In den Herden sieht man hiufig Frag-
mente von Kalkringen, die von zerfallenen Gefiaflen herriihren. Manchmal bleibt
die Kalkablagerung und spatere Zerkliiftung der Wandschicht nur auf einen Teil
der Gefilwand beschrinkt. Eine zweite, weit seltenere Ablagerungsstitte bilden
die periadventitiellen Virchow-Robinschen Riume, ausnahmsweise die duflere Schicht
derAdventitia. Ahnliche Farbung und Struktur zeigende Gebildelagen freiimGewebe:
im Herd und in der spongiésen Grenzschicht. Im Falle 1 traf ich im benachbarten
Pallidum vereinzeit Bilder, die den Anschein verkalkter Ganglienzellen erweckten.

Im zweiten Fall bestand eine bilateral-symmetrische Thrombotisierung der
Art. cerebri media, und zwar in ihrem Hauptast in der Fossa Sylvii. Die histo-
logische Untersuchung zeigte, daf der Thrombus nirgends zum volligen Verschlufl
des GefaBlumens fiihrte.

Die Verinderungen der Hirnrinde konnen kurz dabin zusammengefafit
werden, dal} diese in stellenweise wechselnder Intensitit, ziemlich diffus chronisch-
regressive Verdnderungen zeigte, die im zweiten Fall vielleicht mehr ausgesprochen
waren. Es fehlten dabei irgendwelche Zeichen einer Parenchymerweichung, wie
iiberhaupt die Merkmale eines intensiveren Abbauvorganges. An den Gefillen
waren wohl regressive Wandverdnderungen (schlechte oder fehlende Kernfiarbung,
Zerkliifftung der Wandschichten) 6fters zu sehen, doch fehlte die aus demPallidum
bekannte Kalkablagerung génzlich. Auch im freien Gewebe konnten keine Kalk-
konkremente festgestellit werden. Hingegen waren im zweiten Falle einzelne
Rindenkapillaren dadurch aufgefallen, daB ihr Lumen durch eine homogene,
mit Toluidinblau sich tiefblau, mit Himatoxylin tiefschwarz firbende Masse aus-
gefilllt war; die GefaBwand war auch bei diesen frei von Kalkschollen. Uber die
Bedeutung dieser Niederschlagsprodukte konnte ich Niheres nicht erfahren; dal
es sich um keine gewohnlichen Blutthromben handelt; darauf weist ihre histolo-
gische Struktur und Farbung hin; sie unterscheiden sich in dieser Hinsicht génzlich
von 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 herdfsrmigen Ausfallen fiihrte. Die Nervenzellen zeigen
fast durchweg verschieden vorgeschrittene Stadien der chronischen Nervenzeller-
krankung. Bei den meisten ist der Zelleib geschrumpft, die Nissi-Schollen verschwun-
den, das Protoplasma dunkeiblau tingiert, die Fortsitze diinn, oft korkzieherartig
gewunden ; der Kern nurseltener verindert. DieWucherung derGliazellkerneist haupt-
séchlich in der Nahe der GefiBe ausgesprochen; hier waren im ersten Fall Bilder
einer stirkeren Gliafaserung Gfters zu sehen. Fiir eine besondere Bevorzugung ge-
wisser Rindengebiete anderen gegeniiber boten meine Bilder keine Anhaltspunkte.
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FaBt man die wesentlichen Krankheitsziige der beiden Falle zu-
sammen, so ergibt sich. daf in beiden Fallen schon einige Tage nach
einer stattgefundenen Kohlengasvergiftung eine hochgradige Verstei-
fung der gesamten Koérpermuskulatur in Erscheinung trat, begleitet
von mimischer Gesichtsstarre, Bewegungsarmut und Bewegungsverlang-
samung, Neigung zum Beibehalten abnormer. Stellungen und Ausfall
der gewdhnlichen Orientierungs-, Schutz- und Abwehrbewegungen.
Gemeinsam ist fiir beide Fille das Fehlen der bekannten extrapyrami-
dalen Hyperkinesen (choreatisch-athetotische Bewegungen; im ersten
Falle bestand einmal einige Stunden lang Tremor der Hiande). Die

“Sehnenreflexe waren in beiden Fillen anfangs gesteigert, spiter ab-
geschwicht, die Pyramidenzeichen fehlten im ersten Falle, im zweiten
waren sie stets angedeutet gewesen. In beiden Fillen bestand Harn-
inkontinenz (im ersten stellte sich diese erst etwa nach einem Monat
ein). Tm ersten Falle hatte die Sprachstorung einen corticalen Charakter;
im zweiten bestarid neben Dysarthrie auch Dysphagie. Beide Fille
zeigten wihrend ihrer ganzen Beobachtungszeit eine mehr oder weniger
starke Triibung des Sensoriums. In beiden bestand eine Lungenent-
ziindung, die als die unmittelbare Todesursache angesehen werden kann.

Das pathologisch-anatomische Substrat der Gehirnerkrankung war
in beiden Fillen gleichlautend eine bilateral-symmetrische Erweichung
des medialsten Pallidumgebietes, fir deren Entstehung weder eine
Kreislaufstorung (Thrombose, Embolie), noch eine in den betreffenden
Gebieten sich abspielende Entziindung verantwortlich gemacht 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 durch die
Art. cerebri anterior ecrfolgt. Die anfinglich gesteigerten Sehnen-
reflexe und die im zweiten Fall angedeutet gewesenen Pyramiden-
zeichen diirften thre Erklirung dsvin finden, daf die Erweichungs-
herde in beiden Fillen sich eng der inneren Kapsel angrenzten, und
zwar, wie der Horizontalschnitt aus dem zweiten Fall zeigt, gerade
dem vordersten Drittel des Hinterschenkels, wo bekanntermaBen die
Pyramidenbiindel fiir die Glieder verlaufen; einzelne Faserbiindel
zeigten hier auch eine fehlende oder schwache Markfirbung.

Die hier angefiihrten Beobachtungen kénnen weder vom Stand-
punkt des klinischen Bildes, noch weniger aber in bezug auf die patho-
logisch-anatomische Grundlage auf Neuartigkeit Anspruch erheben.
Namentlich hat zuletzt Wohlwill in der arztl. Verein. Hamburg iiber
die Gehirnveranderungen bei. Leuchtgasvergiftung berichtet, wo er
unter 8 Fillen von Kohlengqsvergiftung sechsmal die symmetrische
Erweichung des Globus pallidus nachweisen konnte. Man findet in
dem summarischen Bericht iiber diesen Vortrag neben den anato-
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mischen Bemerkungen auch Hinweise auf das einférmige klinische Bild,
in welchem starke Rigiditit der Muskulatur die Hauptrolle spieit.
Da aber in Wohlwills Fillen eine lingere klinische Beobachtung
scheinbar nicht vorlag, glaubte ich, keine iiberfliissige Arbeit zu ver-
richten, wenn ich die Falle hier zur Mitteilung bringe. Den haupt-
sidchlichen Grund hierfiir erblicke ich in dem Umstand, daB3 wie Wohl-
will auf der vorjahrigen Tagung der Ges. D. N. hervorhob, diese Fille
die erste GesetzmiBigkeit beziiglich der Lokalisation innerhalb der
striiren Herderkrankungen in der sinnfalligsten Weise bekréftigen.
Bekanntlich haben O. u. C. Vogt als Erste auf Grund mehrfacher
Beobachtungen den Satz aufgestellt, daB bei beiderseitigem Ausfall
der Pallidumfunktionen eine zunehmende Spannung der Korper-
muskulatur eintrité, ohne choreatisch-athetotische Bewegungen und
ohne Tremor, und daB dieser reine Rigor in seinem Endzustand zur
., Versteifung in vertrackten Stellungen fiihrt.

Die Fille, aus welchen O. u. C. Vogt die These des Pallidum-
syndroms ableiteten, waren teils Eigenbeobachtungen der Fille vom
»Status dysmyelinisatus®, teils die in der Literatur befindlichen Fialle
von sog. Totalnekrose der Stammganglien. Nun haftet aber diesen Beweis-
fallen der ,,Schénheitsfehler® an, daB sie entweder klinisch nicht das
reine Bild der Muskelstarre zeigten, oder wenn ein solches bestand, das
anatomische Substrat nicht auf das Pallidum beschrinkt war. Das
klinische Bild der zwei Fille von ,,Status dysmyelinisatus™ enthilt
in den weniger vorgeschritfenen Stadien anfallsweise auftretende,
athetotische Bewegungen und spastische Krampfanfille, erst spater
kommt es zur ausgesprochenen Versteifung; das Krankheitsbild ent-
spricht also der - Begriffsbestimmung: progressive, mit allgemeiner
Versteifung endigende Athetose. Anatomisch waren die Fille durch
eine Volumverminderung des Pallidums, C. Luysi, der Thalamuskerne,
durch teilweisen Ausfall der striopallidiren und schweren Ausfall jener
Faserziige gekennzeichnet, die aus dem Pallidum zum Thalamus und
Hypothalamus fithren. Ahnliche Verhiltnisse bot der in jugendlichem
Alter stehende Fall O. Fischers. -

In den Fallen von H. Deutsch und v. Economo entsprach das
klinische Bild einer reinen Muskelstarre, doch zeigte sich im anatomischen
Befund neben einer zweifellosen Pallidumschidigung die vorwiegende
Affektion des Striatums. Im Thomallaschen Fall waren anfangs
torsionsspastische Erscheinungen im Vordergrund, die spafer zu einer
Versteifung fiithrten; an der Totalnekrose beteiligte sich neben dem
Pallidum in hohem MaBe auch das Striatum. Auch in den Fallen der
Forsterschen arteriosklerotischen Muskelstarre, die von O. u. C. Vogt
untersucht wurden, zeigte sowohl das Pallidum als auch das Striatum
den ,,Status desintegrationis<. :
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Wir verfiigen also heute noch iiber keinen Fall, in welchem eine
von Beginn an reine, durch Hyperkinesen nicht komplizierte Muskel-
starre mit einer auf das Pallidumgebiet beschrankten, isolierten Affek-
tion verbunden war. Die beiden hier mitgeteilten Fille Liefern aber
-— bekraftigt durch Wohlwills' gleichlautende Beobachtungen —
den strikten Beweis, dafl die Vogtsche Feststellung, wiewohl sie auch
nicht an unkomplizierten Fillen erhoben wurde (und sie muB deshalb
um so hoher eingeschitzt werden), zu Recht besteht. In unseren Fillen
war nicht das ganze Pallidumgewebe zerstért, sondern nur der innerste
Teil; der Herd lie$ das Gebiet das Globus externus frei und hier konnte
histologisch intaktes Nervengewebe festgestellt werden. Der Herd von
geringem Umfang zerstérte im medialen Pallidumgebiet lediglich die -
wichtige Ubergangsstelle, wo der gréB8te Teil der strio- und pallidofugalen
Fasern vor jhrem Abstieg zu den subpalliddren Zentren auf einen ganz
engen Raum verdichtet sind. Werden diese Knotenpunkte durch einen
krankhaften Prozell beiderseitig zerstért, so miissen wir den Ausfall
simtlicher strio-pallidofugalen Innervationen gewirtigen und die auf-
tretenden klinischen Symptome in diesem Sinne bewerten. Wir er-
blicken also das pathologische Moment, das fiir das Krankheitsbild
verantwortlich gemacht werden kann, nicht so sehr in der Lasion des
Pallidum, vielmehr in einer schwerén Schiddigung und Leitungsunter-
brechung im Fasergebiet der subpalliddren Bahnen, die vom Erweichungs-
herd gerade an jener Stelle getroffen wurden, wo sie am dichtesten
aneinandergedriangt sind. Halt man sich vor Augen, dafl — mit Aus-
nahme der wenigen, separat verlaufenden Biindel der Ansa lenticu-
laris — sémtliche efferenten Ziige des Nucl. caudatus, Putamen und
Globus pallidus durch diesen EngpaB durchziehen, um sich dann
in die zohlreichen subpalliddren Zentren zu zerstreuen, dann wird
man es fiiv erklirlich finden, daf} eine beiderseitige Zerstérung dieser
Stellen — auch wenb sie izoliert zustande kommt — zu einer aligemeinen
schweren Muskelstarre und den iibrigen striopallidiren Ausfallserschei-
nungen fithrt. Die beiden Fille lassen auch erkennen, dafB die klinischen
Symptome nur als Ausfallserscheinungen und nicht uls Reizsymptome
aufgefallt werden diirfen: das klinische Bild zeigt in beiden Fillen eine
Einférmigkeit und Stabilitat, und das anatomische Substrat entspricht
einer einfachen, durch Erweichung verursachten Leitungsunterbrechung
des striopallidofugalen Fasersystems. Es ist also naheliegend im Sinne
Vogts anzunehmen, daB die Muskelrigiditat und die wahrscheinlich
mit ihr einhergehende Bewegungsverlangsamung den Effekt einer
subpallidiren Enthemmung darstellen, wihrend der Ausfall der als
primére Automatismen bezeichneten Bewegungen, wie Mimik, Orien-
tierungs- und- Schutzbewegungen, als Folge der aufgekobenen strio-
pallidaren Innervierungseinfliisse anzusehen ist. Bei dieser Auffassung

16*
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kann man auch eine Erklarung finden fiir den Unterschied, der
im klinischen Bilde zwischen den Vogtschen Fillen von Status
dysmyelinisatus und den unseren besteht. Dieser ist erstens in der
verschiedenartigen Lokalisation, zweitens und hauptsichlich aber in
der Verlaufsart der Krankheit gegeben. In den Vogtschen Fillen
entwickelt sich ein eminent chronischer Prozef im ganzen Pallidum;
zerstort hier in-allmihlichem Fortschritt sowohl die striopalliddren,
als auch die pallidofugalen Fasern; der Ausfall der ersteren bedingt
Hyperkinesen, ebenso wie die Krkrankung eines Teils des Striatums
solche verursacht. Diese bestehen unverandert so lange, als sie durch
leitungsfahige pallidofugale Fasern weiter vermittelt werden. Werden
aber letztere bei Fortschritt des Prozesses in immer gréBerem Mafle zer-
stort, so tritt die hyperkinetische Komponente des Krankheitsbildes
mehr in den Hintergrund, und es treten die reine Muskelstarre als
subpallididre Enthemmung, sowie die Akinesen als pallidire Ausfalls-
erscheinungen immer starker hervor. In unseren Fallen war der Prozefl
nur auf jenen Teil des Pallidums beschrinkt, in welchem keine strio-
pallidiaren, sondern lediglich nur pallidofugale Fasern verlaufen, so,
daB die plstzliche, schwere Lasion dieser Faserung eine hyperkineti-
‘tische Bewegung, selbst wenn eine solche durch das Ubergreifen des
anatomischen Prozesses auf das Striatum bedingt gewesen wire, unter-
driickt hitte. In unserem ersten Falle war die spontane Dorsalflexion der
groflen Zehe dfters zu beobachten, bei gleichzeitigem Fehlen derselben,
wenn nach dem Babinskischen Zeichen gepriift wurde. Wir kénnen alsodie
Ansicht Vogts bestatigen, nach der es sich bei diesem Pseudobabinski um
eine stridr bedingte Zwangshaltung handelt. Nur scheint gegen die Vogt-
sche Annahme — es handle sich hier um eine rudimentire Athetose —
in unserem ¥Falle die Tatsache zu sprechen, dafi hier die iiblichen Hyper-
kinesen fehlten, insbesondere athetotische Bewegungen; so dafl wir
geneigt wiren, diese Zwangshaltung als eine mit der Muskelsteifigkeit
einhergehende, also auch bei eminent stridiren Erkrankungen zu ge-
wirtigende Erscheinung anzusehen.

Ob die in beiden Fallen beobachtete Harninkontinenz im Sinne
der Beobachtungen von Marburg und v, Czilarz als eine striar
bedingte Ausfallserscheinung aufzufassen sei, mochte ich unentschieden
lassen. Die gleichzeitig bestandenen psychischen Storungen und
Rindenveranderung lassen auch einen eorticalen Ursprung als nahe-
liegend erscheinen, dies um so mehr, als die Blasenstérung im ersten
Fall erst einen Monat spater als das iibrige ziemlich unverindert ge-
bliebene Pallidumsyndrom auftrat und im zweiten Fall wihrend der
ganzen Beobachtung ‘schwere Stérungen der corticalen Funktionen be-

standen hatten.
Dysarthrie und Dysphagie strisiren. Charakters bestanden nur im
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zweiten Falle, im ersten hatte die Sprachstérung einen ausgesprochen
corticalen Charakter.

Die psychischen Ausfallserscheinungen waren in beiden Fillen
ausgesprochen, im zweiten war eine mehr-weniger stindige Triibung
des Sensoriums vorhanden, an deren corticaler Natur nicht gezweifelt
werden konnte. Der stupordse Zustand des ersten Falles zeigte manche
verwandte Ziige mit Zustandsbildern, die bei encephalitischer Affektion
des Striatums und bei manchen Wilsonkranken beobachtet wurden.
Auffallend war aber in diesem Falle die véllige Amnesie der Kranken
in bezug auf ihre Erkrankung und deren Verlauf und auch eine gewisse
Gedéchtnisabnahme beziiglich fritherer Erinnerungen. Dieses Symptom
erschien mir deshalb bemerkenswert, da ich unlingst einen Kranken
beobachten konnte, der nach einer Kohlengasvergiftung als sozusagen
einzige Ausfallserscheinung eine hochgradige Gedichtnisschwiche
zeigte, die noch 11/, Jahre nach der Vergiftung unverindert war. Es
handelt sich um einen 33jihrigen Advokaten, der deshalb seinen Beruf
aufgeben muBte und — merkwiirdigerweise — seine intakt gebliebenen
fritheren Kenntnisse im Sprachunterricht verwertete. Es waren die
Erinnerungen aus der Zeit vor der Vergiftung gut erhalten, nur das
Gedéchtnis fiir laufende Angelegenheiten war fast génzlich aufgehoben;
dabei fiel die Teilnahmslosigkeit und Gleichgiiltigkeit auch dem eigenen
Zustand gegeniiber auf. Hatte er irgendwelche Agenden zu verrichten,
s0 wurden sie ihm immer notiert; aber auch diese MaBnahme erwies
sich als unzuverlissig. Ich prifte seine Merkfihigkeit durch die Auf-
gabe von Erlernen kurzer Versabschnitte; es zeigte sich, dal er diese
ziemlich rasch erlernte, aber schon nach einer Stunde vergal}; einen
zu Hause gut hergesagten Abschnitt konnte er mir nur dann vorsagen,
wenn er ihn vorher noch einmal durchlas. Dabei kam es vor, daB er
an drei hintereinander folgenden Tagen dieselbe Aufgabe von neuem
gelernt hat. Adressen von haufiger besuchten Wohnungen hat er oft
verfehlt. Die kérperliche Untersuchung ergab nichts Pathologisches.
Die schwere Stérung der Merkfahigkeit fiel besonders deshalb stark auf,
weil die tibrigen geistigen Fihigkeiten, Allgemein- und Fachkenntnisse,
tiberhaupt die Intelligenz keinen bemerkbaren Ausfall zeigten. v

In der zusammenfassenden Arbeit von Sibelius iiber die psychi-
schen Stérungen nach Kohlenoxydvergiftung werden neben echten
Psychosen psychopathische Folgezustinde beschrieben, in deren Vorder-
grund Stérungen des Gedichtnisses stehen. Die retrograde Amnesie
in bezug auf die Umsténde der Vergiftung und nachherigen Erkrankung
gehoren zum gelaufigen Krankheitsbild; aber auch Falle mit iiber-
wiegender relativ isolierter Stérung der Merkfahigkeit (wie sie in meiner
obigen Beobachtung vorlag), sind beschrieben, der erste von Briand.
Sibelius erblickt in diesen Ausfallserscheinungen den klinischen Aus-
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druck der durch die CO-Vergiftung hervorgerufenen Rindenverinderun-
gen, die er und andere schon frither nachweisen konnten; er weist die
Mébglichkeit, dal diese psychogen bedingt sein kénnen, zuriick. Auch in
unseren Fillen deuten die, wenn auch nicht so schweren Veranderungen
des Rindenparenchyms auf die organisch-toxische Herkunft der bestehen-
den retrograden Amnesie und der iibrigen BewuBtseinsstérungen hin.

Uber die Kalkablagerungen im Erweichungsgebiet des Globus
pallidus soll hier nach den ausfiihrlichen Beschreibungen von Kolisko,
Poelchen, Diirck, Wohlwill und H. Spatz nur kurz angedeutet
werden, dal} ihre Spezifitit in unseren Fillen nicht durch den krank-
machenden Faktor (CO-Vergiftung), sondern durch die Stitte ihrer
Ablagerung bedingt ist. Wollenberg und Spatz zeigten, dafl Kalk-
ablagerungen im Globus pallidus auch unter normalen Verhiltnissen
vorkommen; sie wurden hier in Fallen von Chorea und epidemischer
Encephalitis (Diirck) héufig gefunden. Im eminent chronischen
Falle von O. Fischer waren sie ebenfalls cine Begleiterscheinung des
Destruktionsprozesses im Pallidum. In unseren Fillen war die Kalk-
ablagerung streng auf das erkrankte Gebiet des Pallidums beschrinkt:
nichtdestoweniger ist die Annahme, dal die Erweichung mit der Gefsal-
verkalkung in einem urséchlichen Zusammenhang stiinde, auf Grund
obiger Befunde von der Hand zu weisen; auch zeigten sich keine Lumen-
veréinderungen, die die Mglichkeit einer Kreislaufsstorung wahrschein-
lich machen kénnten.

Man wird sich heute die Entstehung der Erweichungsherde im
Pallidum, die einen — man darf woh! sagen — haufigen Folgezustand
nach Kohlengasvergiftung darstellen, am leichtesten erklaren, wenn
man eine spezifische Affinitdt dieses Hirnabschnittes zur Giftwirkung
des Kohlenmonoxyds annimmt, wie es Wohlwill tut. Die klinischen
Beobachtungen von Jaksch und Seelert lassen vermuten, dafl das
Pallidum auch dem Mangangift gegeniiber einen Locus minoris resisten-
tiae darstellt. Die Kalkablagerungen im erkrankten Gebiet sollten aber
im Sinne Jakobs so aufgefalt werden, daf ,,sie bei stirkerer Betonung
ein sinnfalliger Ausdruck der Affektion dieses Gebietes™ sind.

IL.

Die Aufzeichnungen des im Folgenden zu besprechenden Falles
von Hemiathetose verdanke ich der Freundlichkeit des Abteilungs-
arztes Dr. E. Fodor; diese enthalten auszugsweise folgendes:

Der 53jihrige Kranke, S. Sch., wurde das erstemal am 5. VIL. 1919 auf die
interne Abteilung des hiesigen jiidischen Spitals aufgenommen. Aus der Anamnese
erfahrt man, daB seine Eltern gesund sind. Aus seiner ersten Ehe entstammen sieben
Kinder, aus der zweiten drei (1 Frithgeburt). Lues negiert, starker Raucher,
méBiger AlkoholgenuB zugegeben. Seit Jahren herzleidend. Seit 4 Wochen Herz-
Kklopfen, rasches Ermiiden, schweres Atmen, hiufig Schwindelgefiihl.
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Bei der Untersuchung ergab sich folgender Befund: Erweiterte Hautvenen,
cyanotische Nase und Finger. Erweiterter Thorax, kaum bewegliche Lungengren-
zen, Atmung sonst gut. Dampfung der Aorta bedeutend vergrofert, hier neben
dem systolischen Ton blasendes systolisches Gerdusch, scharfer, akzentunierter
diastolischer Ton horbar. Pulsus celer et altus, schwer zu unterdriicken. Leber-
etwas vergroflert. Nervensystem: Hirnnerven frei. Keine motorischen und
Sensibilititsstorungen. Patellar- und Achillessehnenreflexe beiderseits gesteigert.
Fufisohlenreflex in Form von Plantarflexion, Klonus fehlt, Bauchreflex vorhanden.
Im Harn Eiwei. Die Diagnose lautete damals: Aortitis incompensata, Nephro-
sklerosis, Emphysema. Nach ausgiebiger Venaesektion trat in seinem Zustand
Besserung auf, so dafl er nach einigen Tagen entlassen werden konnte.

2. Spitalshehandlung Nov.-Dez. 1919, Nach Angaben des Kranken und seiner
Frau befielen ihn am 20. IX. nachts heftige Schmerzen in den rechtsseitigen Glie-
dern und in der Friih konnte er diese nicht bewegen. Auch hatte er das Gefiihl in
denselben verloren. Das Bewufitsein war dabei nicht gestort. Allm#hlich kehrte
das Gefiihl in den Gliedern zuriick, nach 2 Wochen konnte er schon gehen und
etwas spiter die Hand bewegen. Gleichzeitig mit der Ritckkehr der Beweglich-
keit traten in der Hand schmerzhafte Krimpfe auf, die aus den Fingern ihren
Ausgang nabmen und sich auf den Unter- und Oberarm erstreckten. Seit dieser
Zeit tiihlt er die rechte Korperseite immer kalt und hat hier oft nadelstichartige
Gefiihle. Auch im Munde fiihlt er rechts anders als links. Er ist seit diesem Anfall
stark vergefBlich, pflegt die Namen der Gassen oder seiner Kinder zu vergessen.
Er hat nachts ofters Anfiille von schwerem Atmen, so daB er aus dem Bette steigt
und stundenlang herumgeht. Die Untersuchung der inneren Organe ergibt im
wesentlichen den frither erhobenen Befund.

Nervensystem: MaBige Vorwilbung beider Augipfel. 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 grobe motorische
Kraft der rechtsseitigen Extremititen ist kaum vermindert, die Beweglichkeit
aber in hohem MaBe eingeschrinkt durch Spannungszustinde und fortwihrende
athetotische Bewegungen der Finger, des Unter- und Oberarmes; am Beine sind
diese Erscheinungen viel weniger ausgesprochen. Der Gang weicht nur darin
von der Norm ab, dal er etwas breitspurig ist; das Bein wird nicht geschleift.
Knie- und Achillessechnenreflexe beiderseits gesteigert, rechts lebhafter. FuB-
sohlenreflex ergibt rechts und links Plantarflexion, Oppenheims Zeichen rechts
manchmal angedeutet. Die Sensibilitdtspriifung ergab eine Hyperisthesie und
Hyperalgesie der ganzen rechten Kérperhilfte. Hier klagt er tiber das frither er-
wahnte, stindige Kiltegefiihl und andere schmerzhafte Paristhesien (Nadelstiche).
Sprache, Schlucken gut, Sinnesorgane ohne Ausfallserscheinungen.

Wiederholte Venaesektion und Hyoscin brachten eine wesentliche Er-
leichterung. Der Blutdruck sank von 198 auf 145; auch die Schmerzen und die
motorische Unruhe lieBen etwas nach. In diesem Zustand wurde der Kranke
Ende Dezember entlassen. Keine wesentliche Anderung bis zur anderthalb Jahre
spiter erfolgten

3. Spitalaufnahme Juli 1921. Der Kranke berichtet, daf er seit ungefahr
2 Monaten heftige Stichschmerzen in der linken Seite empfindet, die von der
Achselhshle bis zur Iliacalgegend reichen und unter den Rippen besonders stark
sind; sie treten unabhiingig von den Mahlzeiten auf, dauern einige Stunden lang
und héren wieder auf. Die Schmerzen und Krampfzustinde in den rechtsseitigen
Gliedern bestehen wohl, sind aber etwas-milder, als anfangs. Er fiihlt die rechte
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Seite noch immer anders, als die linke; auch die nadelstichartigen Pariisthesien
kehren oft zurtick. Der Kranke ist sehr erregt, schiaflos, beschiftigt sich mit
Selbstmordgedanken.

Stat, praes. Guter Ernihrungszustand. Lungen- und Herzbefund un-
verindert. Im Harn Eiwei in minimalen Spuren, im Sediment 2 bis 3 rote Blut-
kérperchen. Augenuntersuchung ergab neben méfBiger Myopie konzentrische
Einengung des Sehfeldes um 10—30°; Augenhintergrund undeutlich, feine Nebel
im Glaskorper. — Hirnnerven frei; Sprache, Schluckvermégen unbeeintriichtigt.
Der rechte Arm befindet sich in stindiger motorischer Unruhe; die fortwihrend
wechselnden Spannungszustinde und athetotischen Bewegungen der Handfinger,
des Unter- und Oberarmes stéren die aktive Beweglichkeit in so hohem MaBe,
daB er diese Hand zum Essen oder Halten von Gegenstinden kaum mehr benutzt.
Das Bild der Bewegungsstorung hat sich insofern geindert, daf neben den frither
beobachteten rein athetotischen Bewegungen jetzt in kiirzeren Intervallen heftige,
choreiforme Greif- und Ruckbewegungen des Armes, besonders in den distalen
Partien dazugetreten sind, die den Kranken oft veranlassen, semen Arm irgendwie
fixiert zu halten; gewdhnlich beniitzt er seine linke Hand dazu. Die Finger der
rechten Hand zeigen eine auffallende Verianderung: die interphalangealen Gelenke
sind spindelfdrmig verdickt; diese wird durch die Umfangszunahme der Phalanx-
epiphysen verursacht, wihrend der ibrige Teil der Phalangen im Vergleich mit
der linken Hand eher verdiinnt erscheint. Die Hand ist blaB, leicht cyanotisch.
Am Bein ist die motorische Unruhe nur mehr wenig ausgesprochen; hier beldstigen
ihn nur die haufig anftretenden, mobilen Spasmen. Die Sehnenreflexe sind rechts
an der oberen und unteren Extremitit noch immer etwas lebhafter als links; die
pathologischen Pyramidenzeichen fehlen. Der Gang ist kurzschrittig und etwas
breitspurig. Keine Ataxie. Blutdruck: 155—70. ’

29. VII. Nachdem sich die Schmerzen nach Hyoscinbehandlung etwas
milderten, und die hartnickige Schlaflosigkeit gebessert ist, wurde er entlassen.

4. Spitalsbehandlung. Oktober-Dezember 1921. Nach Angabe seiner Frau
sind die Schmerzen in der rechten Korperhilfte seit 6 Wochen wieder sehr heftig,
manchmal so, daf der Kranke sich wie zerstbért gebiirdet. Seit einer Woche ist
er gar nicht zurechnungsfihig. Bei der Untersuchung zeigt er eine hochgradige
psychomotorische Unruhe, sieht Schreckgespenster vor sich, die ihm Hénde und
Beine abschneiden wollen. ,,Sie waren zu Hause im Keller versperrt.” Die athe-
totisch-choreiformen Bewegungen des rechten Armes sind sehr lebhaft; auch
am Bein vorhanden, doch weniger intensiv. Bei passiven Bewegungen beobachtet
man eine deutliche Rigiditit dieser Glieder. Knie-Achillesreflexe rechts etwas
lebhafter als links, pathologische Pyramidenzeichen fehlen, kein Clonus. Die
Kilteparisthesie ist rechts noch vorhanden, die spontanen Schmerzen scheinen
heftig zu sein. Priifung der objektiven Sensibilitdt ergab keinen Ausfall; die Hyper-
asthesie ist weniger ausgesprochen. Im Utrin EiweiBprobe schwach positiv, im
Sediment einige Hyalinzylinder, Tripelphosphat und viel Bakterien. In den letzten .
Tagen zeigte sich Harninkontinenz.

Wihrend der zweimonatigen Spitalsbeobachtung stellte sich allmihlich
wieder eine leichte Besserung ein, die aber ofters durch eigentiimliche Schmerz-
attacken unterbrochen wurde. Diese Attacken zeichneten sich durch das pldtzliche
Auftreten von besonders heftigen Schmerzen im rechten Gesicht, Arm, Brust
und Bauch aus, waren auch.in der Herzgegend sehr intensiv; der Kranke springt
aus dem Bett und geht wie zerstiirt im Zimmer herum. Brechreiz und wiederholtes
Erbrechen wurde dabei beobachtet. Wihrend des Anfalles war die rechte Hand
auifallend blaB und kiihl, die Wand der Radialis stark kontrahiert. Wiederholte
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Messungen zeigten, daB die Schmerzattacke immer mit einem pltzlichen Anstieg
des Blutdruckes verbunden war; dieser betrug wahrend des Anfalles 172—85mm/Hg,
nach dem Anfall 132—50 (Rr.). — Am 25. X. hat er bei einem solchen hyperto-
nischen Schmerzanfall Blut erbrochen.

Die spiter durchgefiihrte Magenuntersuchung zeigte eine Hyperaciditit
{freie HCl 37,7, Gesamtaciditit 54,6); Blutprobe blieb negativ. Eine Réntgen-
untersuchung des Magens mufBite wegen des Allgemeinzustandes unterbleiben.

Beim Abgang des Kranken war sein allgemeiner Ernahrungszustand stark
herabgesetzt. Die Bewegungsunruhe hat sich insofern gebessert, daB die chorei-
formen Ruckbewegungen nachgelassen haben, und wieder das frithere Bild der
reinen Athetose zum Vorschein kam. Reflexe zeigen rechts keine deutliche Steige-
rung gegen links, Babinski-Oppenheim negativ. Die Rigiditdt des Beines hat
etwas nachgelassen. Der Kranke ist niedergeschlagen, seine Koérperhaltung eine
gedriickte, der Gang miihsam.

Die 5. Aufnahme erfolgte Ende Januar 1922. Zunahme der fritheren Beschwer-
den, Schmerzen und Parasthesien rechts wieder lebhafter; er fiihlt jetzt die rechte
Halfte bald heiB, bald kalt. Die Spannung im rechten Bein hat stark zugenommen,
er kann das Bein im Knie nicht strecken wnd kann deshalb nicht gehen.

Die Untersuchung ergab eine ausgesprochene Rigiditit in den rechtsseitigen
Extremititen mit Neigung zu Contracturen. Fortwihrende athetotisch-chorea-
tische Bewegungen im rechten Arm, dessen aktive Beweglichkeit eine minimale
ist. Hyperidsthesie der rechten Korperhilfte, mit Ausnahme der FuBspitze, die
eher hypisthetisch zu sein scheint. Reflexe beiderseits erhoht. Pyramiden-
zeichen fehlen. Pupillen gleichmiBig mittelweit, rund, reagieren prompt. Augen-
bewegungen frei. Zungenbeweglichkeit gut. Sprache, Schluckakt normal. Pro-
trusio bulbi unverandert. Bauchreflexe vorhanden. SpitzenstoB mit zwei Finger-
breiten auflerhalb der Medioclavicularlinie; Herzdampfung auch nach rechts
vergroflert. Lungenbefund unverdindert. Am 30. I. hatte der Kranke einen be-
sonders heftigen Schmerzanfall, wobei der Blutdruck 240—90 Hg (nach Riva-
Rocei) betrug. Leber 2 Querfinger unterhalb des Rippenbogens tastbar. Cyanose
der Haut. Puls rhythmisch, prall, stark wellig, betrigt 80 pro Minute. Rechts
ist er kleinwelliger als links. Athetotische Unruhe unverindert. Morphin-Papa-
verin blieben ohne Wirkung. Nachmittags trat wiederholt starkes Erbrechen auf;
nachher sank der Blutdruck rasch auf 75-45 Hg, rechts konnte man den Puls
nicht mehr tasten. Abends gestorben.

Die Sektion erwies neben den in vivo sehon vermuteten Veranderungen des
Herzens, der ‘Gefafie und Nieren ein calloses Magengeschwiir an der kleinen
Kurvatur, nahe dem pylorischen Anteil, das mit der Umgebung stark verwachsen
war.

Das in Formol gehirtete Gehirn wurde in Frontalschnitten untersucht
und nachher histologisch untersucht.  Die Frgebnisse waren-folgende:

Der Hauptsitz der auch makroskopisch wahrnehmbaren Verinderungen
war der Kopfanteil des linken Schweifkérpers. Abb. 3 veranschaulicht sie. Es
fallt auf dem Bilde vor allem die betrichtliche Volumverinderung des linken.
Caudatums auf, die hauptsichlich durch eine tief eingezogene Falte an der medialen.
Ventrikelfliche bedingt ist. In der Richtung dieser Falte zieht eine Erweichungs-
cyste durch den Kopf des Schweifkérpers, die vorne, im oroventralen Gebiet des
Caudatums, bis zur Ventrikelfldche reicht, von dieser nur durch eine diinne, durch-
sichtige Wand getrennt ist und von hier sich caudalwirts immer mehr nach dem
Inneren des N. caudatus verzieht und nach einem Sagittalverlauf von etwa 11/, cm
Lange noch im Caput aufhért. Der caudale Abschnitt der Cyste liegt schon in
der Nihe der Inneren Kapsel, liBt aber diese ganz frei.
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Die Cyste besitzt eine ziemlich dicke, eigene Wand; nur im Vorderteil des

Caudatums besteht die Wand aus Ependym und einer darunterliegenden diinnen,
glibsen Fasersehicht. Die iibrige Wand zeigt als innerste Wandschicht einen
breiten, stellenweise sebr starken, dichten Gliafaserfilz, der in Form von einzelnen
Biischeln in die Hhle hineinragt; Zellkerne enthilt diese Schicht nur in untergeord-
neter Zahl. Die Faserschicht wird von einem dichten Wall gligser Zellkerne be-
grenzt. Lateralwirts, gegen die Biindel der inneren Kapsel ist diese Schicht
weniger ausgesprochen, medialwirts reicht sie aber bis zum Ependym; so daB
zwischen Erweichungseyste und Ventrikelfliche das ganze Nervenparenchym fehit
und durch ein iiberaus kernreiches Gliagewebe ersetzt ist. Dorsal und ventral ist
der Herd eng begrenzt, indem die Gliazellschicht eine diinne ist; dann folgt die
normale Struktur des Caudatums. Die Gliazellkerne sind verschieden groB, zeigen
lebhafte Chromatinkérnelung. Kérnchenzellen sind in den Wandschichten der
(yste oder im Nachbargewebe nur ganz selten zu finden. Herxheimer-Priiparate
zeigen, dafl hier die Abbau-
vorginge schon abgelanfen
sind; der Herd und seine
Umgebung waren fast fettfrei.
Die Cyste enthielt eine wasser-
klare Fliissigkeit.

Neben dieser Cyste wies
die genauere Untersuchung
noch weitere Substanzdefekte
auf. Auf Abb. 3 bemerkt man
lateral von der Cyste einen
konvex nach innen gebogenen
groferen und hart daneben
noch einen kleinerenSpalt, die
“auf dem Bilde noch innerhalb
des Candatumgebietes liegen.
Die histologische Untersuch-
ung zeigt, daf diese Spalten
nichts anderes als stark er-
weiterte perivagkuldre Riume
sog. Kribliiren darstellen, die
durch Einschmelzung des
Nervenparenchyms entstan-
den sind; an manchen Stellen
sind Residuen dieses Einschmelzungsprozesses in Form von Gewebstriimmern
noch sichtbar, groBtenteils sind aber diese Spalirdume schon leer und enthalten
nur ein losgeldstes Gefdl in ihrer Mitte. Verfolgt man diese Spaltriume auf
Serienschnitten in caudaler Richtung, so beobachtet man, dal sie sich all-
mihlich seitwirts verschieben und zwischen den lose zusammenhéngenden
Biindeln der inneren Kapsel in das laterale (iebiet des beginnenden Putamens
verziehen; im Anfangsteil des Putamens findet man einen solchen, lénglichen
Spalt hart an der Grenze gegen die duBere Kapsel, der sich hjer rasch verringert
und bald aufhort. Diese als Kribliiren bezeichneten Substanzdefekte haben
keine eigene Wand, sondern grenzen iiberall an normales Gewebe. Sie liegen
dberall im ~Striatumgewebe, namentlich auch dort, wo sie zwischen den
Faserbiindeln der inneren Kapsel durchziehen; hier findet man sie in den Ver-
bindungsbriicken des Striatumparenchyms, die Caudatum mit Putamen verbinden.

Die histologische Untersuchung dieser Spaltriume zeigt, daB hier das Nerven-

Abb. 3.- Erweichungsherd im Fall von Hemiathetose

im Kopf des linken Schweifkdrpers; rinnenformige

Einsenkung der Ventrikelfliche, durch die Erwei-

chungscyste ‘bedingt. Lateral von der Cyste ein

bogenférmiger Spaltraum, der durch die innere
Kapsel in das Putamen fiihrt.
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parenchym spurlos verschwand ; nirgends kam es zur Bildung eines Ersatzgewebes.
Der Umstand, daf3-die Spaltrdume. iiberall von normalem Gewebe begrenzt sind,
das alle histologischen Merkmale eines im Gang befindlichen Auflosungsprozesses
vermissen 148t und die Herxheimer-Bilder, die zellige Abbauprodukte in den
Spaltriumen oder in ihrer Umgebung nur in sehr geringer Menge erkennen lassen,
diirften zur Annahme berechtigen, daB auch dieser ProzeB seit lingerer Zeit be-
standen hat, wahrscheinlich mit der cystischen Erweichung im Kopfe des Cauda-
tums gleichzeitig ent-
stand und mit dieser
denAusgangspunktdes
vor etwa anderthalb
Jahren entstandenen
Nervenleidens bildete.

Anders liegen die
Verhilltnisse bei jener
Kribliire, die auf Abb.
4 abgebildet ist. Auf
einem Frontalschnitt
durch das mittlere Tha-
lamusgebiet  erkennt
man im dorsomedial-
stenTeil des lateralen
Thalamuskernes dicht
unter dem Stratum
zonale eine streifen-

férmig verlaufende
Marklichtung,die einen
langlichen Spalt um-
gibt; im Spaltraum
liegt ein etwas lang-
lich getroffenes Gefas
und auf mehreren
Schnitten sind Triim-
mer des zerfallenen

Nervengewebes zu
sehen. Die den Spalt
begrenzende  Schicht

des lateralen Thala- oo . .
muskernes ist ent- Abb. 4. Markscheidenbild aus dem mittleren Thalamus-

markt, zeigt aber auf gebiet. Im dorsomedialsten Teil des lateralen Thalamus-
Spielmeyer - Schnitten kerns zieht lings eines Gefalispaltes ein entmarkter
grau-blau gefirbte Streifen (S) unterhalb fler S?rat. zonale. Niahere Be-
Klumpen, die im ent- ) schreibung im Text.
markten Gewebe zer- '
streut sind und in den periadventitiellen Réumen dicht angehduft sind;
man wird nicht fehigehen, wenn man sie als die primiren Abbauprodukte
(Myelin) des -Markgewebes betrachtet, um so mehr, als diesHerxheimer-Farbung
auffallige Bilder eines akuten Zerfallsprozesses liefert. = Man sieht nédmlich,
dafBl im Spaltraum groBe Fettklumpen liegen, entsprechend dem Zerfallsgewebe,
das das GefaB in der Mitte des Spaltraumes umgibt. Die entmarkte, aber
mit dem gesunden Parenchym noch zusammenhingende Grenzschicht enthélt
-ebenfalls Fettschollen von verschiedenem Umfang in groBer Anzahl, auch das an-
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grenzende, normal aussehende Parenchym ist mitfeinen Fettkornchenreichlicheinge-
streut, An diesen Préparaten filltauch auf, daB die Nervenzellen desganzen lateralen
Thalamuskernes fettig verindert sind, indem der Zelleib durchwegs hellrot gefarbt
ist. Die Marksubtanz zeigt, abgesehen von-der erwiahnten streifenformigen
Lichtung, keinen bemerkbaren Ausfall. Der Herd erreicht in der auf Abb. 4
wiedergegebenen Hohe die groBte Ausdehnung, caudalwirts verliert er sich bald,.
in frontaler Richtung ist er unter der Stria und Vena terminalis in den Nuel.
caudatus zu verfolgen; ein Zusammenhang mit der Cyste im Kopf des Schweif-
korpers war nicht zu erkennen. Sein Verlauf 1t aber die Annahme zu, dafl es
sich um eine perivasculire Erweichung um einen GefiBast handelt, der aus dem
Nucl. caudatus ins dorsomediale Thalamusgebiet zieht. Es ist wahrscheinlich,
daB dieser Herd ein jiingerer ist, als die Verdnderungen im Nucl. caudatus und
Anfangsteil des Putamens, die Zeichen einer schon seit lingerer Zeit bestehenden
Gewebsverinderung bieten.

Auf Nissl-Bildern, die aus dem lateralen Thalamuskern stammen, findet
man im Einklang mit den Herxheimer-Priparaten Zeichen einer schweren Gan-
glienzellerkrankung. In der Umgebung der perivasculiren Erweichung fehlen diese
in einer ziemlich breiten Zone ginzlich und sind durch ein zellreiches Gliagewebe
ersetzt, das ein zartes Gliareticulum. bildet.- Im Thalamuskern selbst ist die Zahl
der Zellen deutlich verringert, und die noch vorhandenen sind durchwegs schwer
veréndert. Der Zelleib ist geschrumpft, erscheint meist als eine tiefblau gefirbte
Kugel, ohne Fortsitze mit einem geschrumpften, ebenfalls blan gefirbten Kern;
eine Nissl-Struktur ist nicht zu erkennen. An manchen Zellen sieht man auffallend
lange, verbogene oder gewundene Fortsitze. Stellenweise ist das Gewebe auf-
gelockert, ohne grofere Liicken zu zeigen, hier fehlen die Nervenzellen, an ihrer
Stelle finden sich kleine Anhdufungen von Gliazellkernen.

Die makroskopisch intakten Teile des Nucl. caudatus und Putamens, sowie
des Globus pallidus weisen auBer einer stifkeren Pigmentierung keine Zeichen
einer pathologischen Veriinderung auf. Die GefiGliicken sind hier nicht breiter
als es im normalen Bild der Fall ist. Im Herxheimer-Bild zeigen einige Zellén ein
rosarot gefirbtes Protoplasma; im medialen Thalamuskern und im roten Kern
fand ich durchaus normale Verhéltnisse.

Die Gegend der linken vorderen Zentralwindung erwies sich sowobl im Mark-
scheiden-, als auch im Zellenbild als vollkommen normal; ebenso lieBen Mark-
scheidenpriparate aus der Pons- und Oblongatagegend eine normale Markfiillung
beider Pyramidenbahnen erkennen.

Eine weitere, uns hier niher nicht interessierende kleine Erweichungscyste
lag im Uncusgebiet des rechten Gyrus hyppocampi, die zu einer auch makrosko-
pisch sichtbaren Atrophie des rechten Fornix und des rechten Corpus mamillare
fiihrte.

Die uns hier beschiftigenden klinischen Symptome des Falles
konuen im folgenden zusammengefafit werden:

Bei einem 33 jihrigen Mann, der an vorgeschrittener Aortitis leidet,
entstehen insultartig heftige Schmerzen in der rechten Korperhalfte
und eine Lahmung und Gefiihlsstérung dieser Seite; letztere Ausfille
bilden sich in wenigen Tagen bis auf eine geringe motorische Schwiche
zuriick und es entwickelt sich nun ein Krankheitsbild, aus folgenden
Symptomen bestehend : 1. Mobile Spasmen und athetotische Bewegungen,,
vornehmlich im rechten Arm, weniger ausgesprochen im rechten Bein,
das Gesicht ginzlich freilassend; 2. Kilteparisthesie und nadelstich-
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artige Gefiihle auf der betroffenen Seite; 3. Hyperisthesie und Hyper-
algesie daselbst; 4. lebhaftere Sehnenreflexe hier, doch ohne die Pyra-
midenzeichen (nur im Anfang war einmal das Oppenheimsche Zeichen
angedeutet). Im Laufe der mehr als zwei Jahre lang dauernden Beob-
achtung traten in diesem Zustandsbild folgende Verdnderungen auf:
a) die athetotischen Bewegungen wurden spiter kompliziert durch
choreiforme Ruck- und Greifbewegungen im rechten Arm; b) in der
letzten Zeit war cine starke Rigiditét der rechtsseitigen Muskulatur zu
beobachten, die sich zuletzt in einer Neigung zu Contracturen &uBerte;
c) die Schmerzen haben im Laufe der Krankheit an Intensitat zugenom-
men, besonders im letzten halben Jahr, wo sie zu besonders schweren
Schmerzattacken fithrten, die immer mit einer plotzlich auftretenden,
bedeutenden Blutdruckerhohung verbunden waren; d) es traten tro-
phische und vasomotorische Stérungen der affizierten Seite dazu, als
welche: die spindelférmige Verdickung der Interphalangealgelenke,
die Verdiinnung der Fingerknochen, konstante Blisse und Cyanose
der rechten Hand, kleinwelliger Puls der rechten A. radialis im Vergleich
zur linken vermerkt wurden. Die grobe motorische Kraft der rechts-
seitigen GliedmaBen war kaum vermindert, die aktive Gebrauchs.
fahigkeit derselben nur in dem MaBle eingeschrinkt, als es durch die
athetotischen Bewegungen wund Spannungszustinde bedingt war.
Allerdings waren diese in der zweiten Halfte seiner Krankheit schon
«0 intensiv, daB er die rechte Hand gar nicht benutzen konnte. Hervor-
zuheben ist, dafl wihrend seiner ganzen Erkrankung Sprach- und
Schluckstérungen niemals beobachtet wurden. Harninkontinenz be-
stand durch einige Tage zu einer Zeit, wo der Kranke infolge seiner
rievigen Schmerzen sich in einem heftigen psychischen Erregungs-
zustand befand; sie blieb dann wieder aus. Eine Ataxie wurde beim
Kranken nie beobachtet; es wird nur von einem etwas breitspurigen,
kurzschrittigen Gang Erwihnung getan.

Die Gehirnveranderungen waren zweifellos durch die arteriosklero-
tischen GefaBveranderungen verursacht. Beziiglich ihrer Lokalisation
wird es zweekm#Big sein, sie in zwei Gruppen zu teilen. 1. Der Haupt-
itz der Verinderungen lag im Kopfgebiet des Schweifkorpers, wo
eine, etwa die Hilfte des Caudatumparenchyms ersetzende typische
Erweichungscyste lag, die, am oroventralen Ende des Caudatums begin-
nend, die vordgren zwei Drittel des Kopfes einnahm; als zweite Ver-
anderung wurden im lateralen Kopfgebiet einige grofere Kribliiren
festgestellt, die sich zwischen den Biindeln der inneren Kapsel (Vorder-
schenkel) - durchziehend noch im Anfangsteil des &uBersten Putamens
in der Form eines einzigen Langsspaltes an der Grenze zur #uBeren
Kapsel nachweisen lieBen.  Fiir die beiden Arten der Caundatumlésion
konnte histologisch festgestellt werden, daB sie dlteren Ursprunges sind:



246 H. Richter: Beitrige zur Klinik und pathologischen

bei der Erweichungccyste deutete der Aufbau ihrer Wand, fiir die
Kribliren der Mangel von Zeichen eines Abbauprozesses auf einen
lingeren Bestand. 2. Die systematische Durchsuchung der benach-
barten Gehirngebiete entdeckte dann noch eine weitere Veranderung
in der Form eines kriblirartigen Parenchymausfalles im dorsomedial-
sten Teil des lateralen Thalamuskernes, der sich lings eines vom Cauda-
tum zum Thalamus fithrenden GefaBastes entwickelte. Dieser Herd
lieB aber mannigfache Zeichen eines noch im Gang befindlichen Abbau-
prozesses erkennen, <o dafi die Annahme, hier. einen jiingeren, relativ
frischen Prozef vor uns zu haben, nicht unbegriindet erscheint.

Das Krankheitshild entspricht der reinen, symptomatischen
Hemiathetose, die durch einen lediglich auf den Kopf des Schieif-
korpers und Anfangsteil des Putamens beschrinkten arteriosklero-
tischen - Erweichungsherd verursacht, bzw. aufrechterhalten wurde.
Die Anfangssymptome waren eine in einigen Stunden sich entwickelnde
Hemiplegie und Hemianisthesie, die sich im Laufe der folgenden Tage
allmahlich zuriickbildete, und nach etwa zwei Wochen entstand der
Dauerzustand, in dessen Vordergrund die Hemiathetose des rechten
Armes und Spannungszustinde im rechten Beine standen. Eine un-
mittelbare Lésion der inneren Kapsel konnte nicht nachgewiesen wer-
den, namentlich fehlten die anatomischen Verinderungen.in den hin-
teren Partien, wo die Pyramidenbiinde] verlaufen, vollkommen; man
wird daher von den im Anfang bestandenen Ausfallserscheinungen
annehmen miissen, daB durch den plstzlich eingetretenen Gefaf3-
verschluf im Caudatum Kreislaufstorungen in den benachbarten Hirn-
teilen, also auch in der inneren Kapsel auftraten, die zu einer voriiber
gehenden Funktionsstorung in diesén Bahknen gefiihrt haben; so konnte
auch das im Anfang nachweisbar gewesene Oppenheim-Zeichen gedeutet
werden. Als sich dann in den ersten zwei Wochen die Kreislaufstorung
in den Nachbarsegmenten ausgeglichen hat, kehrte die Lettungsfihig-
keit auch in der inneren Kapsel zuriick und jetzt trat der durch den
Erweichungsherd verursachte Dauerzustand zum Vorschein, der neben
einer geringen motorischen Schwiche eine typische striir bedingte
Hyperkinese darstellt. Die Entstehung des Krankheitsbildes bekriftigt
in vollem MaBe die von O. und C. Vogt vertretene Ansicht, nach der
die stridar bedingten Hyperkinesen keine Reizerscheinungen sind,
sondern durch den Aunsfall striirer Hemmungseinfliisse hervortretende
Bewegungszustinde darstellen. Die véllige Unversehrtheit des Pallidums
im vorliegenden Fall spricht entschieden gegen die Ansicht, die das
Zustandekommen von Hyperkinesen von einer wenigstens Miter-
krankung des Palldiums abhingig machen will. In . dieser Hinsicht
weicht unser Fall von der Beobachtung Stecks ab, in der bei einer
posthemiplegischen Athetose neben hochgradiger Zerstérung des
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Striatums auch die primire Miterkrankung des Palliudms sehr wahr-
scheinlich gemacht wird durch sekundire Degenerationen, die in den
Thalamuskernen, C. Luysi nachgewiesen wurden. Die Hyperkinese
war in unserem Falle ausschliefilich durch die Lasion des Striatums
bedingt.

Lehrreich ist der Fall auch hinsichtlich der Frage, ob die spezielle
Art der Hyperkinese (choreatische, athetotische oder Zitterbewegung)
durch irgendwelche Eigentiimlichkeit des Krankheitsprozesses deter-
miniert wird. O. und C. Vogt fanden, dafl angeborene oder in den
ersten Lebensjahren auftretende Schiadigungen des Striatums die
Tendenz haben, unter den Hyperkinesen athetotische Bewegungen zu
zeitigen (Falle von Status marmoratus, Fille von cerebraler Kinder-
lahmung mit Status fibrosus), wihrend der beim Erwachsenen ein-
setzende ProzeB von Status fibrosus klinisch dem Bild der progressiven
Chorea entspricht. Schon Jakob hob die beschrinkte Giiltigkeit dieser
Feststellung hervor, wobei e~ noch darauf hinwies, daf3 bei diesen beiden
Gruppen von Striatumerkrankungen der pathologische Prozef selbst
gewisse Unterschiede erkennen li8t; beim Status marmoratus und der
cerebralen Kinderlihmung befallt er nimlich die kleinen und groBen
Striatumzellen gleichmiBig, bei den mit progressiver Chorea einher-
gehenden Fillen von Status fibrosus werden aber vornehmlich nur die
kleinen Striatumzellen befallen. Jakob glaubt daher die Eigenart des
pathologischen Prozesses fiir die Unterschiede verantwortlich zu machen
die sich in der Offenbarung einer speziellen Form von Hyperkinese
zeigen. Wenn ich nun zu dieser Frage auf Grund von Vergleich zweier
Fille mit HerdprozeB des Striatums einen Beitrag liefern méchte, bin
ich mir dessen bewuflt, dal Herdprozesse nur mit gewissem Vorbehalt
za den chronischen Striatumerkrankungen in Analogie gestellt werden
diirfen. Im Falle Liepmanns (bei O. und C. Vogt) entstand bei einer
Frau, die im 42. Lebensjahr an halluzinatorischer Verwirrtheit mit Ver-
blédung erkrankte, im 67. Lebensjahr plétzlich choreatische Unruhe
im rechten Arm; nach einer neuen Attacke, die zu leichter Parese des
rechten Mundwinkels und Gesichtes fithrt, schwinden diese auf 24 Stun-
den, um von neuem auch am Bein 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 zerstérte.

Vergleicht man diesen mit unserem Fall, so zeigt sich: 1. daB in
beiden Fallen der pathologische ProzeB derselbe war, eine
durch - Arteriosklerose ‘bedingte Erweichung, 2. die in beiden Fillen
der Kopf des linken Caudatums und den Anfangsteil des Putamens
zerstorte, also dieselbe Lokalisation' zeigte; 3. Fall Liepmann
betrifft eine 67jahrige Frau, unser Fall einen 54jahrigen Mann, in
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beiden Fallen entstand also das Leiden in vorgeriicktem Alter: 4. bei
dieser Ubereinstimmung #uBerte sich die strisre Hyperkinese im Falle
Liepmann als Hemichorea, in unserem Falle als Hemiathetosc. Aus
dieser Gegeniiberstellung wird man mit vollem Recht den Schluf} ziehen
konnen, daf} (wenigstens bei halbseitigen Herdprozessen) die spezielle
Art der zu erwartenden Hyperkinese unabhingig ist von der Eigenart
des pathologischen Prozesses, von der Lokalisation desselben und auch
vom Alter des betreffenden Individuums, bzw. vom Entwicklungsgrad
des affizierten Nervensystems. Hinzufiigen mochte ich noch, dal} im
vorliegenden Falle das anfangliche Bild der reinen Athetose durch das
Hinzutreten von choreatischen Greif- und Schleuderbewegungen kom-
pliziert wurde, eine Beobachtung, die besonders bei den chronischen
Striatumerkrankungen gar nicht selten verzeichnet ist.

Die GesetzmaBigkeit der von O. und C. Vogt anfgestellten somato-
topischen Gliederung innerhalb des Striatums kam auch in unserem
Fall darin zum Vorschein, daB3 entsprechend der schweren Funktions-
storung im rechten Arm der Kopf des Nucl. caudatus die schwersten
Verinderungen aufwies. Auffallend war aber, daf die Bewegungsstérun-
gen der Zunge sowie Sprach- und Schluckstérungen, deren Sitz von O.
und C. Vogt in das vorderste oroventrale Caudatumgebiet verlegt
werden, vollkommen fehlten, obzwar der Herd, wie frither schon an-
gegeben wurde, auch diese Gebiete nicht verschonte. Allerdings konnte
hier histologisch intaktes Caudatumparenchym noch in einem ziem-
lichen Umfang festgestellt werden. Es muB dabei in Betracht gezogen
werden, dafl die Vogtsche funktionelle Gliederung des Striatums
aus solchen Fillen aufgebaut wurde, wo beiderseitige Striata durch
einen chronisch fortschreitenden Prozefl betroffen waren: in unserem
Falle aber nur eine halbseitige Schidigung vorlag. Manche Analogien,
die im Aufban und in der Funktion zwischen Cortex und Striatum
bestehen, machen es wahrscheinlich, daf fiir obige Bewegungen ebenso
wie im Cortex auch im Striatum eine bilaterale Innervation besteht.

Die Spannungskrampfe im rechten Bein, die von Anfang an be-
standen hatten, waren anfangs nur gering, filhrten aber spiter zu
contracturartigen Zustinden, die das Gehen unmdglich machten,
konnen ebenfalls nur in dem angebenen Erweichungsherd ihre Erkli-
rung finden, wobei vielleicht die im Anfangsteil des Putamens nach-
gewiesene Erweichung die Hauptrolle gespielt haben wiirde.

Die Storungen der Sensibilitit bildeten ein auffalliges Symptom
des Dauerzustandes in unserem Falle. Es bestanden seit Beginn der
Krankheit spontane Schmerzen in der rechten Korperhaifte, eine
qualende Kiltepatisthesie sowie .nadelstichartige Parésthesien; bei
objektiver Priifung zeigte sich eine Hyperasthesie der rechten Korper-
halfte, die fast unverindert bis zuletzt bestand, nur bei der letzten
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Priifung war die Gegend der rechten FuBspitze eher hypésthetisch. Es
war von vornherein unwahrscheinlich, daB diese Symptome, wiewohl
sie ebenso zum Dauerzustand gehérten, wie die motorischen Erschei-
nungen, ebenfalls durch den Caudatumherd verursacht worden wiren.
Mingazzini beschreibt Symptombilder bei Herdprozessen im Linsen-
kern, in welchen neben einer leichten, spastischen Hemiparese auch
Sensibilitatsstérungen im Sinne einer Hemihypésthesie vorkommen
sollen. Er beschrankt aber diese ausdriicklich auf das Gebiet des Lenti-
cularkerus; in unserem Falle war von diesem nur der Anfangsteil des
Putamens einigermafen betroffen, die klinischen Ausfallserscheinun-
gen aber, die er hierher verlegt, Bewegungsstorungen der Gesichts-
und Zungenmuskeln, fehlten in unserem Falle. Die Stérungen der
Sensibilitit zeigten auch nicht den von Mingazzini angegebenen
Charakter (Hemihypiisthesie, Pseudomelia paraesthetica). Eine Iden-
tifizierung mit den Befunden Mingazzinis war also in unserem Falle
nicht maoglich.

Die Erklirung fiir das Bestehen der Schmerzen und Parasthesien
und Hyperisthesie wurde leicht, als wir im duBeren Thalamuskern einen
perivaskulidren ErweichungsprozeB und eine schwere Erkrankung fast
samtlicher Zellen dieses Kernes vorfanden. Dejerine und seine Schiiler
rechnen zur Symptomatologie der Thalamusherde, insbesondere wenn
diese den auBeren Kern betreffen: 1. leichte, meist schlaffe, rasch zu-
riickgehende Hemiplegie (ohne Babinskis Zeichen), 2. dauernde Hemi-
anisthesie, insbesondere Bathyanisthesie, zuweilen auch Hyper-
asthesie, 3. heftige, halbseitige Schmerzen, 4. leichte Hemiataxie,
5. Hemichorea bzw. Hemiathetose, 6. gelegentlich Blasenstdrungen.
Inwieweit die in unserem Falle bestandenen motorischen Symptome
als Teilerscheinungen dieses Thalamussyndroms aufzufassen sind, will
ich hier naher nicht untersuchen; ihre Abhingigkeit vom Caudatum-
herd erscheint um so wahrscheinlicher, da hier die Hauptveranderung
lag. Die Schmerzen, Paristhesien und Hyperasthesie weisen aber
deutlich darauf hin, daB der #uBere Kern des Thalamus vom Anfang
an im Bereich des pathologischen Prozesses stand. Die sensiblen Sto-
rungen hatten wihrend der ganzen Krankheit den Charakter von
Reizerscheinungen, als die wir die Schmerzen, Pavisthesien, Hyper-
asthesie aufzufassen gewohnt sind; eine Ausfallserscheinung im Sinne
einer Hypésthesie der FuBspitze wurde nur im letzten Krankheits-
stadium beobachtet. Man wird also annehmen diirfen, daB im duBeren
Kern des Thalamus im Anschlu8 an den Erweichungsproze8 im Cauda-
tum eine Kreislaufsstérung sich eingestellt hat, die einen chronischen
Charakter hatte und durch Ernihrungsstérung in den Zellen und Bahnen
desselben einen Reizzustand aufrechterhielt, der zu den obigen Sympto-

men fihrte. Die lange Dauer der Ernihrungsstérung habe zur all-
Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 67. 17
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mahlichen Verschlimmerung dieser Reizsymptome gefithrt; zuletazt
kam es auch schon zu einem herdférmigen Parenchymausfall, der
vielleicht die terminale Hypisthesie der FuBspitze herbeifithrte. Die
schweren Veranderungen der iibrigen Ganglienzellen dieses Thalamus-
‘kernes sprechen ebenfalls im Sinne einer chronischen Ernihrungs-
storung. Wir haben die Blisse und Cyanose der rechten Hand, sowie
die im Krankheitsblatt deutlich verzeichnete Herabsetzung des Blut-
druckes auf der affizierten Seite als vasomotorische Stérungen, und
die eigentiimlichen Verschiebungen der Knochensubstanz an den Fin-
gern der rechten Hand als trophische Stérungen hervorgehoben. Als
Herderscheinungen werden sie von einigen Autoren in das Striatum,
von anderen in den Thalamus verlegt; Parhon-Goldstein vermuten
ihre Leitungsbahn im vorderen Schenkel der inneren Kapsel. In
unserem Falle kénnten eigentlich alle drei Stellen als Ursprungsort in
Betracht kommen.

III.

Obige kasuistische Mitteilungen bezogen sich auf Fille, die vom
pathogenetischen Standpunkte aus in die gut umschriebene Gruppe
der Herdprozesse des Striatums eingereiht werden konnen. Es sind
mehr-weniger stabile Zustandsbilder, die ein durch einen bekannten
exogenen Schadigungsfaktor verursachter Herd aufrechthielt. Anato-
misch sind sie durch eine Dauerschidigung des Striatumparenchyms
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 Ausschaltung ge-
wisser Zentren oder Bahnen zum Ausfall bestimmter Symptome im
weitverzweigten Krankheitsbild der Striatumerkrankungen fithren.

Die Schwierigkeiten, die sich dem Bestreben entgegenstellen, wenn
man sich bei den iibrigen, chronisch verlaufenden Formen der Striatum-
krankheiten auf ein bestimmtes Einteilungsprinzip festlegen will,
sind heute noch sehr grof. Es kann sich dabei vorliufig, wie O. und C.
Vogt hervorhoben, lediglich um ein heuristisches Prinzip handeln.
Der inhaltsreiche Sammelbegriff vom amyostatischen Symptomen-
komplex, den wir der Intuition Striimpells verdanken, brachte gewil3
eine wesentliche, nosologische Kennzeichnung all dieser Funktions-
stérungen, einen pathophysiologischen Rahmen, der vieles dazu bei-
tragen wird, daf wir in das Wesen der einzelnen Symptome einen
besseren Einblick bekommen. Er wird aber eine Basis fiir die Grup-
pierung der verschiedenen Krankheitsformen um so weniger bilden
kénnen, weil die Unzulinglichkeit der klinischen Symptome bei einem
solchen Versuch schon heute als erwiesen gelten kann. Nimmt z. B.
eine als einheitlich aufzufassende Gruppe der athetotischen Erkrau-



Anatomie der extrapyramidalen Bewegungsstérungen. 251

kungen an, die einen seit Kindheit bestechenden, meist fortschreitenden
und oft mit psychischen Veréinderungen einhergehenden Zustand —
die Athetose double — mit einer herdférmig entstandenen sympto-
matischen Hemiathetose in sich faBt, so wird es klar, daB hier die Indi-
zien eines das Wesen betreffenden Einteilungsprinzips fehlen. Die
fast regelméBige Kombination der verschiedenen Symptome in den
einzelnen Krankheitsbildern macht eine solche Gruppierung ebenfalls
sehr schwer.

Sehr richtig betonen O. und C. Vogt, dafl die kennzeichnenden
Merkmale einer Striatumerkrankung nicht nur im Zustandsbild, son-
dern vor allem in der Zeit des Auftretens und in seiner spezifischen
Verlaufsart liegen. Sie haben uns tatséchlich durch vorbildlich exakte
Analysen, bei denen auch diese Faktoren Beriicksichtigung fanden,
mit einer Reihe von Striatumerkrankungen bekannt gemacht, die fiir
lange Zeit den Grundstock unseres Tatsachenmaterials auf diesem
Gebiete bilden werden. Auch darin mufl dem illustren Forscherpaar
beigepflichtet werden, daf} die pathologisch-anatomische Veranderung,
wenn sie durch eine genaue, methodische Untersuchung festgestellt
wird, im Einzelfalle alle wesentlichen pathogenen Faktoren exogener und
endogener Natur aufdecken kann. Fraglich bleibt aber, inwieweit ihre rein
anatomisch orientierte Einteilung der Striatumerkrankungen eine auch
fir breitere Verwendung brauchbare Gruppierung darstellt. O. und
C. Vogt gelangten bei der Absonderung ihrer 33 Fille zur Aufstellung
von 8 Gruppen, die durch besondere anatomische Kennzeichen aus-
gezeichnet sind. Durchblickt man die in diese Gruppen eingeteilten
Falle, so kann man sich nicht des Eindruckes erwehren, daf$ nicht alle
mit gleichem Recht ihre Sonderstellung beanspruchen. Bei der Gruppe
des Status dysmyelinisatus erhob schon Jakob Bedenken gegen die
einheitliche Zusammenfassung dieser Falle, die man wird teilen miissen.
Der Status marmoratus stellt eine sehr charakteristische anatomische
Verdnderung dar, in der Falle mit angeborenen striaren Ausfalls-
erscheinungen, darunter solche Platz nehmen, die klinisch der Krank-
heitsform der Athetose double entsprechen; alle hier untergebrachten
Falle zeichneten sich durch die Tendenz zur Besserung aus. Nun
wissen wir aber, dafl die Athetose double oft eine progressive Krank-
heit darstellt; und wenn die Progression des Krankheitshildes einen
fortschreitenden anatomischen ProzeB zur Voraussetzung hat, wie wir
es schon auf Grund der Vogtschen Befunde annehmen miissen, dann
ist es sicher, daB der Status marmoratus, eine stationiire MiBbildung,
nicht oder nicht allein das anatomische Substrat aller Fille von Athetose
bilden kann'). DaB die spezifische Art der anatomischen Verinderung,

1) Von der Richtigkeit dieser Vermutung konnte ich mich nachtriglich
auch in einem jiingst mitgeteilten Fall von Atnetose double bei Filimonoff

17*
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die doch die Unterlage der Vogtschen Klassifizierung bildet, an sich
fiir die Verlaufsart und den Zeitpunkt des Auftrittes einer Erkrankung
nicht kennzeichnend sein kann, beweisen die Fille mit Status fibrosus,
die bei zwei in dieser Hinsicht so sehr verschiedenen Erkrankungen
wie die chronisch-progressive Chorea und die nicht progressive Athetose
(als Teilerscheinung der cerebralen Hemiatrophie Typus Bielschowsky)
vorgefunden wurde:

Ich habe die Uberzeugung, daB, wenn sich aus den Vogtschen
Fallen bisher schon 8 Gruppen haben nachweisen lassen, diese Zahl
sich durch weitere, schon heute bekannte Formen, die in der Vogt-
schen Gruppierung noch nicht untergebracht sind, wie Psendosklerose,
Torsionsdystonie, Jakobs Fille von spastischer Pseudosklerose usw.
um ein wesentliches vermehren wiirde, und daB besonders die {Jber-
gangsfille zwischen den einzelnen klinischen Erkrankungsformen jeder
eine besondere anatomische Charakteristik haben wird. Bei der konse-
quenten Durchfithrung der Vogtschen Untersuchungsmethode diirfte
das immer mehr wachsende und immer neue Verlaufsarten und klinische
Bilder aufweisende Material in so viel Gruppen zersplittert werden,
daB durch diesen Umstand allein der Versuch einer anatomischen
Gruppierung scheitern muBte.

Diese Uberlegung fithrt mich dazu, da man, wenn es sich um eine
vorlaufige, als Arbeitshypothese zu geltende Einteilung handeln soll,
doch noch das bisher vernachlassigte pathogenetische Moment in Er-
wigung zichensollte, Es gibt uns vorderhand nur die Moglichkeit, die chro-
nisch verlaufenden Striatumerkrankungen in zwei grofe Gruppen ein-
zuteilen. Die eine wiirde jene Krankheiten umfassen, wo eine nachweis-
bare exogene Schidlichkeit, die den ganzen Korper oder das Zentral-
nervensystem diffus ergriff, durch ibr Ansissigmachen im Striatum
oder in bestimmten Teilen desselben zu einer klinischen Offenbarung
fithrt, in der die strisren Ausfallserscheinungen eine Hauptrolle spielen.
Ich erwahne hier die arteriosklerotische Muskelstarre Forsters,
die durch syphilitische Verinderungen verursachten Krankheitsbilder,
besonders die von Fischer und O.u. C. Vogt beschriebenen chorea-
tischen Verinderungen bei Paralyse und die bei der Encephalitis epide-
mica auftretenden parkinson-artigen Zustinde, um zu illustrieren, dag

(Ref. Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psych. Bd. 29, Heft 4, 1922) iiberzeugen. Das
Leiden begann im Alter von 3—4 Jahren mit Zwangsbewegungen, die allmihlich
stirker wurden bis zum Tode, der im 21. Lebensjahr erfolgte. Typisch athe-
totische Bewegungen im Gesicht, in der Zunge, Gaumen, Kaumuskeln, weniger
im Handgelenk, und in den Fingern, an den Beinen hauptsiichlich in den
distalen Partien. Anatomisch fand sich neben Hirnrindenverinderungen eine
Atrophie der groSen und kleinen Zellelemente im Striastum und Pallidum. Von
einem Status marmoratus, der gewiB einen sehr auffilligen Befund ergibt, wird
keine Erwihnung getan.
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die Daseinsberechtigung einer solchen Gruppe, die sich nur auf die
chronisch progressiven Fille bezieht, also die Herdprozesse als Dauer-
zustinde auBer acht 1iBt, durch ein schon heute ansehnliches Tatsachen-
material unterstiitzt werden kann. Auch die Vogtschen Falle von
cerebraler Hemiatrophie mit nicht fortschreitender Athetose, bei welchen
ein friihzeitiger encephalitischer Proze3 durch das anatomische Bild sehr
wahrscheinlich gemacht wird, diirfte hierher gehéren. Es ist fraglich,
ob wir der Paralysis agitans selbst nicht einen Platz in dieser Gruppe
einrdumen miiBten, wenn die bei ihr beschriebenen Striatumversnderun-
gen lediglich nur die scharfere Betonung eines allgemeinen senilen oder
prisenilen Prozesses im Gehirn (F. H. Lewy) darstellen soll.

Die zweite Gruppe weist unleugbar ein recht vielgestaltiges Material
auf; und das vereinigende Prinzip, unter welchem sie in einer einheit-
lichen Gruppe zusammengefalit werden sollen, liegt auf den ersten
Blick blof in der negativen Feststellung, daf} fiir ihr Zustandekommen
eine nachweisbare exogene Schéidlichkeit nicht verantwortlich gemacht
werden kann. Eine nahere Betrachtung diirfte jedoch auch andere,
wichtige Ziige ihrer mnosologischen Zusammengehérigkeit aufdecken,
besonders dann, wenn wir ihr Verhialtnis zur groflen Gruppe der
Heredodegeneration einer niheren -Priffung unterziehen.

Bekanntlich fafite Jendrassik unter diesem Begriff eine
Anzahl von Nervenkrankheiten zusammen, deren spezifische Eigen-
schaften in der Hereditat, Familiaritat, Konsanguinitit und Progression
gegeben sind und deren Zusammengehérigkeit hauptsichlich noch da-
durch gesichert erscheint, daf innerhalb und zwischen den einzelnen
Hauptgruppen durch Ubergangs- und Mischbilder die Moglichkeit
einer fast unerschopflichen Formenvariation gegeben ist. Gerade
diese Moglichkeit der ,.flieBenden Uberginge fithrte Jendrassik
zur KErkenntnis, daB nicht die spezielle Syptomengruppierung das
Wesentliche ist, sondern das Vorherrschen der oben angefiihrten all-
gemeinen pathologischen Kennzeichen. Unter den vier Hauptformen,
in die R. Bing die Heredodegenerationen auf dieser Grundlage einteilt,
enthilt die vierte die dyskinetischen Formen, wohin Bing die myo-
tonischen, myoklonischen, choreatischen, tremorartigen und sonstigen
Bewegungsstorungen zahlt. '

Die uns hier beschiftigenden Striatumerkrankungen, von denen
als wohlbekannte Formen die Athetose double, die chronisch-progressive
Chorea, die Huntingtonsche Chorea, Wilsons Krankheit, die Pseudo-
sklerose und die uns hier naher beschaftigende Torsionsdystonie an-
gefiihrt werden sollen, sind Krankheitsbilder, die im Sinne der Jendras-
sikschen Zusammenfassung schon beim heutigen Stand unserer Kennt.-
nisse all jene Merkmale erkennen lassen, die ibre Zugehérigkeit zur
Gruppe der Heredodegenerationen bestimmen. Thre endogene Natur



254 H. Richter: Beitriige zur Klinik und pathologischen

ist durch zahlreiche Beweise der Hereditit, bzw. Familiaritit kasuistisch
erhartet. Die Athetose double fand Oppenheim zweimal bei zwei
Geschwistern; die Fille Wiemer, Mutter und Tochter gehéren auch
in diese Gruppe. Fiir die chronisch-progressive Chorea fehlt zwar noch
der direkte Beweis, doch die ihr klinisch und anatomisch so nahe-
stehende Form der Huntingtonschen Chorea gilt als Prototyp der
direkten, meist gleichsinnigen Vererbung. Fiir die Familiaritat und
Hereditit der Wilsonschen Krankheit hat schon ihr erster Beschreiber,
fir die Falle von Pseudosklerose Baumlein und Fickler Beweise
geliefert (C. Hall erachtet sie sogar in der Hilfte aller, bisher be-
schriebenen Fille als erwiesen). Endlich stellen unsere bisherigen
Kenntnisse iiber die Torsionsdystonie die Rassendisposition der
russischen Juden fiir dieses Leiden auBler Zweifel, wobei noch die
familisre Disposition in den drei Fallen Schwalbes, die Geschwister
betrafen, und bei den von Bernstein mitgeteilten zwei Geschwistern
deutlich zum Vorsehein kommt.

Wichtiger erscheint mir jedoch die Priifung des anderen von
Jendrassik hervorgehobenen Kennzeichens, das sich auf die Misch-
formen und Variationen innerhalb der einzelnen Hauptformen und
zwischen diesen untereinander bezieht. Neben der klassischen Beob-
achtung von Thomalla besitzen wir im Westphalschen Fall und
in fritheren Beobachtungen von Oppenheim und Kramer klare Be-
weise dafiir, daf es sich bei den vier Leiden: Pseudosklerose, Wilson,
Athetose double und Torsionsdystonie um ,,stets ineinander verschwim-
mende Krankheitsbilder handelt, fiir die Thomalla die gemeinsame
Bezeichnung: Dystonia lenticularis in Vorschlag bringt. Thomalla
kommt auf Grund eigener und fremder kasuistischer Beobachtungen
zu der Uberzeugung, die hier wortlich wiedergegeben werden soll:
,»Bedenken wir also nochmals die zahlreichen Hinweise von der Athetose
double zum Torsionsspasmus, von diesem zur Wilsonschen Lentikular-
degeneration, ebenso von der Athetose zu Wilson, weiterhin von diesem
zur Pseudosklerose und endlich entsprechend auch von Athetose und
Torsionsspasmus zur Pseudosklerose einerseits, die nach den verschieden-
sten Sektionsbefunden zweifellos gleiche anatomische Grundlage anderer-
seits, so ist eine Zusammenfassung naheliegend. Nach Aufzéhlung der ge-
meinsamen Symptomefahrt er fort :,,DieseSymptome fehlen und wechseln
beiden verschiedenen Gruppen verschieden, der Charakter der patholo-
gischen Bewegungen charakterisiert die einzelnen Typen, verschwimmt
aber gleichfalls oft. Das psychische Verhalten ist wechselnd, abhingig
von den oft gleichzeitigen GroBhirnrindenbefunden. Pyramidenbahn.-
stérungen machen das Bild unrein. Wechselnd rasche Progredienz ist
fast stets da. Atiologisch kommen Entwicklungsfehler im Gehirn in
Betracht, ferner Erkrankung der Leber, vielleicht infolge infektiGser
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Allgemeinerkrankung, oder auch Entwicklungsfehler der Leber, jeden-
falls anschlieBend Autointoxikation. Auch familiire Disposition liegt
oft vor.¢

Thomalla kommt also trotz Aufrechterhaltung der verschiedent-
lichen pathogenetischen Grundlage zur Auffassung, daf vier bisher
selbstindige Formen der Striatumerkrankungen nur verschiedene
Variationsformen einer weitergefaliten nosologischen -Einheit biiden.
Ich bringe dies hier nur deshalb vor, um zu bekraftigen, daB hier die
Lehre Jendrassiks von den Ubergangsformen zwischen den einzelnen
Krankheitsbildern der Heredodegeneration bei der iiberwiegenden
Zahl der in Betracht kommenden Striatumerkrankungen bereits die
weiteste Anwendung findet. Ein unlingst mitgeteilter Fall Ewalds
und die vorliegende Beobachtung deuten darauf hin, daB auch die
Scheidewiinde zwischen der progressiven Chorea und der Torsions-
dystonie bzw. den ibrigen hierher gehérigen Erkrankungen keines-
wegs uniiberbriickbar sein dirften. Ubrigens kommt Ewald bei der
Klassifizierung zur selben Anschauung, die ich hier vertrete, indem er
den Fall zur Gruppe der autochthonen Degenerationserkrankungen
rechnet.

Die ,unreinen Fille von .Striatumerkrankungen, ' in denen
psychische oder corticomotorische Ausfallserscheinungen mitspielen,
weisen eben im Sinne Jendrassiks auf dic mdgliche Untermischung
von Symptomen aus den anderen Hauptgruppen der Heredodegenera-
tion.

Es wurden hier einige Anhaltspunkte fiir die Ansicht angefiihrt,
daB sich bei den Striatumerkrankungen, wo eine exogene Krankheits-
ursache nicht nachgewiesen werden kann, solche Kennzeichen auf-
finden lassen, die nach der Lehre Jendrassiks ihre nosologische Identi-
fizierung mit den Heredodegenerationen erméglichen. Wir miissen dabei
die pathogenetische Grundlage dieser Erkrankungen heute noch etwas
welt fassen und uns mit dem Begriff der pathologischen Minderwertig-
keit des betreffenden Organs zufrieden geben. DaB diese eine sehr
verschiedengradige sein kann, zeigt die groBe Variabilitat in der Ver-
lanfsart auch bei den iibrigen Heredodegenerationen. Sie kann sich
als anatomisch deutlich gemachte Entwicklungsstérung offenbaren
und fithrt dann zu Bildern, wie der Status marmoratus von O. und C.
Vogt. Einen geringeren Grad der vermuteten Minderwertigkeit stellen
die Falle dar, wo die Erkrankung mit dem Beginn des extrauteri-
nen Lebens einsetzt und ein normal entwickeltes Organ schadigt
(Athetose double). Bei den Striatumerkrankungen, die im spateren
Lebensalter ihren Beginn nehmen (chronisch progressive Chorea), ist
sie noch weniger ausgesprochen; und wir werden dieses konstitutionelle
Moment auch bei den mit Leberverinderung einhergehenden Fillen
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(Pseudosklerose, Wilsonsche Krankheit), zur Erklarung der geschwich-
ten Widerstandskraft des Striatums toxischen oder endotoxischen
Einflissen gegeniiber nicht entbehren kénnen.

In voller Ubereinstimmung mit der klinischen Charakteristik
Jendrassiks gelangte Schaffer zur allgemeinen anatomischen Wesens-
bestimmung der Heredodegenerationen. Er stellte als Grundprinzip
dieser Charakteristik die ektodermale Elektivitat auf, d. h. die Beschran-
kung des Prozesses auf die ektodermalen Elemente bei Verschonung
der Abkémmlinge aus dem mesodermalen Keimblatt. Als zweites
bestimmendes Moment stellte er die Extensitdtskomponente, d. h. die
Segmentwahl hin, die durch die spezifische Lokalisation des Prozesses .
das Symptombild bestimmt. Sie determiniert hierdurch die Einzel-
formen der Heredodegeneration und bestimmt durch weitliufige Varia-
tion der verschiedenen Segmente das Auftreten von Misch- und Uber-
gangsformen. Der dritte bestimmende Faktor sei die Intensititbs-
komponente, die die Verlaufsart des Prozesses und den Zeitpunkt
seines Auftretens determiniert.

Es kanu hier nicht der Platz sein, eine eingehende Analyse dartiber
anzustellen, inwieweit die von Schaffer hervorgehobenen Determi-
nanten im anatomischen Bild der bisher erforschten Erkrankungsformen
des Striatums zur Geltung kommen. Durchblickt man die zunichst
von O. und C. Vogt untersuchten Formen, so findet man, dafl das
Hauptprinzip der ektodermalen Elektivitit in weitgehendem MaBe
seine Bestatigung findet. Der Status marmoratus, die elektive Zell-
nekrose bei Chorea, die Totalnekrose betreffen anatomische Verdnde-
rungen, in denen das elektive Befallensein des Nervenparenchyms
als das wesentlichste Moment im Vordergrunde steht und die manch-
mal an den GeféaBlen zu beobachtenden Veranderungen (Kapillarfibrose,
Rundzellenanhéufungen) von simtlichen Forschern nur als sekundire,
durch den ParemchymprozeB bedingte Verinderungen aufgefallt
werden. Auch das Prinzip der Segmentwahl findet hier eine weit-
gehende Bestiatigung. Der Status marmoratus ist eine angeborene
Mifbildung, die in diesem Grad bisher nur im Striatum beobachtet
wurde (nur in viel leichterem Grade kommt er nach C. Vogt in der
Hirnrinde vor). Die elektive Zellnekrose befillt bei der einfachen
Chorea nur das Striatum; bei der Huntingtonschen Chorea ist auch die
Hirnrinde beteiligt. Die Totalnekrose betrifft hauptsichlich das Puta-
men. In den Vogtschen Fillen vom Status dysmyelinisatus wird
vornehmlich die pallidire Faserung betroffen. Die elektive Zellnekrose
bei weitgehender Verschonung der Markfasern, die sich im Bilde der
chroniseh progressiven Chorea verwirklicht, und die Falle von Total-
nekrose des Striatums, in welchem Nervenzellen und Markfasern dem
ZerstorungsprozeB gleichmaBig zum Opfer fallen, lassen sogar eine
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weitere, noch feinere Differenzierung innerhalb eines Segmentes ver-
muten. Das Walten einer Intensititskomponente erhilt aus den ana-
tomischen Befunden von O. und C. Vogt ebenfalls ihre volle Bestati-
gung; sie konnten in jedem Einzelfalle aus der Art und Schwere des
anatomischen Prozesses auf die Verlaufsart des klinischen Bildes und
auf den Zeitpunkt seines Auftretens richtige Schliisse ziehen.

Ich wollte mit diesen, mehr nur aphoristisch gehaltenen Betrach-
tungen den Gedanken in Erwigung bringen, daf diejenigen Striatum-
erkrankungen, in denen eine exogene, pathogenetische Grundlage
fehlt, im Sinne der von Jendrassik und Schaffer gegebenen Charak-
teristik als eine Gruppe der Heredodegenerationen aufgefaBt werden
konnen. Wiewohl es unter ihnen einige klinisch und anatomisch scharfer
gezeichnete Untergruppen gibt, erscheint es nicht am Platze zu sein,
diesen eine Sonderstellung einzurdumen.

Die Aufzeichnungen des im folgenden zu besprechenden Falles
von Torsionsdystonie verdanke ich der Freundlichkeit meines Kollegen,
des gewesenen Sekundirarztes am Armenhausspital, Herrn Dr. Desi-
derius Miskolezy. '

Johanna Hartan, geboren im Jahre 1867, gestorben im Alter von 54 Jahren
am 3. V. 1921. Die Kranke stammt aus einer russisch-jiidischen Familie. Uber ihre
GroBeltern konnte nichts in Erfahrung gebracht werden. Thr Vater kam aus RuBland
nach Ungarn und hatte hier als Dolmetsch sein Brot verdient. Er ist im Alter von
49 Jabren nach kurzem Leiden an Wassersucht gestorben. Ihre Mutter war bis
zu ihrem 70. Lebensjahr gesund, damals erkrankte sie an einem Lungenleiden
und starb daran im Alter von 74 Jahren. Unter den Eltern bestand keine Bluts-
verwandtschaft. Sie hatten 10 Kinder, von welchen 4 im Sauglingsalter an Krampfen
gestorben sind. Uber die iibrigen konnte folgendes erhoben werden: Die
Alteste, um ein Jahr ilter, als unsere Kranke, ist im allgemeinen Sinne nervés,
hat 6 Kinder, die alle gesund sind. Die dritte Tochter starb im Alter von 28 Jahren
an einer Gemiitskrankheit, mit welcher sie durch 2 Jahre auf der Geisteskranken-
abteilung des hiesigen St. Johannspitals gepflegt wurde. Der vierte, ein Bruder,
starb im Alter von 16 Jahren an Gehirnerschiitterung, nach einem Sturz im Stiegen-
haus. Der fiinfte Bruder, um 9 Jahre jiinger als unsere Kranke, leidet seit meh-
reren Jahren an Tabes amaurotica mit schwerer Ataxie; eine 10jihrige Tochter
desselben ist gesund. Der sechste Bruder starb im Alter von 33 Jahren an einem
Kehlkopfleiden; er war Artist von Beruf, seine Frau hatte eine Totgeburt. Johan-
nas Mutter hatte eine Schwester; diese war gesund, von ihren 4 Kindern ist eine
Tochter geldhmt, (Niheres konnte hiertiber nicht festgestellt werden, da diese
Familie in Amerika lebt). Zwei Briider von Johannas Mutter sind gesund.

Die Kranke ist schon in Budapest geboren. Uber ihre Kindheit wird bis zum
11. Lebensjahr nichts Bemerkenswertes angegeben. Sie hatte zur rechten Zeit
das Gehen und Sprechen erlernt, hat sich in jeder Hinsicht normal entwickelt
und kam mit 6 Jahren in die Schule, wo sie das Lesen und Schreiben rasch er-
lernte. Die erste Stérung beobachtete sie im 11. Lebensjahr in der Schule, wo bei
der Handarbeit (Hikeln) in ihrer linken Hand manchmal ganz unwillkiirlich
und unvorhergesehen eine Ruck- oder Schleuderbewegung auftritt, so daB der
‘Wollenfaden, mit dem sie arbeitete, wiederholt zerriB. Diese unwillkiirlichen Be-
wegungen blieben anfangs nur auf die linke Hand beschréinkt, nahmen aber immer
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zu, so daB sie gendtigt war, ihre Hand im Schofie festzuhalten. Nach einigen Mo-
naten begann das linke Bein zu zittern und zu schleudern, so da8 sie im Gehen
ernstlich gestdrt wurde. Sie wurde damals elektrisch behandelt. Im nichsten
Frithjahr verschlimmerte sich ihr Zustand durch die immer heftigeren Ruck-
und Schleuderbewegungen hauptsichlich am Beine derart, daB sie iiberhaupt
nicht gehen konnte, sondern auf dem Boden kriechend den Platz wechselte. Sie
wurde damals auf der Nervenklinik in Budapest (Prof. Wagner) und in Wien
(Prof. Douschek) beobachtet, wo ihre Krankheit nach ibrer eigenen Angabe mit
der Diagnose: Chorea bezeichnet wurde. Ihr Zustand blieb einige Zeit lang ein
unverdnderter, sie war in héuslicher Pflege, wurde durch 2 Jahre mit Hypnose
behandelt. Allmahlich (ungefihr 4 Jahre nach dem Beginn des Leidens) traten
auch im rechten Arm und Bein grobes Zittern und unwillkiirliche Ruckbewegungen
auf, die aber nie die Stéiirke dieser Erscheinungen im linken Bein erreichten. Wegen
der motorischen Unrube mufite ihr zeitweise am Boden gebettet werden, weil sie
vom Bette herunterfiel. Im Schlafe hérten aber diese Bewegungen auf, oder waren
nur kaum angedeutet. Am linken Arm und Bein trat zu den erwibnten Bewegungs-
storungen allméhlich eine zunehmende Schwiche hinzu, die die Gebrauchsfihigkeit
noch mehr eingeschrinkt hat.

Dieser Zustand blieb dann durch etwa 20 Jahre ziemlich stationdr. Eine
wesentliche Verschlimmerung trat erst ungefihr 15 Jahre vor ihrem Tode auf,
wo sich heftige Krimpfe in den Halsmuskeln eingestellt haben, so daB sie ihren
Kopif nur mit schwerer Anstrengung gerade halten konnte. Auch damals suchte
sie mehrere Kliniken in Wien und Budapest auf; so war sie 1911 drei Monate lang
auf der Nervenklinik von Prof. Jendrassik in Beobachtung, wo iiber ihren Zu-
stand im Krankheitsjournal folgendes vermerkt ist:

Die Kranke erweckt durch ihre eigentiimliche Korperhaltung, mit ihren
fortwahrend sich bewegenden Hinden und FiiBlen, krampfhaft zuriickgebogenem
Kopf und mit jhrer unangenehm krichzenden Stimme auf den ersten Blick
einen bedngstigenden Eindruck. Sie kann (in wachem Zustande) weder im Bett
liegen, noch auf einem Sessel sitzen, sie steht zumeist vor ihrem Bettgestell, hilt
mit der einen Hand dieses, mit der anderen einen Sessel fest. Sie fithrt mit dem
rechten und noch mehr mit dem linken Arm fortwithrende, in langsamem Tempo
sich vollziehende und in groBem Bogen ausgefiihrte Bewegungen, die den Eindruck
von Zwangsbewegungen erwecken. Dabei schiittelt sich der ganze Korper. Der
Kopf ist stets nach riickwirts gebeugt, sie kann jhn nur mit grofler Anstrengung
auf kurze Zeit nach vorne bringen. Wenn sie von einem am Nachtkastchen be-
findlichen Buch lesen soll, kann sie es nur mit hiufigen Unterbrechungen, die
durch das Zuriickprallen des Kopifes in die erwihnte Krampfstellung verursacht
ist, ausfithren. Die Wirbelsdule zeigt eine extreme Skoliose, deren Konkavitit
im mittleren Teil der Brustwirbelsiule nach links, im Lendenteil nach rechts ge-
bogen ist. Das linke Bein zeigt eine Equinusstellung. Am linken Arm zahlreiche
Hautverdickungen und frischere Lisionsspuren. Die Muskulatur ist schwach
entwickelt. Brust- und Bauchorgane ohne pathol. Befund. Stuhl, Harn in Ord-
nung. Pupillen gleich, mittelweit, reagieren prompt. Augenbewegungen frei;
Zungenbewegungen gut. Die Sprache ist laut, hat einen unangenehmen, kreischen-
den Klang, zeigt aber ansonsten keine Stérung; die Kranke fillt im Gegenteil
durch das viele, laute Reden den iibrigen Kranken sehr zur Last. Die Druck-
kraft des linken Armes ist im Vergleich mit der rechten sehr herabgesetzt; die
aktive Beweglichkeit des linken Armes und Beines ist eine minimale. Der linke
FuB infolge Achillesverkiirzung in Equinusstellung. An allen vier Extremitéten
bestehen neben einem grobschligigen Schiitteltremor die langsamen, ziehenden
Krampfbewegungen. Im Schlafe héren sie auf. Sehenreflexe lebhaft, links ge-
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steigert (iiber pathologische Pyramidenzeichen kein Vermerk). Uber die psychi-
schen Funktionen wird bemerkt, da diese normal sind; die Kranke ist von der
Unheilbarkeit ihres Leidens iiberzeugt; ihr Gemiit ist gedriickt; sie ist zanksiichtig,
unvertraglich, schiirt unter den Kranken gerne einen Zwist. Sie wurde wegen
ihres unvertriglichen Benehmens von der Klinik auf eine Spitalsabteilung trans-
feriert. Die Diagnose auf dem Krankheitsblatt der Klinik lautete: Athetose.

Im Mirz 1913 kam die Kranke auf die Nervenabteilung des hauptstidt.
Armen- und Siechenhausspitals, wo sie bis zu ihrem Tode gepflegt wurde. Ihr Zu-
stand verschlimmerte sich allmihlich, das Krankheitsbild kam erst hier zur voll-
kommenen Entwicklung, woriiber der im Jahre 1920 aufgenommene Status am
besten Auskunft gibt.

Bei der niedrigen Statur der Kranken sind die Arme auffallend lang, die Hinde
breitknéchig; die Finger zeigen eine Trommelschligerform. Die Wirbelsdule ist
beim Stehen mehrfach gekriimmt; neben einer dorsolumbalen Skoliose zeigt sich
noch eine tiefe Lordose; liegt die Kranke in ruhigem Schlaf, so verringern sich
diese Kritmmungen auf ein Minimum. Die Muskulatur ist schwach entwickelt;
beide FiiBe in Spitzfullstellung, die am rechten weniger ausgesprochen ist. Die
Druckkraft des linken Armes ist sehr gering; passive Beweglichkeit desselben
infolge der Spastizitidt der Muskeln stark verhindert; manchmal wieder sind passive
Bewegungen hier ganz leicht auszufiihren. Dieses Wechseln von spastischen
und spannungsfreien Zustéinden ist auch am rechten Arm, sowie an beiden Beinen
zu beobachten. Der Gang ist ein wahres Herumtorkeln, es fillt besonders die
Ungeschicklichkeit des linken Beines auf; sie tritt mit der Spitze auf den Boden,
wobei der Ful sich stark einwirts biegt, nach ein bis zwei hastigen Schritten tritt
ein allgemeines Korperzittern auf und sie fillt zu Boden. Die Spuren dieser haufigen
Stiirze sind besonders am linken Knie, Ellbogen und Hand zu sehen. Die Hinde
befinden sich, wenn sie nicht etwas festhilt, in fortwihrender Unruhe; langsame
athetotische Bewegungen der Finger setzen sich auf Unter- und Oberarm fort
und werden durch plétaliche ganz ungewdhnliche Exkursionen des Armes unter-
brochen. Dabei tritt, besonders beim Versuch willkiirlicher Bewegungen, heftiges
Zittern im ganzen Korper ein. Der Kopf ist fast stindig nach riickwirts gebogen,
beim Versuch, ihn aufrecht zu stellen, tritt ein Wackeln ein, das gewissermafen an
den Nystagmus erinnerte: brachte sie den Kopf langsam und mit groBer Anstren-
gung etwas nach vorne, so st68t ihn eine heftige, ruckartige Bewegung rasch wieder
zuriick, so da$ ihre Anstrengungen zuletzt schon fruchtlos blieben. Diese Krampi-
haltung des Kopfes hat sie in der letzten Zeit auch im Schlafe beibehalten. Auch
der ibrige, ganze Oberkdrper ist krampfhaft zurfickgebogen, wodurch sie meist
am Sitzen verhindert ist, da sie vom Sessel gehoben wird. Beim Gehen tritt die
eigentiimliche Korperhaltung: zuriickgebogener Oberkérper, lordotische Becken-
stellung, am stirksten in Erscheinung, die gemeinsam mit den absolut unzweck-
méfigen Bewegungen der Beine und mit dem fortwihrenden Herumfuchteln
mit den Hinden ein ganz bizarres Bild zeigt. Die Sehnenreflexe sind
lebhaft, der linke Achillesreflex nicht auslésbar. Die linke groBie Zehe stellt
sich Ofters spontan in eine Dorsalflexionsstellung. Babinski-Zeichen ist hier
manchmal angedeutet. Klonus fehlt. Bauchreflexe nicht auslosbar. Sensibilitit
frei. Seh-, Horvermdgen intakt. Pupillen gleichméaBig, prompt reagierend, Augen-
bewegungen nach jeder Richtung frei. Im Gesicht war in der letzten Zeit eine An-
derung eingetreten; wihrend frither die Gesichtsbewegungen gar keine Stérung
aufwiesen, ist jetzt auch hier, besonders in der linken Hilfte eine gewisse Hyper-
mimie zu beobachten; die Gesichtsziige sind nicht nur lebhaft, sondern oft ganz
verzerrt (Grimassieren). Auch die Sprache zeigt in der letzten Zeit eine. micht
bestéindige Verinderung; sie spricht manchmal hastig, explosiv, undeutlich;
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die Zunge liegt bei leicht gedifnetem Munde zwischen oder hinter den Zihnen,
wodurch die Worte verschwommen ausgesprochen werden. Ansonsten waren die
willkiirlichen Zungenbewegungen gut. Uber Schluckbeschwerden wurde nichts
bekannt. Sie litt in den letzten Jahren an stindigem, quilendem Speichelfluf.

"Psychiseh war die Kranke bis zuletzt normal; sie wuBlte dber ihre eigenen
Verhaltnisse genauen Bescheid, besa eine vorziigliche Erinnerung; sie interes-
sierte sich um alles, was in ihrer Umgebung geschieht und war {iber alles orientiert.
Sie konnte in der letzten Zeit wegen ihrer Kopfhaltung nicht mehr lesen, erkun-
digte sich aber lebhaft um die Ereignisse der Aufenwelt. IThr Gemiit war infolge
ihres trostlosen Zustandes stets gedriickt, sie klagte gerne, und in der letzten Zeit
ist aus ihr eine echte Querulantin geworden, die sich immer gekrinkt und zuriick-
gesetzt fithlte. Dabei war sie zanksiichtig und unvertriglich.

Zu erwihnen ist noch, daB bei ihr die Menses zuerst im 45. Lebensjahre
auftraten und sich drei Jahre lang ziemlich regelméBig wiederholten. Mit 48 Jahren
verlor sie sie endgiiltig.

Ihr Tod erfolgte ohne vorausgegangene akzessorische Erkrankung, unerwar-
tet und rasch. Sie lag in der Friih im Bett, verzebrte ihr Morgenbrot, und wihrend
die Pflegeschwester mit anderen Kranken beschiftigt war, fiel J. im Bett zuriick;
als der Arzt zu ihr kam, war sie schon leblos.

Die Sektion machte einen Herztod wahrscheinlich. Von den inneren Organen
soll hier nur erwihnt bleiben, daf die Leber keine bemerkbare krankhafte Ver-
dnderung zeigte.

Die klinische Diagnose: Torsionsdystonie (K. Mendel) wurde
bei der Kranken erst wahrend ihrer letzten Spitalsbehandlung im
Armenhausspital aufgestellt. Bemerkenswert ist, daf ihr Leiden an-
fangs auf den Kliniken Wagner und Douschek als Chorea bezeichnet
wurde (allerdings in der zweiten Hilfte der siebziger Jahre); im Jahre
1911 fithrte sie die Jendrassiksche Klinik als doppelseitige Athetose.
Die Aufzeichnung des Krankheitsjournals, daBl die Kranke in der
Anfangszeit durch zwei Jahre mit Hypnose behandelt wurde, zeigt, dal}
ihrem Leiden die in diesen Fallen fast unausweichliche hysterische
Bezeichnung auch nicht vorenthalten blieb.

Die Uberzeugung, daB hier zum erstenmal ein typischer Fall
von Torsionsdystonie mit anatomischem Befund vorliegt, 188t es fiir
mich als zweckmiBig erscheinen, die klinische Identifizierung des Falles
mit den. bisherigen Beobachtungen bis in die Einzelheiten durch-
zufithren, wobei ich mich auf die vorziigliche monographische Bearbei-
tung K. Mendels stittzen will.

Das Befallensein des weiblichen Geschlechtes ist seltener. Unter
den von Mendel gesammelten 33 Fallen war in 21 Fallen das mann-
liche und in 11 das weibliche Geschlecht betroffen. Von 26 Fillen,
in denen die Nationalitit vermerkt ist, stammten 19 aus Rufland
bzw. Galizien; von 18 Fillen, in denen die Religion angefiihrt ist,
waren 15 Juden. Unsere Kranke stammt auch sus einer russisch-
jiidischen Familie. Beziiglich der Familiaritit habe ich auf die Fille
von Schwalbe, die 3 Geschwister betrafen, und auf das von Bern-
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stein beschriebene Geschwisterpaar bereits hingewiesen. Unser Fall
bietet diesbeziiglich keinen Anhaltspunkt. Hingegen liegen einige
anamnestische Angaben vor, die auf eine hereditire Belastung
hinweisen. Eine Schwester der Kranken starb im 28, Lebensjahr an
einem Gemiitsleiden, nachdem sie 2 Jahre lang auf einer Geisteskranken-
abteilung gepflegt wurde. Von den 10 Geschwistern sind 4 an Zahn-
krampfen gestorben. Ein sonstiges atiologisches Moment lag in unserem
Fall nicht vor; namentlich Traumen oder Infektionskrankheiten, die
als auslosende Faktoren in einigen der bisherigen Beobachtungen eine
Rolle spielen, werden hier nicht erwiahnt. Das Alter des Krankheits-
beginns liegt in den meisten Fillen zwischen 10 und 13 Jahren; der
jlingste Kranke war 6 Jahre alt (bei unserem Falle mit 11 Jahren).

Unter den Anfangssymptomen wird in einigen Fallen {iber Schmer-
zen geklagt; das Leiden beginnt in den meisten Fallen in einem der
unteren Gliedmafen, zumeist in der Form einer Gangstérung, die sich
verschiedenartig duflern kann. Dann geht die Stérung auf das andere
Bein iiber oder es wird zundchst die gleichseitige obere Extremitat
betroffen. Nicht selten findet sich eine gekreuzte Lokalisation. Unser
Fall weicht in dieser Hinsicht ab, indem das Leiden in der linken Hand
eingesetzt hat (auch dieser Beginn ist 6fters beschrieben) und hat sich
nach einigen Monaten auf das gleichseitige Bein erstreckt. Diese hemi-
plegische Form der Bewegungsstorung bestand etwa 4 Jahre lang;
erst dann zeigten sich die ersten Erscheinungen im rechten Bein. Die
linke Korperhilfte blieb aber wihrend der ganzen Krankheit von allen
Symptomen viel schwerer betroffen, als die rechte.

Was nun die charakteristischen Symptome anbetrifft, hat Oppen-
heim, dem wir die nosologische Sonderstellung des Leidens verdanken,
als erster die sonderbare Tonusveranderung hervorgehoben, die in dem
Wechsel von Hypotonie mit Neigung zu tonischer Muskelanspannung
besteht; er bezeichnete deshalb das Leiden: Dystonia musculorum
deformans. In unserem Falle war diese Erscheinung nur im letzten
Zeitabschnitt des Leidens aufgefallen und ist im Krankheitsjournal
so verzeichnet, daBl die passive Beweglichkeit der Glieder infolge ihrer
Spastizitdt stark verhindert war, manchmal wieder sind diese ganz
leicht auszufithren; dieses Wechseln von spastischen und spannungs-
freien Zustinden war an allen Extremitéten zu beobachten.

Die unwillkiirlichen Bewegungen bilden nach Mendel ,ein Ge-
misch von choreatischen, athetoiden, ticartigen, hemiballistischen,
parkinsonartigen Bewegungen, von jedem dieser Leiden etwas habend
und teils an dieses, teils an jenes erinnernd, doch in keinem derselben
restlos aufgehend; die Bewegungen sind zwecklos, bizarr, klonisch-
tonisch, mit Uberwiegen des tonischen Momentes, dysharmonisch,
schlangenférmig, wurmartig, unkoordiniert, stereotyp. Besonders charak-
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teristisch sind die ziehend-drehenden, die ,torquierenden’ Bewegungen
des Rumpfes und der Extremitéten, die durch plétzliches Emporwerfen
oder Abduzieren einer Extremitit zeitweise unterbrochen werden.”
Die allerdings diirftigen Aufzeichnungen aus der Anfangszeit des Leidens
machen es in unserem Falle wahrscheinlich, daf die Bewegungsunruhe
mit choreiformen Ruck- und Schleuderbewegungen begonnen hat;
typisch keunzeichnet sie die Kranke mit dem Reiflen des Wollenfadens
bei der Handarbeit. Die Bewegungen ergriffen beim Fortschritt des
Leidens alle Extremitaten, blieben aber scheinbar durch lange Zeit
ohne Hinzutreten andersartiger unwillkiirlicher Bewegungen eine
ziemlich einténige Form der Bewegungsunruhe. Denn sie berichtet
von einem ungefihr 20 Jahre lang dauernden stationaren Zustand,
nach welchem sich eine wesentliche Verschlimmerung in ibrem Zu-
stande eingestellt hat. Auf der Klinik Jendrassik, wo sie damals in
Beobachtung stand, fiel schon der krampfhaft zuriickgebogene Kopf,
fortwahrende in langsamem Tempo sich vollziehende athetotische Be-
wegungen und ein Schiibteltremor im ganzen Korper aunf. In den
letzten Jahren ihrer Beobachtung sind neben den choreiformen, atheto-
tischen und groben Wackelbewegungen die torquierenden Bewegungen
in den Hals- und Rumpfmuskeln in den Vordergrund getreten, die das
Sitzen, die gerade Kopfhaltung unméglich machten und zur Verkriimmung
der Wirbelssiule fiilhrten. Die Bewegungsrunruhe verstarkte sich bei
willkiirlichen Bewegungeun, wobei heftiges Zittern im Kdorper auftrat.
Als charakteristisch fiir das Leiden hebt Mendel das Aufhdren der
Bewegungsunruhe im Schlaf hervor. Dieses Zeichen ist auch bei unserem
Kranken wiederholt vermerkt.

Die Haltung der Wirbelsiule ist ein sehr charakteristisches Zeichen
des Leidens. Zumeist wird eine Lordose der unteren Brust- und Lenden-
wirbelsdule beobachtet, zuweilen auch eine Skoliose. Die Kriimmung
der Wirbelsiule ist in Riickenlage kaum bemerkbar, beim Sitzen wird
sie deutlich und am stirksten beim Gehen und Stehen. In unserem
Fall bestand zuerst eine Skoliose im Brust- und Lendenteil der Wirbel-
sdule, erst spiter gesellte sich eine Lordose dazu. Diese Haltung fiihrt
dazu, daBl die GesiBgegend stark nach hinten vorspringt und fiihrt ge-
meinsam mit dem nach riickwarts gebogenen Kopf zu den charakte-
ristischen Korperstellungen, die Oppenheim als Dromedarstellung,
Mendel (vielleicht noch zutreffender) als Vogel-StrauB-Stellung be-
zeichnete. Im Schlaf verringerte sich die Kriimmung der Wirbelsiule
im hohem -MaBe,

Fiir die Gehstérung wird als pathognomonisch der eigenartig
itorquierte” Gang bezeichnet, der durch die mannigfaltigen anders-
artigen unwillkiirlichen Bewegungen sowie die Haltungsanomalien
des Rumpfes in den einzelnen Fallen recht verschiedene Bilder liefert;
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deshalb die verschiedensten Bezeichnungen bei den einzelnen Beob-
achtern: bizarr, clownartig, tdnzelnd, grotesk, stampfend, steppernd,
eigentiimlich schiebend, watschelnd, demjenigen des Dromedars &hn-
lich. In unserem Fall verursachten anfangs die heftigen choreiformen
Schleuderbewegungen eine ernste Gehstérung. Spiter wird der Gang
als ein wahres Herumtorkeln bezeichnet; typisch war dabei, dafi der
FuB stark nach einwarts gebogen ist. Sie verfiel zuletzt nach ein bis
zwel hastig ausgefiihrten Schritten unter allgemeinem Koérperzittern
zu Boden; die Spuren dieser schweren Gehstérung, bzw. der dadurch
verursachten hiufigen Stiirze zeigten sich deutlich an ihrer Haut.

Uber die Gebrauchsfihigkeit der Hinde sagt Mendel, daB die
grobe Kraft derselben gut erhalten ist, doch sind die willkiirlichen
Bewegungen, wie Schreiben, Essen, An- und Ausziehen durch die Mit-
bewegungen, die Ungeschicklichkeit, das zeitweise Herumwerfen der
Extremitat sehr gestort bzw. unmoéglich gemacht. In dieser Hinsicht
unterscheidet sich unser Fall von den meisten bisher verzeichneten
Fillen, indem schon 1911 in den Aufzeichnungen der Jendrassik-
schen Klinik berichtet wird, dafl die Druckkraft und aktive Beweglich-
keit des linken Armes und Beines eine minimale war, im Vergleich
zu den rechtsseitigen stark herabgesetzt. Auch die Reflexe, die nach der
Zusammenstellung Mendels in den meisten Fallen abgeschwicht sind,
waren als lebhaft, links gesteigert verzeichnet. In den Aufzeichnungen
des Armenhausspitals aus der letzten Beobachtungszeit sind beider-
seits lebhafte Reflexe, links fehlender Achillesreflex vermerkt und hin-
zugefiigt, daB die linke groBe Zche zeitweise spontan eine Dorsal-
flexionsstellung einnimmt, die sich manchmal auch auf den Babinski-
reiz einstellt. Is bestand also in unserem Falle eine Hemiparese der
linksseitigen Glieder, die sich in der Abschwichung der motorischen
Kraft und Steigerung der Reflexe sowie im angedeuteten Babinski-
Zeichen kundgab. Ich will hier gleich bemerken, da8 der anatomische
Befund im Einklang mit diesen Erscheinungen eine deutliche Rarefi-
zierung im linksseitizgen Pyramidenareal des Riickenmarks erkennen
lieB. Von den bisher beschriebenen Fallen fand Seelert in seinem Fall
lebhafte Knie- und Achillessehnenreflexe und Andeutung von Fuf-
klonus; in einem Fall Bregmanns waren die Archillessehnenreflexe
gesteigert, in einem weiteren Falle Babinskis anscheinend beider-
seits positiv. Ein anderer Fall Bregmanns, dessen Zugehorigkeit
zur Dystonie von Mendel bezweifelt wird, sowie im ,unreinen‘ Fall
Thomallas war das Babinski-Zeichen positiv (in letzterem nur rechts).

Die SpitzfuBstellung des FuBes wurde in der Mehrheit der Fille
beobachtet. Sie war auch in unserem Falle vorhanden, anfangs nur
am linken, spiter und weniger ausgesprochen am rechten FuB.

Die Sprache weist in den meisten Fillen keine Verinderung auf.
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In Bernsteins Fall war sie krampfartig, stotternd, zuweilen explosiv;
Thomalla vermerkt bei seinem Falle stark behinderte, nasale Sprache.
Auch Ziehen beobachtete bei einem seiner Fille zeitweise Sprach-
storang; ebenso gab die Mutter der einen Patientin von Mendel an,
dafB ihre Sprache zeitweise schwer zu verstehen sei. In unserem Fall
war die Sprache — abgesehen von einem unangenehmen, kreischenden
Klang — durch die lange Beobachtungszeit eine ungestorte. Nur in der
letzten Beobachtungszeit fiel es auf, daf die Kranke zeitweise hastig,
explosiv, undeutlich spricht, und daB die verschwommene Aussprache
durch die ungewdhnliche Lagerung der Zunge verursacht wird. Schluck-
beschwerden sind in keinem Falle, auch in unserem nicht verzeichnet.

Das Gesicht ist in den meisten Fallen von den unwillkiirlichen
Zuckungen verschont; nur in den Fallen Maas, Bregmann und Tho-
malla bestand auch gelegentlich leichtes Grimassieren im Gesicht.
Im vorliegenden Fall zeigte in der letzten Zeit besonders die linke
Gesichtshalfte lebhafte, oft verzerrte Gesichtsziige. Die Torsions-
bewegungeu des Kopfes, die nur in je einem Fall von Flatau-Sterling
und Mendel beobachtet wurden, standen durch lange Zeit als die unan-
genehmste Bewegungsstorung im Mittelpunkte des Krankheitsbildes.

Gleichlautend negativ war der Befund in allen Fallen in bezug
auf Pupillen, Augenhintergrund und die iibrigen Hirnnerven. Ein
Pigmentsaum der Cornea fehlt ebenfalls. Eine Veranderurg der Leber-
wurde mit Ausnahme des auch sonst nicht ganz hierher gehdrigen
Falles von Thomalla in keinem Falle gefunden.

Als eine Veridnderung, deren Zusammenhang mit dem Leiden
jedoch zweifelhaft ist, erwahne ich gewisse Anomalien des Knochen-
wuchses, die in unserem Fall vermerkt ist; die Arme waren auffallend
lang, die Hande breitknochig, die Finger zeigten eine Trommelschliger-
form. Frankelfand in einem seiner Falle eine Entkalkung im Schenkel-
hals und Schenkelkopf und eine Periostitis, die vom Schenkelkopf zum
Trochanter zog. Climenko fand den linken Femurhals abnorm kurz
und verdickt, den linken Trochanter major von abnormer Konfiguration,
die Knochenstruktur normal.

Die Sensibilitit war in unserem Falle sowie auch in allen ibrigen
intakt; Schwalbe beobachtete zeitweise eine allgemeine Hypalgesie
(hysterischer Natur), Frinkel in einem Falle eine Hypalgesie im Ge-
biet beider Nn. cut. fem. und in der linken Gesichtshélfte. Schmerzen,
von welchen, in einigen Beobachtungen Erwshnung getan wird, waren

" in unserem Falle nicht vorhanden. '

Die Intelligenz ist in simtlichen Fallen und wie Mendel hervor-
hebt, trotz eventuell langen Bestehens der Erkrankung, die doch —
oft schon in der Kindheit — einen Teil des Gehirns in Mitleidenschaft
gezogen hat, als normal angegeben; in keinem Fall wird von einer



Anatomie der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 265

Minderung der intellektuellen Fahigkeiten oder gar von Schwachsinn
gesprochen. Die aus der letzten Lebenszeit unserer Kranken stam-
menden Aufzeichnungen betonen ebenfalls die vollkommene Intaktheit
der psychischen Funktionen, das gute Erinnerungsvermégen, das
wache Interesse und die Orientiertheit der Kranken auch in bezug auf
die Ereignisse der Auflenwelt. Diese Feststellung ist besonders deshalb
von Bedeutung, weil die Kranke mit ihrem in der frithen Jugend ein-
setzenden, iiberaus qualvollen und ihren Gemiitszustand schwer be-
driickenden Leiden ein Alter von 54 Jahren erreichte. Die bei ihr
beobachteten Depressionszustinde, ihre Unvertraglichkeit, Zanksucht
und die zuletzt auffilligen querulanten Ziige konnten vielleicht —
psychologisch — durch ihr trostloses Schicksal erklirt werden.

Fasse ich also nochmals die wesentlichen Ziige des klinischen Bildes
zusammen, so erscheint die Einreihung des Falles in die Gruppe der
Torsionsdystonie durch folgende Momente gesichert: Abstammung
aus vussisch-jiidischer Familie, Beginn des Leidens um die Pubertit
herum, anfinglich stetige Progression, dann Stationdrbleiben (letzterer
Zustand hielt 20 Jahre lang an, nach welcher Zeit wieder eine schwere
Progression sich eingestellt hat, die eigentlich das charakteristische
Krankheitsbild zur vollen Entwicklung brachte; allerdings betrifft
unsere Kranke mit ihrem Alter von 54 Jahren den iltesten beobach-
teten Fall, ihm folgt der 45jahrige Kranke Mendels), unwillkiirliche
Bewegungen, fiir die das Torquierende charakteristisch ist, doch auch
athetoide und choreiforme Bewegungen, Wechsel von Hypotonie und
Spannungszustanden, bizarrer, duBerst ungeschickter Gang, Skoliose
und Lordose der Wirbelsdule, die im Liegen abnimmt und beim Gehen
besonders hervortritt (Strauf3-Stellung), Spitzfulstellung, Fehlen von
Verdnderungen an den Augen, in der Sensibilitit, bis zuletzt vollkommen
gut erhaltene Intelligenz.

Als seltenere, also in den engeren Rahmen des Krankheitsbildes
nicht hineingehérende Verdnderungen erwihne ich die in der letzten
Beobachtungszeit etwa gleichzeitig aufgetretene Sprachstorung und
unwillkiirliche Gesichtsbewegungen (Grimassieren) und das starke
Hervortreten der Torsionsbewegungen am Kopfe. Ungewdhnlich war
auch das Auftreten und die Art der unwillkiirlichen Bewegungen. Das
Anfangsbild beherrschten ausgesprochen choreiforme Bewegungen, die
zuerst eine Seite befielen, dann auf die andere iibergingen und lange
Zeit das Krankheitsbild Chorea vortiuschten. In einem jiingst mit-
geteilten Falle von Ewald gestaltete sich das Krankheitsbild ebenfalls
in einer ungewdhnlichen Weise. Ein 9jahriges Kind erkrankt an mobilen
Spasmen im rechten Arm, mit 18 Jahren war dieser unbrauchbar,
mit 26 Jahren wird der linke Arm ausschliefilich von choreatischen
Storungen befallen, die seit mehreren Jahren unverindert bestehen.

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 67. 18
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Bei der Untersuchung fanden sich lebhafte torquierende Bewegungen
im rechten Arm und im Hals beiderseits, die mit choreatisch-atheto-
tischen und ticartigen Bewegungen gemischt den Eindruck einer
typischen torsionsdystonischen Stérung erweckten, im linken Arm
bestand nur eine ausgesprochen choreatische Unruhe, Beine blieben frei.
Atypisch erschien der Fall auch durch das Bestehen von Grimassieren.

Die athetotischen Bewegungen traten in unserem Falle zusammen
mit den Torsionshewegungen erst in einem spiteren Zeitabschnitt des
Leidens in Erscheinung. Gewdghnlich sind sie bei der Torsionsdystonie
nicht sehr ausgesprochen und werden von den iibrigen Bewegungsarten
verdeckt. In unserem Falle standen sie zu einer Zeit so sehr im Vorder-
grund, daf das Leiden als Athetose double aufgefait wurde. Das spiter
aufgetretene Grimassieren und die Sprachstérung gehdren ebenfalls
in den Symptomenkomplex der Athetose double, so dafl es angezeigt ist,
die ¥rage der Differentialdiagnose aufzuwerfen, insbesondere auch des-
halb, weil die noch zu besprechende spastische Hemiparese mit Pyra-
midenlésion als Herderscheinung seitens des Gehirns bei der Athetose
double ein regelmiBiges 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, sprechen noch gegen die An-
nahme einer Athetose double: die Verkriimmung der Wirbelsaule, die
im Liegen sich ausgleichende Lordose, das Aufhéren der Bewegungen
im Schlaf, die der Athetose fremden Zitter- und Schiittelbewegungen,
das Fehlen von epileptischen Krampfen und fixen Contracturen und
die bis zuletzt ungestérte Intelligenz. Auch muBl hier vor Augen gehalten
werden, daf3 die Athetose double eine Krankheit des fritheren Kindes-
alters ist, und die Torsionsdystonie zumeist — wie auch im vorliegenden
Fall — um die Pubertétszeit beginnt.

Man wird also an der Berechtigung der Diagnose Torsionsdystonie
festhalten miissen und auf Grund dieses Falles die Méglichkeit dessen
anerkennen, dafl die Torsionsdystonie sich mit einer Pyramidenerkran-
kung kombinieren kann, wie es im vorliegenden Fall klinisch durch eine
ausgesprochene Hemiparese der linken Seite, gesteigerte Sehnenreflexe
und links angedeutetes Babinski-Zeichen, anatomisch durch einen
deutlichen Ausfall im Areal der linksseitigen Riickenmarkspyramide
feststellen lief. '

K. Mendel kommt im Gegensatz zu Thomallas frither angefiihr-
ter Ansicht zur SchluBfolgerung, dafl man fiir die auf Grund der oben
besprochenen gemeinsamen Symptome zur Torsionsdystonie gerechneten
Falle einen Morbus sui generis statuieren und die Fille, die als Misch-
formen oder Uberginge von der Dystonie zu anderen Krankheiten
erscheinen, auflerhalb des Rahmens dieser Krankheit stehen lassen
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miisse. Inwieweit diese Forderung zu Recht besteht, kann erst dann
entschieden werden, wenn man im anatomischen Substrat der typischen
Torsionsdystonie durch die Untersuchung von mebreren, hierher ge-
hérigen Fillen eine einheitliche Grundlage des Leidens hat, die als
spezifisch fiir diese Krankheit zu betrachten ist und eine Auseinander-
haltung der typischen Fille von den Mischfillen erméglicht. Die bis-
her untersuchten Fille gehéren nicht zur Gruppe der typischen Torsions-
dystonie. Fiir mich ist der atypische Charakter dieser Félle darin gegeben,
daf} sie vom enger gefaBten pathogenetischem Standpunkt nicht zu den
Fallen von echter Torsionsdystonie gerechnet werden kénnen. Im Falle
Westphal, der iibrigens auch im klinischen Bild nur wenig Beriih-
rungspunkte mit der Torsionsdystonie hat, wird durch den anatomischen
Befund und auch den klinischen Verlauf eine exogene Schadigungs-
ursache wahrscheinlich gemacht. Die Fille Thomalla und Wimmer
zeigten bei einem ziemlich akuten klinischen Verlauf die fiir die Wilson-
sche Krankheit und Pseudosklerose typische Leberverinderung: ein
Befund, der bei dem iiberaus chronischen Verlauf der typischen Torsions-
dystonie hier als regelmafiger Befund sehr unwahrscheinlich ist und
in unserem Fall auch vermifBt wurde. Die Zugehorigkeit des anatomisch
untersuchten Falles von Cassirer zur Torsionsdystonie kénnte even-
tuell vom klinischen Standpunkt in Zweifel gestellt werden, so daB es
berechtigt erscheint, unseren Fall als den ersten, anatomisch unter-
suchten Fall von typischer Torsionsdystonie zu betrachten, wobei ich
besonders die pathogenetischen Momente, die im Falle vorlagen, als
maBgebend betrachte; also die Abstammung aus russisch-jiidischer
Familie, den Beginn um die Pubertit herum, ferner den chronisch-
progressiven, durch Stillstand unterbrochenen Verlauf des Leidens,
alles Krankheitsziige, die die typischen Fille von Torsionsdystonie auf
eine gemeinsame Plattform stellen.

Oppenheim war der erste, der die funktionelle Natur der echten
Torsionsdystonie (im Sinne von Schwalbe und Ziehen) in Zweifel
gezogen und die Wahrscheinlichkeit einer organischen Grundlage aus-
gesprochen hat. Flatau und Sterling machten die Lasion der Klein-
hirnbindearmbahn fiir 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 wahrscheinlich in die Gegend des Streifenhiigels und Linsenkerns,
vielleicht aber auch in den Kleinhirnbindearm zu vérlegen ist.

Moégen nun die Befunde selbst sprechen!

Die histologische Untersuchung des Gehirns erfolgte in der Weise, daBB die

linke Hemisphire in frontaler Serie nach Weigert-Pal bearbeitet wurde und
die rechte Hemisphire zur genauveren histologischen Bestimmung des patholo-

18*
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Abb. 5. Weigert-Bild aus dem frontalen

Gebiet des Striatums. Schnitt etwas stark

differenziert. Annahernd normale Ver-
haltnisse.

H. Richter: Beitrige zur Klinik und pathologischen

gischen Prozesses diente, wobei die Mark-
firbung nach Spielmeyer, Fibrillenim.
prignation durch die Methode Biel-
schowskys und die Herxheimersche

Scharlachrotfirbung an Gefrierschnitten

Anwendung fanden.  Paraffinschnitte
wurden nach Nissl und Van Gieson

. gefarbt. Uber die Verhaltnisse der Glia

gewannen wir durch die Holzersche
Kresyl - violett - Methode iibersichtliche
Bilder. Neben dem Striatum wurden
noch folgende Teile des Gehirns unter-
sucht: In Weigert-Serien Teile des Me-

y sencephalons, der Pons, Oblongata und

einige Hohen des Riickenmarks. Eingehen-

- der untersucht: Thalamus, Hypothalamus,

das Gebiet des roten Kerns mit der Sub-

¥ stantia nigra, die Gegend des Nucl. denta-

tus; von der Hirnrinde: Stiicke aus der
vorderen und hinteren Zentralwindung,

" dann aus der ersten Frontal- und ersten

Temporalwindung.

Ich beginne mit der Beschreibung
der Weigertserie, die das Gebiet der
linksseitigen Zentralganglien umfaft.

Abb. 6. VergrdBerte Teilansicht des Striatums von einem Schnitt, der ungefihr

aus der Mitte des Putamens stammt.

Deutlich sieht man hier den durch die

Verdichtung der Markbiindel entstandenen Status fibrosus.
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Abb. 5 veranschaulicht einen Schnitt aus der frontalen Hilfte des Striatums.
Man erkennt vor allem, daB sowohl Caudatum als Putamen an Umfang keine
merkliche Verringerung erlitten haben. Die Markfirbung ist etwas schwicher
als auf den fiibrigen Schnitten (infolge zu starker Differenzierung), doch erkennt
man die Markbiindel des Putamens und Caudatums in einer normalen Dichte.
Es fehlen die Spuren eines Markpilzes, wie beim Status marmoratus. Das Bild
entspricht also in dieser Hohe dem normalen Weigertbild.

Eine deut-
licheVerinderung
zeigt uns schon
das auf Abb. 6
veranschaulichte
Bild, das aus einer
etwa in der Mitte
gelegenen Hohe
stammt. Hierfallt
vor allem eine ge-
wisse Verkleine-
rung des Stria-
tums auf; beim
Vergleich mitnor-
malen Priparaten
ist das Schméler-
werden des Puta-
mens leicht be-

merkbar; das
Pallidum zeigt
keine erheblichere
Schrumpfung.
Der Schwundpro-
zeBimParenchym
des Putamens gibt
sich auf dem
Markfaserbild da-
rin zu erkennen,
daB die kleinen
Markbiindel des
Putamens auf-
fallend dicht
nebeneinander
lagern, wie dies
besonders in der
unteren Halfte  Abb. 7. VergroBerte Teilansicht desStriatums aus dem hinteren
des Putamens Drittel. — FEinzelheiten im Text.
deutlichist. Einen
sinnfalligen Ausdruck des Parenchymschwundes bieten die michtigen Spalten
im Putamen, die in dieser Hohe durch mehrere Schnitte verfolgt werden konnten.
Es sind dies Spaltrdume, die von einer diinnen Markfaserschicht eingesiumt sind;
in einigen sah-ich in der Mitte des Spaltes ein GefiB, das in anderen, speziell in
den groBeren fehlte. Auf diesem Schnitte (Abb. 6) konnte ich die Vereinigung der
in der Mitte vertikal aneinander gereihten Spalten sehen, wo der Spaltraum auch
breiter ist. Die Spaltrdaume sind auch im korrespondierenden Anteil des N. caudatus
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sebr ausgesprochen und kommen zahireich, wenn auch mit geringerem Umifang
in der Lam. med. externa des Globus pallidus vor. Der feine Faserfilz des Striatums
zeigt im allgemeinen keine Ver#inderung, nur in der untersten Partie des Putamens
ist er deutlich schiitterer. Das Pallidum ist vielleicht etwas schmichtiger, sein
Fasergehalt zeigt eine leichte Verarmung, die besonders in dem oberen, an die
innere Kapsel grenzenden Abschnitt bemerkbar ist. Eine leichte Rarefizierung
zeigt auf dem Schuitt auch die dullere Markleiste des Pallidums.

"Abb. 7 bringt — etwas mehr vergroflert — eine weiter caudal gelegene Hohe.
Auch bier ist die Schrumpfung des Striatums gut zu erkennen, aber auch das
Pallidum scheint hier verringert zu sein. Der Markausfall im Putamen ist
im unteren Segment desselben sehr ausgesprochen, hier sind sowohl die
feinen Fasern, als auch die dickeren Markbiindel gréBtenteils ausgefallen, Im
oberen Teil, der der inneren Kapsel anliegt, ist eine Rarefizierung der Markfasern
ebenfalls sehr auffallend. Entsprechend diesen Markausfallsgebieten sieht man,
dafl die &uBere Markleiste in ihrem oberen und unteren Abschuitt eine deutliche
Verdimnung und Aufhellung zeigt, wihrend das mittlere Gebiet relativ gut
erhalten ist. Die Markarmut des Pallidums macht sich im oberen Teil des-
selben am meisten bemerkbar, wo auch die innere Markleiste einen deutlichen
Ausfall erkennen 1aBt. Die durch das Pallidum diametral durchziehenden dicken
Fasern sind im oberen Teil ginzlich ausgefallen, im unteren Pallidumabschnitt
auch in hohem Grad verringert; die innere Markleiste ist hier ebenfalls verdiinnt.
Lehrreich ist der Vergleich des Markzustandes auf den Abb. 6 und 7, die in ver-
grioBerter Ansicht das Putamen und Pallidum aus dem mittleren und hinteren
(caudalen) Gebiet darstellen. Auf dem ersteren erscheint das Putamen infolge
der Zusammenriickung der intakten Markbiindel, die durch den Schwund des
Parenchyms herbeigefithrt wird, noch markhaltiger als auf dem normalen Bild.
Der Zustand entspricht dem Vogtschen Status fibrosus. Am zweiten Bilde fallt die
hochgradige Verarmung der Marksubstanz im Putamen auf. Im oberen und unteren
Teil derselben fehlen, sie fast ginzlich, oder sind in hohem Mafie atrophisch, auch
im mittleren Teil erscheinen sie etwas schiitterer. .

Die Faserung der inmeren Kapsel, des Thalamus und Hypothalamus 148t
keinen bemerkbaren Ausfall erkennen. Namentlich wire hervorzuheben, dall das
Forelsche Biindel H, als vollkommen intakt erscheint und der Luysische Korper
keine bewertbare Verringerung aufweist.

Auf Schnitten aus dem caudalsten Striatumgebiet fillt die helle Farbung
des noch vorhandenen Pallidums auf. Putamen und Nuecl. caudatus lassen
aufer ihrem Schmélerwerden, die durch Vergleich mit analogen Normalpripa-
raten auch hier festgestellt werden kann, nur eine Rarefizierung der feinen
Markfasern im unteren Putamengebiet erkennen. Hingegen fallen die aus dem
Temporallappen stammenden und hier durchziehenden ,,Fibres of passage™ durch
ihre gute Markfirbung auf.

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

Die Markbilder der Rinde zeigen normale Verhéltnisse, namentlich wire
hervorzuheben, daB die vordere Zentralwindung keinen Markausfall zeigt. Die
gute Markfirbung der inneren Kapsel ist auf allen Schnitten deutlich za er-
kennen.

Weigert-Bilder aus der Gegend des caudalen Mesencephalons-zeigen, da8 die
Bindearme einen normalen Markgehalt haben; die zentrale Haubenbahn 1aBt
ebenfalls keinen erkennbaren Ausfall feststellen. Die Pyramidenbiindel erscheinen
auf diesem Schnitt noch beiderseits gut gefirbt. Das Kleinhirn und die Gegend
des Nucleus dentatus zeigte vollkommen normale Markverhiltnisse. In der Oblon-
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gata f4llt schon eine hellere Firbung der rechten Pyramidenbahn auf, die von hier
nach abwirts konstant nachzuweisen ist. Die Markfasern sind diffus rarefiziert.
Es falit auf dem Schnitt noch die beiderseitge Aufhellung (links stirker) der Hell-
wegschen Dreikantenbahn auf. .

Interessanten Befund lieferten ' die Weigert-Bilder aus dem Riickenmark.
Abb. 8 wiedergibt das Bild einer Cervical- und Lumbalhdhe. Es fallt auf beiden
Schnitten eine leichte Einsenkung der konvexen Riickenmarkskontur an der
linken Seite, entsprechend dem verringerten und deutlich gelichteten Pyramiden-
areal dieser Seite,. wihrend die rechte Pyramidenbahn vollkommen normal ist
und als gutes Vergleichsobjekt dienen kann. Der diffuse Markausfall, den wir
in der Oblongata im
rechten Pyramiden-
biindel fanden,macht
sich hier im linken
Seitenstrang bemerk-
bar.

Die genauere
Untersuchung  des
‘Weigert-Bildes aus
der Cervicalhdhe 1aBt
abernoch ein weiteres

symmetrisch ge-
legenes Lichtungs-
areal erkennen, und
zwar im anterola-
teralen Strangge-
biete; rechts ist
dieses Ausfallsgebiet
deutlich begrenzt,
weil es fiberall von
normalen Ab-
schnitten umgeben
ist; es grenzt, wie
man - sieht, dorsal-
wirts direkt an das
Gebiet des seitlichen Abb. 8. Weigert-Bilder aus dem Cervical- und Lumbalmark.
Pyramidenstra,nges. ) . Nihere Beschreibung im Text.
Linksistdas symme-
trische Ausfallsgebiet weniger ausgeprochen, als rechts, auch fillt es auf
dem Schnitt nicht so gut auf, weil es dorsalwirts an das ebenfalls gelichtete Pyra-
midenareal grenzt. Ich glaube aber, daB man auch auf dem beigefiigten Bilde
im linken Seitenareal zwei voneinander noch gut absonderbare lichtere Bezirke
unterscheiden wird kénnen, wie es auf den Priiparaten deutlich zu sehen ist. Das
vordere liegt symmetrisch zum gelichteten Gebiet der rechten Seite. Ich habe
dieses symmetrische Ausfallsgebiet auch auf nach S pielmeyer gefirbten Schnitten,
die absichtlich zu kurz differenziert wurden, vorgefunden, und auf mit Fuchsin
iiberfarbten Spielmeyer-Priparaten an Stelle der ausgefallenen Markfasern eine
deutliche Zunahme des GefiBbindegewebes und faseriges Gliagewebe gefunden.
‘Dieses symmetrische Ausfallsgebiet konnte ich nur im Cervicalmark nachweisen;
vom Dorsalmark stand mir als verwertbar nur ein Teil des unteren Dorsalmarkes
zur Verfiigung, und hier fehlte es ebenso wie es das Bild auf der LumbalhShe
zeigt. Abb. 9 zeigt das rechte Ausfallsareal in einer VergroBerung, die nihere
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Einzelheiten erkennen li8t. Man sieht neben grofleren Liicken, die das Gefaf3-
bindegewebe einnimmt, ein diffuses Hervortreten der Markfaserzwischenschicht,
die besonders auffillt, wenn man das links sichtbare Areal der normalen Pyramide
zum Vergleich nimmt. Auch wird man diinne, atrophische Markfasern in groBer
Anzahl zwischen den relativ erhaltenen auffinden. Ahnliches Bild zeigt die sym-
metrische Stelle rechts, doch sind hier die markfreien Liicken nicht so gro8, und
der gelichtete Bezirk etwas kleiner. : .

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

Abb. 9. VergréBerte, Teilansicht im Ausfallsgebiet des Tractus rubrospinalis
rechts. Links davon das intakte Pyareal.

fand dabei, daB in der Oblongata in jenen kleinen Biindeln, die medialwérts von
der Flechsigschen Bahn in der Substantia reticul. lateralis verlaufen, eine im
Vergleich zu mehreren normalen Schnitten deutliche Rarefizierung bestand, die
sich darin kundgab, daB die vertikal verlaufenden kleinen Markbiindel deutlich
schwicher gefirbt waren, in manchen Biindeln waren nur 1-—2 dicke Markfasern
zu sehen, hingegen waren die diinnen, atrophischen Markscheiden ungewGhulich
zahireich vertreten. Das ganze, ziemlich gut begrenzte dreieckférmige Areal der
Formatio reticularis lateralis war im Vergleich mit mehreren Normalschnitten
aus dieser Hohe an Umfang deutlich verringert. Doch muB ich bemerken, daf
die Bestimmung einer diffusen Markrarefizierung in diesem Gebiete recht schwierig
ist, und ich wiirde mich gar nicht berechtigt fiihlen, aus dem Oblongatabefund
allein weitere Schliisse zu ziehen. Im Haubengebiet habe ich an der Verlaufs-
stelle der rubrospinalen Faserung einen Markausfall mit Sicherheit nicht feststellen
konnen.
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Zellbilder aus dem Striatum (rechts). Der Unterschied, der auf den
Weigert-Bildern zwischen den frontalen und caudalen Gebieten in bezug auf den

Abb. 10. a) Zellbild ans dem hinteren Putamen des Falles; b) als Vergleichsobjekt ﬁormules Zellbild aus dem
Putamen des Falles I mit Kohlenmonoxydvergiftung.

Zustand der Markfasern beobachtet werden konnte, wird noch viel auffilliger,
wenn man verschiedene Teile des Striatums auf Zellbildern untersucht. Die Zell-
verdnderungen konnen kurz dahin zusammengefaBt werden, daB sowohl die grofen
als auch die kleinen Nervenzellen des -Striatums von einem einfachen Schwund-
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prozeB befallen sind, der im caudalen und mittleren Putamengebiet schon weit
vorgeschritten ist, im Anfangsteil des Putamens auch deutlich ausgesprochen ist
und im Kopt des Nucl. caudatus die geringste Intensitit zeigt. Doch auch inner-
halb der angefiihrten Segmente 1aBt sich ebenso, wie im Markbild, die herdf6rmige
Ausbreitung des Prozesses noch deutlich bemerken. So war im candalen Putamen
der aufere, unterste Abschnitt vom Schwundporzef am schwersten heimgesucht.
Die Abb. 10 und 11 veranschaulichen die Verinderungen an zwei verschiedenen
Stellen aus dem hinteren und mittleren Teil des Putamens; als Vergleichsbilder
stellte ich Nissl-Bilder aus ungefihr gleichen Gegenden eines normalen Putamens,
der aus dem Falle I. von Kohlenmonoxydvergiftung stamamt, zur Seite. Die auf-
falligste Verinderung ist die hochgradige, zahlenméaBige Verringerung der Striatum -
zellen. Durch die Abzdhlung vieler Gesichtsfelder hier und in Normalpriparaten
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Abb. 11. Nissl-Bilder kongruenter Stellen aus dem mittleren unteren Putamen-
gebiet: a) im vorliegenden Fall; b) aus Fall I von Kohlenmonoxydvergiftung.

gelangte ich zu einer durchschnittlichen Verhsltniszahl von 11:38. Der Zell-
schwund ist auch an ein und demselben Schnitt ein verschiedengradiger. Ieh fand
schwer verSdete Stellen, die in einem Gesichtsfeld nur 4—5 schwer verdinderte
Zellen aufwiesen, neben relativ besser erhaltenen mit 20—25 Zellen im Gesichts-
felde. '

Eine weitere, auffillige Verinderung zeigt sich im morphologischen Bild
der noch erhaltenen Striatumszellen. Man wird sagen konnen, daB keine einzige
Nervenzelle in der caudalen Putamenhilfte eine normale Striktur zeigt. Die meisten
bieten das charakteristische Bild der chronischen Zellerkrankung Nissls (die
.einfache Schrumpfung® im Sinne Spielmeyers): Der Zellumfang ist verringert,
der Zelleib ist gleichmaBig dunkelblau gefarbt, Bt keine Nissl-Strukturen, sondern
meist nur einen Pigmentfleck erkennen. Das Plasma ist manchmal so stark
reduziert, daB der Kern nur von einer Seite her von tiefblau gefirbten Plasma-
schollen begrenzt ist. Die Zellfortsitze sind verdiinnt, oft korkzieherartig ge-
wunden; bei vielen fehlen sie ganz. Der Kern ist auch kleiner geworden, ist nicht
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blaschenformig, sondern dreieckig oder ovalférmig und ist ebenfalls blaulich ge-
farbt. Das dunkelblaue, punktférmige Kernkorperchen der normalen Zelle ist
hier vergrofert, erscheint wie aufgedunsen, plump, unscharf gezeichnet. Diese
Schrumpfungsart ist an den groflen und kleinen Striatumzellen gleichmiBig zu
beobachten und ist im hinteren Putamenteil am meisten ausgesprochen, doch
findet man auch hier noch Zellen, an welchen die Verinderung relativ weniger
ausgesprochen ist; unter den grofflen Zellen finden sich Exemplare, die nur eine
pyknotische Umfa.ngsverringerung zeigen, ohne andere Strukturverinderungen;
man bemerkt in diesen kleine Tigroidschollen in normaler Anordnung, fast alle
noch erhaltenen Zellen enthielten reichlich Pigment.

Eine andere Verinderungsart, die sich neben dunkel gefirbten Schrumpf-
bildern im Striatum zeigt, entspricht den sog. Zellschattenbildern, die ebenfalls
béufig und diffus zerstreut vorkommt. Auffalliger sind die grofien Zellen, die diese
Veranderung zeigen: der Zelleib ist blaB gefirbt, Tigroidsubstanz fehlt, das Plasma
zeigt eine wabige Struktur, die Zellkonturen sind unregelméBig, erscheinen manch-
mal wie ausgenagt. Manchmal findet man einige Gliakerne um solche Zerfalls-
figuren, ofters febhlen aber solche. Bilder von echter Neuronophagie habe ich
hier nicht gesehen. :

Den schweren Zellveranderungen steht eine unverhaltnismaBig schwache
Reaktion von seiten des Gliagewebes gegeniiber. In der hinteren Putamenhilfte
ist die Zahl der Gliakerne im verddeten Parenchym kaum vermehrt. Die Zell-
kerne sind fast durchwegs klein, rund, chromatinreich, oft homogen dunkel-
blau gefiirbt und konnen von den gleich zu besprechenden Rundzellen der peri-
vaskuldren Anhiufungen gar nicht unterschieden werden. GroBere, ovale Glia-
kerne mit sparlicherer Chromatinkdrnelung waren in viel geringerer Anzahl zu
sehen. Auf Bildern, die nach Holzer gefirbt wurden, sieht man stellenweise in
der Umgebung von GefaBen eine leichte Zunahme von faserbildenden Gliazellen
oder einen diinnen Faserfilz, der das Parenchym gegen die erweiterten perivascu-
lairen Rédume begrenzt. Progressive Gliazellformen sind mir iberhaupt nicht
entgegengetreten. Ebenso habe ich die von Alzheimer beschriebenen Riesen-
gliazellen, die von ihm bei der Pseudoklerose, von Spielmeyer bei der Wilson-
schen Krankheit gefunden wurden, in diesem Falle vollig vermifit.

Auch GefdBverinderungen waren im hinteren Putamen nur wenig ausgespro-
chen. Von der auffallend grofen Erweiterung der perivasculiren Riume wurde
schon Erwihnung getan. Die GefsBliicken begrenzt eine etwas aufgelockerte
Parenchymschicht, in der hauptsichlich nur einige Gliazellkerne zu sehen waren,
manchmal aber auch Nervenzellen. Die GefaBwand bot keine besonderen Ver-
dnderungen; auf Fibrillenbildern konnte festgestellt werden, daB eine merkliche
Capillarfibrose fehlte, ebenso eine Kernvermehruno' der GefaBwand. Pathologische
Ablagerungen von Niederschlagsprodukten sa,hen wir weder in der Gefdfwand
noch im Parenchym,

An einigen Gefiafen, die im pathologisch verianderten Gebiet lagen, fand ich
perivasculdre Rundaellena,nhaufungen Zumeist waren es Venen, die diese Ver-
anderung aufwiesen. Die Infiltrate bestanden meistens aus ein bis zwel Reihen,
nur ganz selten bot sich eine stirkere Anhdufung. Die Zellen liegen zum
groBten Teil periadventitiell, gewthnlich in einer weiten GefaBliicke. Die
Zellkerne sind klein, rund, sind homogen blau gefirbt; seltener sind etwas
groBere, hellere Formen mit einer feinen Chroma.tmkornelung zu sehen. Die
Kerne liegen meistens frei; seltener sind die mit einem diinnen Plasmasaum
umgebenen Kerne. Plasmazellen &hnliche Gebilde habe ich in diesen Anhauftingen
nie angetroffen. Im ganzen gehren sie zu den verhaltnismaBig seltenen Befunden;
in mehreren Priparaten waren sie gar nicht angedeutet. Es soll noch bemerkt
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werden, daf sich die Infiltratkerne von den kleinen runden Gliazellen, die im
Parenchym lagen, morphologisch kaum unterscheiden lassen.

Im Vorderteil des Putamens waren die Verinderungen bei weitem nicht so
schwer, wie in dem bisher besprochenen Abschnitt. Man findet Stellen, wo
die Nervenzellen an Zahl kaum vermindert sein kénnen und morphologisch
den normalen Zellen nahe stehen. Es gibt dann Stellen; wo der ZerfallsprozeB
und die Schrumpfungsvorgiinge deutlich erkennbar sind. Man wird hier die herd-
formige Lokalisation des Prozesses noch besser erkennen. Rundzelleninfiltrate
um die Gefife trifft man auch hier nur sparlich an; ein Zusammenhang zwischen
ihrer Lagerung und der Ausbreitung der Zerfallsherde lieB sich nicht feststellen.
Die morphologischen Verdnderungen der Nervenzellen sind mit denen im hin-
teren Putamen identisch: auch hier dunkelgefirbte Schrumpfformen und Zell-
schattenbilder. Das Gliagewebe ist hier etwas lebhafter am ProzeB beteiligt;
man sieht Gfters Anhiufungen von Gliakernen um die verinderten Nervenzellen;
kleine isolierte- Kernanhdufungen, die hier dicht anzutreffen sind, diirften wohi
mit den, die intakten Markbiindel begleitenden Gliakerngruppen identisch sein.
Threr Form nach sind es dieselben kleinen, runden Gliakerne, die auch hier iiber-
wiegen. Die aus dem hinteren Putamen bekannten weiten GefiSriume waren hier
nicht zu sehen. )

Herxheimer-Bilder aus dem hinteren Putamen zeigten, dafl alle Nervenzellen
fettig veriindert sind. Abbauvorginge waren hier nur wenig ausgesprochen. Im
vorderen Putamen waren mit Fettkérnchen beladene Gliazellen hiufiger zu sehen.
GroBere Anhaufungen um die Gefile wurden auch hier nicht gefunden.

Im Kopf des Nucl. caudatus waren die beschriebenen Versnderungen am
wenigsten ausgesprochen. Die Nervenzellen lassen eine zahlenmifige Abnahme
nicht erkennen. An manchen Stellen fallen sie durch die hellere Firbung des
homogenen Zellplasmas auf; auch dunkelgefarbte Schrumpfzellen sind stellenweise
zu sehen. Das Gliagewebe zeigt keine merkliche Zunahme der Kerne. Die
perivasculiren Lymphriume sind nicht erweitert, GefaBinfiltrate fehlen.

Unverkennbar, wenn auch an Ausbreitung und Intensitit viel geringfiigiger
waren die Verinderungen im Globus pallidus. Eine zahlenmiBige Verringerung
der Zellen konnte mit Sicherheit nicht festgestellt werden. Die Zellen sind aus-
nahmslos stark pigmenthaltig. Deutliche Schrumpfformen waren an manchen
Stellen herdfrmig angesammelt; hier und da war ein zartes GefdBinfiltrat zu sehen.
Die zellige Gliawucherung war mehr ausgesprochen. Unter den Zellen fand ich
ein zweikerniges Zellexemplar.

Interessantes Bild zeigte die grofizellige Gruppe der Substantia innominata,
das den herdférmigen Charakter des pathologischen Prozesses lebhaft illustrierte.
Inmitten der Gruppe zeigh sich ndmlich eine Stelle, wo alle Zellen in einer herd-
formigen Begrenzung schwer geschidigt erscheinen. Wiihrend die iibrigen Zellen
ihre normale GroBe, eine gute Tigroidfirbung, einen hellen, blischenférmigen
Kern zeigen, sind auf dieser Stelle alle Zellen hochgradig geschrumpft, dunkelblau
gefarbt; kleine Hiufchen von Gliazellkernen weisen darauf hin, daB einige Zellen
bereits zugrunde gingen. Um die verinderten Zellen lagen oft 8—10 Gliakerne.

Von den benachbarten Grisea des Striatums wurden noch genauer untersucht
und histologisch als normal gefunden: das Claustrum, die Thalamuskerne, der
Hauptkern des Nucleus ruber und Corpus Luysi.

Eine schwere anatomische Verinderung deckten die Nissl-Bilder in jener
Gegend auf, die dem caudalsten Ende des roten Kerns entspricht und das
Gebiet oberhalb der Substantia nigra umfaBt. Abb. 12 stanmt aus dieser
Gegend. Ich wurde auf diese durch das im Bilde sichtbare, zarte Gefaf3-
infiltrat und den erweiterten GefiBraum aufmerksam gemacht, die ich nur noch



Anatomie der extrapyramidalen Bewegungsstdrungen. 277

im Striatum vorfand. Die Pigmentzellen der Substantia nigra waren vom patho-
logischen Prozefl groBtenteils verschont geblieben, nur auf engen Stellen, wie
eine solche auf der Abb. 12 ersichtlich, trat Schrumpfung und Zerfall einiger Zellen
ein; hier sieht man kleine Pigmentschollen frei im Gewebe liegen. Viel schwerer
betroffen wurde das oberhalb der Substantia nigra liegende Gebiet, in dem
als die caudalsten Ausldufer der Nucleus-ruber-Formation, die zum Nucl. magno-
cellularis gehdrigen groBen, motorischen Zellen einzelne Nester bilden. Es ist
dies ein schon ziem-
lich verddetes Ge-
biet, in dem noch
einige schwer ver-
gnderte Zellen
liegen. Manche
Stellen lassen sie
noch in kleinen
Gruppen erkennen,
doch alle sind
schwer verdndert;
die aus dem Stria-
tum bekannten
Schrumpfformen
sind hier nur selten
anzutreffen, die
meisten Zellen sind
auffallend blaf ge-
farbt, ihr Zelleib
wabig  zerkliiftet
‘und erinnert an
vacuolisierte  Zel-
len; oft ist ein Zell-
kern nicht zu er-
kennen. Die Zellen
sind meist von
Gliazellkernen um-
ringt. Die Verdn-
“derung ist auf den
caudalen Pol des
Nuel. ruber scharf
begrenzt; der Abb. 12. Aus der caudalen Halfte des Hirnschenkelgebietes.
Hauptkern dessel- In der Zellschicht der Subst. nigra einige in Zerfall be-
ben, in welchem griffene Zellen in herdférmiger Anordnung. Dorsal davon
nur mittelgroBe  erweiterter GefaBiraum mit leichten Rundzellenanhaufungen.
und kleine Zellen
enthalten sind, zeigt eine vollkommen normale Struktur.

Kleinhirn und Nucl. dentatus wiesen auf den Nissl-Bildern gar keine patho-
logisch zu bewertende Verdinderungen der Ganglienzellen, des Gliagewebes oder
der GefiBe auf. :

Die motorische Rinde der rechten Hemisphiire lieB auf Nissl-Praparaten
folgende Verinderungen erkennen. Die einzelnen Zellschichten waren an Umfang
nicht verringert und gegeneinander gut begrenzt. Die Beetzschen Riesenpyra-
midenzellen waren an Zahl kaum vermindert, die Struktur der Zellen im all-
gemeinen gut erhalten. In einigen war das Tigroid feinkdrnig zerbréckelt; der
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kornige Zerfall der Nissl-Schollen war besonders in den Zellfortsitzen gut zu beob-
achten. Man fand auch ein bis zwei Zellen mit ausgenagtem Zelleib, in dem
ein oder mehrere Gliazellkerne lagen. Doch sind solche Bilder nur vereinzelt zu
sehen, wihrend die Zellen der dritten und vierten Schicht h#ufiger regressive
Verdnderungen aufwiesen. Neben einfach geschrumpften Zellforruen fanden
sich Bilder von echter Neuronophagie in dieser Schicht zahlreich vor. Viele
Residualkndtehen weisen darauf hin, daB die kleinen und mittelgroBen Pyramiden-
zellen einem ziemlich lebhaften Zerfallprozef anheimfielen. Die Gliazellen sind
auch diffus vermehrt, ihr Zelleib ist vergroBert und zeigt oft eine hellblaue Farbung;
an den Kernen sah man hier und da Teilungsformen. Zu einer Faserbildung ist
es aber in dieser Schicht nirgends gekommen. Die Gefille sind nicht verdndert,
Koérnchenzellen lieflen sich nur in miBiger Zahl nachweisen. Die Markbilder
aus der motorischen Rinde, die an Gefrierschnitten gewonnen wurden, lieflen
keinen bemerkbaren Ausfall erkennen.

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

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

Die schwerste Verinderung lag im Striatum vor; und zwar, wie
die Zellbilder und Markfaserbilder gleichlautend bestatigen, war diese
im caudalen Drittel desselben am meisten vorgeschritten, im mittleren
Teil auch noch schwer, im. vordersten Drittel schon viel weniger aus-
gesprochen; das frontalste Gebiet des Striatums, der Kopf des Schweif-
kérpers war nur leicht veréindert. Es soll hier gleich darauf hingewiesen
werden, dafl dieser Befund im Sinne der topographischen Gliederung
von Q. und C. Vogt mit dem Auftreten der klinischen Symptome in
den verschiedenen Korperteilen, soweit dies in unserem Falle besonders
vermerkt ist, recht gut in Einklang gebracht werden kann. Nament-
lich wire hervorzuheben, daf die im letzten Stadium der Krankheit
beobachteten Stérungen in der Sprache und in den Gesichtsmuskeln
mit den relativ leichten, also vermutlich nicht lange bestehenden Ver-
anderungen im Kopf des Caudatums iibereinstimmen.

Der pathologische ProzeB duBerte sich in erster Linie in einem
chronisch progressiven Zellschwund, der die kleinen und grofien Striatum-
zellen gleichméfBig betraf und hierdurch zu einer fortschreitenden Ver-
6dung des Striatums fithrte. Er waren lediglich zwei histologische
Veranderungsarten an den Striatumzellen zu beobachten: Schrumpf-
zellen, die wahrscheinlich einen stabileren Endzustand der chronischen
Zellerkrankung Nissls darstellen und Zellschattenbilder, die als Repri-
sentanten eines rascheren Zerfallsprozesses gelten konnen. Auffallend
schwach war die Beteiligung des Gliagewebes an den Ersatzvorgingen.
Diese findet ihre Erklarung zunichst in der Tatsache, dafl das Striatum
zu jenen Segmenten gehort, in welchen — wie es Spielmeyer hervor-
hebt — die Ersatzwucherung des Gliagewebes infolge seiner besonderen
lokalen Beschaffenheit weit hinter dem Schwund der Nervenzellen
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zuriickbleibt; ein weiterer Grund diirfte in dem eminent chronischen
Verlauf des Prozesses gegeben sein. Tatsache ist, daB eine mit dem
schweren Parenchymproze in Verhdltnis stehende Wucherung der
Gliazellen fehlte und daf die vorhandenen Gliazellkerne in iiberwiegen-
der Zahl aus kleinen, dunkelgefarbten, runden Kernen bestanden, so da.
wir in diesem Befund auch noch ein Zeichen dafiir besitzen, daB das
Gliagewebe selbst sich in einem regressiven Zustand befand.

Das MiBverbiltnis, in dem die FErsatztatigkeit der Gewebs-
glia zum Parenchymschwund des Putamens stand, offenbarte sich
makroskopisch in der deutlichen Umfangsverringerung des Putamens
und in den pathologisch erweiterten perivasculiren Réumen, fiir deren
Zustandekommen in erster Linie die Retraktion des Parenchyms ver-
antwortlich gemacht werden muf}; erst in zweiter Linie wird man die
Einschmelzung der an das Gefi angrenzenden Parenchymschicht in
Erwigung ziehen,umsomehr, dadie histologischen Merkmale eines solchen
Prozesses, die man bei den echten Kribliiren in der Form von desinte-
grierten Gewebsteilen fast immer auffindet, hier vermiflt wurden. Die
Rundzellenanh#ufungen, die um einige Gefale des erkrankten Gebietes
gefunden wurden, kénnen mit dem Zellschwundprozefl in keinen ur-
sichlichen Zusammenhang gebracht werden. Man wird einen priméren,
echt-entziindlichen Charakter dieser Infiltrate aus mehreren Griinden
ausschlieBen konnen. Sie waren im krankhaft verinderten Gebiet
nur selten anzutreffen (zumeist in den perivenssen GefiBlicken), auch
dort, wo der ProzeB einen relativ lebhafteren Verlauf zeigte; speziell
an solchen Stellen, wo der herdférmige Charakter des Zellschwund-
prozesses ausgesprochen war, konnte ihr Auftreten mit dem Prozef
in keine Beziehung gebracht werden. Auch fand ich nie unter diesen
Zellen solche Formen, die man fiir Plasmazellen hitte halten kénnen,
wo doch bei lymphocytiren Exsudationen, die einen entziindlichen
Charakter haben, die Weiterentwicklung der Lymphocyten zu Plasma-
zellen eine regelmaBig beobachtete Erscheinung ist (es sei hier besonders
an Westphals Fall erinnert). Ihrer morphologischen Struktur nach
mochte ich die Zellen doch als Lymphozyten auffassen, obwohl sie —
wie schon frither bemerkt — von den kleinen Gliazellkernen, die im
Parenchym zerstreut lagen, kaum unterschieden werden kénnen.
Raecke und andere Forscher, die ahnliche Rundzellenanhaufungen bei
der chronisch-progressiven Chorea. gefunden haben, identifizieren sie
wit den kleinen Gliazellkernen, da sie in der schwicheren Farbung
und der feinen Granulation der Kerne auch eine morphologische Ab-
weichung von den Lymphocyten feststellen konnten. Auf jeden Fall
wird man den entziindlichen Charakter dieser Infiltrate ausschlieen
kénnen, und diese viel eher als durch den ParenchymprozeB sekundar
bedingte Veranderungen auffassen.
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Die Markfaserbilder aus dem Putamen lassen sich etwa dahin
bewerten, dafl die Veriinderungen der Markfasern im allgemeinen viel
weniger ausgesprochen sind als die der Nervenzellen, sie weisen aber
darauf hin, dal} bei einem gewissen Fortschritt des Zellprozesses auch
die Markfasern eine erhebliche Einbufle 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 gelichtet ist, und daBl die kompakten Markbiindel, die aus dem
Putamen gegen das Pallidum ziehen, an Zahl und Umfang stark ver-
ringert sind. Der partielle Ausfall der striopallidsren Faserung fithrt zu
auffalligen, lokalen Markausfallen in den korrespondierenden Abschnitten
der Lamina med. externa und in der Faserung des Globus pallidus,
die an diesen Stellen im volligen Ausfall der radiir durchziehenden
Faserziige sich bekundet. Das Markfaserbild aus der Mitte des Putamens
1aB3t einen Ausfall von Marksubstanz kaum erkennen; es tritt im Gegen-
teil der von O. und C. Vogt beschriebene charakteristische Zustand
von relativer Markiiberfilllung in Erscheinung, der Status fibrosus,
bedingt durch den Parenchymschwund, der ein Zasammendrangen der
noch intakten Markbiindel bewirkt. Im vorderen Dritteil des Putamens
lieBen die Markbilder keine als pathologisch bewertbare Veranderungen
erkennen.

Im Globus pallidus war der pathologische ZellprozeB viel weniger
ausgesprochen; die lokale Faserverarmung im Hinterteil desselben
diirfte gréfitenteils auf den Ausfall der striofugalen Fasern zuriick-
gefiibrt werden. Ein Markausfall in der subpallidaren Faserung konnte
nicht nachgewiesen werden.

Von den benachbarten Grisea des Striatums hat der geschilderte
Zellprozell sich noch an zwei Stellen bemerkbar gemacht: im Nucleus
substantiae innominatae, deren Zugehorigkeit zum Striatumsystem
noch zweifelhaft ist, namentlich von Q. und C. Vogt in Abrede gestellt
wird, und im caudalsten Teijl des Nuecl. ruber.

Uber die Bedeutung dieser Stelle gibt uns die eingehende Studie
v. Monakows AufschluB, die den roten Kern und seine Umgebung
behandelt. Aus dieser erfahren wir, daB beim Menschen der sog. Nucleus
magnocellularis (Hatschek) nur einen rudimentiren Bestandteil der
Ruberformation bildet, der mit einigen Nestern von groflen motorischen
Zellen, den sog. Riesenzellen die caudalsten Ausliufer des roten Kerns
bildet. Diese motorischen Zellen waren auch in unserem Fall vom
pathologischen ProzeB am schwersten betroffen, wihrend der Haupt-
kern des Nucl. ruber sich als anatomisch intakt erwies. Was nun die
synaptologische Bedeutung dieser Zellgruppe betrifft, konnte v. Mona-
kow in zwei pathologischen Beobachtungen am Menschen durch Ver-
folgung aufsteigender Degenerationen aus dem Riickenmark den
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Nachweis erbringen, daf die rubrospinale Faserung beim Menschen
ausschlieBlich mit dieser Zellgruppe zusammenhingt. Experimenteil
zeigte Kohnstamm an Kaninchen, daf3 bei halbseitiger Durchschnei-
dung des Riickenmarks nur die Zellen des Nucl. magnocellularis zu-
“grunde gehen (die den sog. weiBen Kern bilden), wihrend der eigentliche
rote Kern intaki bleibt. Bei Tieren ist der Nucl. magnocellularis viel
stirker entwickelt und nimmt auch an der Bildung des Hauptkerns
teil; beim Menschen besteht der Hauptkern nur aus kleinen und mittel-
groBlen Zellen, die mit den {ibrigen rubrofugalen Faserungen in Verbin-
dung stehen, der stark riickgebildete Nucl. magnocellularis ist nur durch
die motorischen Zellgruppen vertreten, die im caudalsten Gebiet des
roten Kerns oberhalb des Substantia nigra liegen.

Uber den Verlauf des Fasciculus rubrospinalis sind wir aus den
tierexperimentellen Untersuchungen von v. Monakow, Probst u. a.
unterrichtet. Probst war der erste, der den Ursprung dieser Bahn, die
v. Monakow schon frither als ,,aberrierendes Seitenstrangbiindel* be-
schrieb, aus dem roten Kern unzweideutig festgestellt hat. Probst
gibt in seiner Beschreibung iiber diese Bahn folgendes an: Das Biindel
ist durch suffallend dicke Markscheiden ausgezeichnet. Die aus dem
roten Kern austretenden Fasern ziehen durch die ventrale Hauben-
kreuzung Forels auf die andere Seite, wo sie im ventrolateralen Teil
der Formatio reticularis in sagittaler Anordnung verlaufen. Unter dem
motorischen Trigeminuskern ziehen sie etwas ventralwirts und kommen
zwischen austretender Facialiswurzel und oberer Olive zu liegen. In
der Oblongata verlaufen die Faserbiindel medial von der Gowersbahn,
ventral vom dorsalen Trigeminuskern, lateral von den spinothala-
mischen Biindeln, im lateralen Teil der Formatio reticularis. Im Cervi-
calmark erstreckt sich die Bahn im Seitenstrang vor dem Pyramiden-
areal. Sie reicht im Hals- und oberen Dorsalmark nicht bis zur Peri-
pherie, ist nach vorne und innen dreieckig. Im Brustmark nimmt sie
an Umfang ab, erscheint hier rundlich und liegt im unteren. Brust-und
Lendenmark ganz am Rand des Seitenstranges. Probst konnte an
Marchi-Bildern einige Fasern bis ins Sacralmark verfolgen. Er hat auch
deutliche Einstrahlungen in das seitliche Vorderhorn feststellen kénnen.
Sehr bemerkenswert #uBert sich Probst fiber das Verhiltnis des
v. Monakowschen Biindels zur seitlichen Pyramidenbahn. ,,Die Fasern
des Biindels und die Fasern der Pyramidenstrangbahn liegen dicht bei-
sammen, so daf sie bei gemeinsamer Degeneration nicht voneinander
zu trennen sind. Dadurch erklirt sich die Tatsache, die schon fritheren
Autoren auffiel, daf} die Seitenstrangsbahndegeneration bedeutend stér-
ker-ist nach einseitiger Riickenmarksdurchschneidung, als nach Durch-
schneidung der Pyramide selbst oder nach Blutungen in der inneren
Kapsel.”

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 67. 19
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Uber den Verlauf der Bahn beim Menschen wissen wir eigentlich
nur 80 viel, als sich im Falle von Collier und Buzzard, wo die beider-
seitigen Ursprungszellen der Bahn zerstért waren, durch die angewen-
dete Marchi-Methode feststellen lie und v. Monakow in seinen Fillen
ermitteln konnte. Aus diesen ergab sich, daB die Bahn beim Ménschen
ungefihr denselben Verlauf zeigt, wie bei den Versuchstieren beobachtet
wurde, nur ist die Bahn beim Menschen viel schmichtiger. Ihre typische
Lagerung im Riickenmark vor der Pyramidenbahn, in der Oblongata
im dreieckigen Gebiet der Formatio reticularis lateralis ventral vom
Trigeminuskern und im lateralen Haubengebiet der Pons ist auch beim
Menschen sichergestellt. Fraglich ist, ob sie das ganze Riickenmark
durchzieht, oder schon in hoheren Segmenten aufhért. v. Monakow
nimmt auf Grund seiner Beobachtung an, dal die Bahn die Hohe des
V. Dorsalsegmentes unbedingt {iberschreiten muB.

Bei der Beschreibung der Riickenmarksverinderungen unseres
Falles habe ich die anatomischen Beweise ausfithrlich angefiihrt, die
mich dazu bewogen haben, den symmetrischen Faserausfall im vorderen
Teil beider Seitenstringe und die nachweisbare Faserlichtung in den
beiderseitigen Gebieten der Formatio reticul. lateralis in der Oblongata
als einen Faserausfall im rubrospinalen Biindel v. Monakows auf-
zufassen. Ich bin mir der Schwierigkeiten bewuft, die der Identifisierung
einer heute noch so wenig bekannten Bahn auf Grund von Weigert-
Bildern im Wegé stehen. Mafligebend war fiir mich dabei neben der
typischen Lagerung der Ausfallsareale — im Seitenstrang unmittelbar
vor dem Pyramidenbiindel, in der Oblongata ventral vom Trigeminus-
kern, medial von der Kleinhirnseitenstrangsbahn -~ auch der Umstand,
dafl an der Ursprungsstelle der rubrospinalen Bahn, in den caudalsten
Zellnestern der Ruberformation ein schwerer Schwundproze in den
hier liegenden motorischen Zellen nachgewiesen werden konnte. Charak-
teristisch war die Lagerung des Ausfallsareals im linken Seitenstrang,
wo die seitliche Pyramide ebenfalls gelichtet ist. Probst erwihnt,
daB in solchen Fillen das Ausfallsareal sich nach vorne vergrofiert;
allerdings stammt seine Beschreibung aus frischen, mit Marchi bearbei-
teten Fillen. Ich konnte auf den Weigert-Bildern die beiden Ausfalls-
areale, so innig sie auch aneiander grenzten, doch deutlich voneinander
unterscheiden. Das rechtsseitige Ausfallsgebiet war wesentlich besser
ausgesprochen, als das linke. Im Lumbalmark war die linksseitige
Pyramidenlichtung noch deutlich zu sehen, die rubrospinalen Ausfalls-
gebiete fehlten aber vollkommen ; ebenso vermiBte ich sie in den unteren
Thorakalsegmenten (die iibrigen Riickenmarkssegmente standen mir
nicht zur Verfiigung).

Der’ Ausfall im linken Pyramidenstrang zeigte sich nicht nur.in
der helleren Markfarbung des betreffenden Areals, sondern auch darin,



Anatomie der extrapyramidalen Bewegungsstorungen. 283

daB der Seitenstrang auf der linken Seite bedeutend schméaler war
als auf der rechten und daf8 die Randlinie des Riickenmarks an dieser
Stelle etwas eingebogen verlief; es ist daher naheliegend, anzunehmen,
daB die Pyramidenlésion schon seit langer Zeit bestand; dies wird
auch durch die klinische Beobachtung wahrscheinlich gemacht. Inwie-
weit einZusammenhang zwischen der Pyramidenléision und den in der r.
motorischen Rinde beschriebenen Verdinderungen besteht, méchte ich
unentschieden lassen. Die Beetzschen Riesenpyramidenzellen waren in
annahernd normaler Zahl zu sehen, und zeigten nur geringfiigige Ver-
anderungen. Die Verdnderungen der kleinen und mittelgroBen Zellen
waren schon deutlicher; es fehlten jedoch auch in dieser Sehicht die
histologischen Kennzeichen eines seit langem bestehenden Prozesses,
wie wir es fiir die Pyramidenlision annehmen miissen; die Zellschichten
waren noch gut erhalten, glids bedeckte grofere Ausfallsgebiete waren
nicht zu sehen.

Ich komme nun auf die Frage zu sprechen, welche Folgerungen
aus dem klinisch-anatomischen Befund des vorliegenden Falles abgeleitet
werden konnen.

Was zunichst die Lokalisationsfrage betrifft, so fanden wir,
daB in einem Falle, den wir auf Grund der klinischen Symptome in die
Gruppe der Torsionsdystonie einreihen konnten, lediglich drei Stellen
des Zentralorgans anatomisch-pathologische Veranderungen aufwiesen.
Die einseitige Lasion der Pyramidenbahn, die sich im klinischen Bilde
in einer typischen spastischen Hemiparese kundgab, kénnen wir bei
diesem AnlaB, wo die anatomische Grundlage des torsionsdystonischen
Krankheitsbildes erértert werden soll, ruhig ausschliefen und diese
als eine zufillige, im allgemeinen sehr seltene Kombination der in
Rede stehenden Erkrankung auffassen.

Die schwerste, weil am meisten ausgebreitete pathologische Ver-
inderung lag im Striatum, wo ein chronisch progressiver Schwund-
prozel3 alle nervosen-Elemente ergriffen hat, am schwersten die Nerven-
zellen, weniger schwer die Markfasern und das Gliagewebe; eine leichtere
Form der Erkrankung bot noch das bemachbarte Pallidum und die
Zellgruppe der Substantia innominata. Neben diesem groBlen Er-
krankungsherd fand sich eine ziemlich isolierte Affektionsstelle in der
Gegend der Substantia nigra, die hauptsichlich die Ursprungsstelle der
rubrospinalen Faserung geschidigt hat. Bekanntlich wird dieses Faser-
system mit den extrapyramidalen Bewegungsfuuktionen als eine der
wichtigsten zum stridren System gehorigen efferenten Bahnen aufgefaBt,
obwohl seine Beteiligung bei den striiren Erkrankungen anatomisch
bisher noch nie bewiesen wurde. Nachdem dieser Befund in einem solchen
Falle erhoben wurde, der als erster Fall von typischer Torsionsdystonie
anatomisch untersucht wurde, wird man die Frage in Erwégung ziehen

19*
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miissen, ob der Ausfall in der rubrospinalen Faserung irgendeinen
spezifisch bestimmenden Charakter fir das Zustandekommen des
torsionsdystonischen Symptomenkomplexes haben kann.

Der grofien Bedeutung, die die Gegend der Substantia nigra beim
Entstehen von striiren Ausfallserscheinungen zu haben scheint, wird
durch die Beobachtungen der letzten Jahre immer mehr Auf-
merksamkeit gewidmet. Es wurde aber dabei die Zellgruppe der
Substantia nigra in den Vordergrund gestellt, und von anderen hier
liegenden Zentren und Bahnen wenig Kenntnis genommen. In unserem
Fall war der Locus niger nur leicht verindert, um so schwerer aber die
dorsaler liegende Zellgruppe des Nucl. magnocell. (Hatschek), die
dem System des roten Kerns caudalwirts angeschlossen, von der Haupt-
formation aber deutlich abgegrenztist; der Hauptkern selbst erwies sich
in unserem Fall sowohl im Zellbild, als auch auf Markbildern als voll-
kommen iuntakt (nur eine doppelkernige Ganglienzelle konnte ich hier
nachweisen). Ich méchte dies hervorheben, weil es mir als wahrschein-
lich vorkommt, daf} in einem Teil jener, striire Symptome bietenden
Falle, wo die Substantia nigra besonders in ihrem caudalen Teile
affiziert war, auch dieser Kern vom ProzeB nicht verschont blieb.
Darauf weisen schon die kurzen Bemerkungen XK. Goldsteins auf der
Jahresversammiung d. Nervenarzte hin, der auf die Haufigkeit der
Lasion der Substantia nigra bei den postencephalitischen parkinson-
artigen Erkrankungen hinwies und dabei von der sekundiren Dege-
neration solcher Fasern Erwihnung machte, die in der Forelschen
Commissur iiber die Mittellinie dringen (also allem Anschein nach der
rubrospinalen Faserung angehéren).

Schon die wenigen Beobachtungen, iiber die wir in dieser Hinsicht
verfiigen, lassen erkennen, da8 die Lasion der rubrospinalen Faservng
an sich mit dem klinischen Typus der extrapyramidalen Erkrankung
in keinen Zusammenhang gebracht werden kann, speziell aber in unse-
rem Fall mit der speziellen Form der torsionsdystonischen Bewegungs-
stérung nichts zu tun hat. Der Umstand, daf die Lision in der Gegend der
Substantia nigra, diezum anatomischenSubstrat der postencephalitischen
stridren Erkrankungen gehort, zu ganz verschiedenartigen Bewegungs-
storungen fithren kann, unter denen aber die torsionsdystonische Form
am seltensten vorkommt, spricht schon gegen die Wahrscheinlichkeit
eines solchen Zusammenhanges. Es sind uns aber andererseits solche
Falle bekannt, die in jhrem klinischen Bilde eine groBe Ahnlichkeit
mit der Torsionsdystonie zeigten, im anatomischen Befund jedoch
die Lasion dieser Gegend nicht erwahnt wird. Im Falle Thomallas
fanden zwar O.und C. Vogt anf Weigert-Bildern eine Verschmilerung
der Substantia nigra, konnten aber dabei ein eventuelles Kunstprodukt
nicht ausschlieBen. Im Falle Westphal ist iiber dieses Gebiet nichts
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verzeichnet; ebenso im Falle Wimmer.” Man wird also recht tun,
wenn man die in unserem Falle bestandene Affektion der rubrospinalen
Faserung ebenfalls nur als eine begleitende Verinderung auffafit und
den Grundprozel3, der das Krankheitsbild hervorrief und aufrecht hielt,
auch hier in das Striatum verlegen. DalB} es sich aber dabei um eine
in gewissem Sinne einheitliche Erkrankung der genannten zwei Zentren
handeln diirfte, dafiic spricht die vollkommene Ideutitit des patho-
logisch-anatomischen Prozesses an beiden Stellen; die Annahme ist
also naheliegend, daf das Striatum und die Ursprungsstelle der rubro-
spinalen Faserung in diesem Falle eine gleich geschwiichte Wiederstands-
kraft dem krankhaften ProzeB gegeniiber zeigten. Und in diesem Sinne
gewinnt durch vorliegende Beobachtung die bisher nur als theoretische
Vermutung angesprochene Beteiligung der rubrospinalen Bahn als
Lettungsbahn bei den extrapyramidalen Bewegungsvorgangen in hohem
Mafle an Wahrscheinlichkeit.

Esist nach dem Obigen naheliegend, die Torsionsdystonie als eine Er-
krankung des Striatums zu betrachten und in lokalisatorischer Beziehung
mit der chronisch-progressiven Chorea und mit der Athetose double in
eine gleiche Kategorie zu stellen. Das vorwiegende Befallensein des Puta-
mens — wie es in unserem Falle vorlag —- diirfte dabei gewissermafen
eine fiir die Torsionsdystonie allgemeine Geltung haben, da die Sprach-
und Schluckstérungen, 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 gehorten in unserem Fall zu
den Erscheinungen der vorgeschrittensten Phase, wobei das Letden
43 Jahre lang dauerte). Demgegeniiber miissen wir bei der Athetose
double, wo die erwihnten Stérungen zum geldufigen Krankheitsbild
gehoren, annehmen, daf hier der ProzefR schon friihzeitig die Vorder-
teile des Striatums zu befallen pflegt; die anatomischen Befunde von
0. und C. Vogt bestatigen auch dies. In dieser Hinsicht weicht unser
Fall auch von den hisherigen Fillen von chronisch-progressiver Chorea
ab, wo nach den Untersuchungen von Q. und C. Vogt, F. Stern,
Jakob u. a. das ganze Striatum, also Putamen und Caudatom. vom
ProzeB gleichmifig stark befallen zu sein scheinen (F. Stern fand sogar
in seinen drei Fallen im Caudatum die schwersten Veranderungen).

Wir konnen also die chroniseh-progressive Torsionsdystonie zu
den Eigenerkrankungen des Striatums rechnen, und dabei das vor-
wiegende Befallenwerden des Putamens als eine spezifische Art der
Lokalisation. betrachten, die dieses Leiden von den anderen chronisch-
progressiven Eigenerkrankungen des Striatums, von der Athetose
‘double und der chronisch-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 pathologisch-anatomischen Prozesses
irgendwelche Riickschliisse auf die spezifische Gestaltung des klinischen
Bildes zulafit, ob also in unserem Fail das Entstehen des torsionsdysto-
nischen Krankheitsbildes durch den vorgefundenen anatomischen Pro-
zef3 eigenartig bedingt sein kann. Hieriiber kénnen wir uns nur dann
Aufklarung verschaffen, wenn wir die schon frither erwihnten und
anatomisch untersuchten Fille heranziehen, in denen ein #hnlicher
klinischer Symptomenkomplex vorlag. Der Fall Thomallas betrifft
ein 12Y/, jahriges Kind arischer Abstammung, bei dem das Leiden
mit anfallsweise auftretenden Torsionsbewegungen am rechten Bein
begann, die bald auf den rechten Arm und den Rumpf iibergingen.
Vier Monate nach Krankheitsbeginn traten Sprachstorungen auf, zwei
Monate spater Schluckbeschwerden. Im Krankenhaus zeigt der Patient
Drehattacken des ganzen Koérpers mit Ausnahme des freibleibenden
linken Armes. Der Schlaf milderte im Anfang die Erscheinungen.
Die grobe motorische Kraft, Sensibilitit und Intelligenz war gut.
Sehnenphiénomene auslosbar. Babinski rechts zeitweise angedeutet.
Voriibergehend Fixationscontracturen, die durch passive Bewegungen
iiberwindbar waren. Einmal wurden athetotische Bewegungen und
beiderseitiger Babinski verzeichnet. Das Leiden dauerte %, Jahre.

Im anatomischen Befund (O. und C. Vogt) zeigte sich eine Total-
nekrose des Putamens, bestehend aus weitgehendem Zerfall der Ganglien-
zellen mit nur geringfiigiger Ersatzwucherung der Glia; diese blieb
so schwach, daBl es zur Entstehung eines schwammigen, zahlireiche
Liicken aufweisenden Gewebes kam. Zahlreiche Fettkornchenzellen.
An einzelnen Gefiflen eine schwache Rundzelleninfiltration der AuBlen-
wand. Faserbildende Astrocyten in spéarlicher Menge. Der anatomische
. Befund entspricht also der Totalnekrose, die mit dem pathologischen
Substrat der Wilsonschen Krankheit schon deshalb identifiziert werden
kann, weil auch eine typische Leberverinderung vorlag.

Wimmers Fall betrifft einen Kranken ohne erbliche Belastung,
ohne Lues; das Leiden begann mit 12 Jahren mit einer langsam fort-
schreitenden Bewegungsstérung, die die gesamte Korpermuskulatur
ergreift. Es bestanden choreiforme und unwillkiirliche Drehbewegungen
und sonderbare Haltungen ohne Muskelrigiditit, ohne Lahmung, ohne
Pyramidenzeichen, ohne Sensibilititsstérung; kein Cornearing. Wim-
mer vermag den Fall weder zur Athetose, noch zur Wilsonschen Krank-
heitzurechnen und findetam nachstliegenden die Annehme einer Torsions-
dystonie. Exitus nach zwei Jahren an Pneumonie. Die Sektion ergab
eine typische Leberveranderung, wie bei Wilsonscher Krankheit. Das
Gehirn bot makroskopisch nichts, mikroskopisch in weiter Ausdelinung
im Gehirn (auch Rinde und Kleinhirn) die von Alzheimer beschriebe-
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nen und fiir die Pseudosklerose charakteristischen Verinderungen, am
starksten im Striatum.

Westphals Fall, der iibrigens nur wenig Beruhrungspunkte mit
den iibrigen Fallen von Torsionsdystonie hatte und klinisch der Athetose
double am nichsten stand, betrifft einen 43jihrigen Mann mit Lues
in der Anamnese, bei dem plotzlich ein Krankheitsbild mit folgenden
Symptomen entstand: Eine allgemeine, mit Muskelrigiditit einher-
gehende athetotische Unruhe, die durch psychische Reize gesteigert
wurde, eigenttimliche torsionsspastische Haltungsanomalien, die an
die Torsionsdystonie erinnerten, lebhaftes Grimassieren, Sprach- und
Schluckbeschwerden, Blasenstérungen, Abnahme der Erinnerung. Die
Bewegungsunruhe bestand auch beim Liegen. Krankheitsdauer zehn
Wochen. Anatomisch zeigte sich neben gleichsinnigen Verinderungen
in der Rinde hauptsichlich das Putamen schwer erkrankt. Hier waren
einerseits entziindliche GefaBinfiltrate, stark erweiterte perivasculire
Lymphriume, schwere Gefillwandverinderungen, andererseits zahl-
reiche Gliaproliferationsherde an Stelle der zugrunde gegangenen Gan-
glienzellen zu sehen.

Westphal nimmt als Krankheitsursache Lues oder Encephalitis
an; der Krankheitsbeginn mit 43 Jahren und der akute Verlauf machen
eine exogene Schidigungsursache auch sehr wahrscheinlich.

Die Fille von Cassirer verdienen auch vom klinischen Stand-
punkt aus eine besondere Beachtung. Sie zeigen uns den isolierten
Torsionskrampf, als das Symptom einer chronisch fortschreitenden Er-
krankung, das sich von den Halsmuskeln auf die Glieder, oder in ent-
gegengesetzter Richtung ausbreiten kann und zu einem der Torsions-
dystonie nahestehenden Zustand fihrt. Man wird auch Cassirer
darin recht geben miissen, dafl der Unterschied, der im Sitz des Muskel-
krampfes zwischen den Fillen von echter Torsionsdystonie und seinen
Fallen besteht, kein wesentlicher sein kann; die Haltungsanomalien
und Gehstérungen der Dystoniker beruhen auf den Torsionsbewegungen
der Rumpfmuskulatur, in Cassirers Fallen waren neben den Gliedern
vornehmlich die Halsmuskeln betroffen. Ich erinnere hier wieder an
unseren Fall, in dem neben den Rumpfmuskeln auch die Hals-
muskeln schwere Torsionsstérungen zeigten.

Der zweite Fall Cassirers wurde von Bielschowsky anatomisch
untersucht, und zeigte nebén diffusen Erscheinungen von Hirnschwel-
lung einen subakuten Zerfall von Ganglienzellen im ganzen Striatum
mit Zellschattenbildern, Neuronophagie usw. ; die Fettpraparate deuteten
auf einen lebhaften AbbauprozeB hin. Pyra.rmdenbahn war unversehrt.
Sowohl in diesem, wie im frither erwihnten Fall Westphals war keine
Leberveranderung nachweisbar.

Vergleicht man_die hier angefiihrten Falle miteinander, so findet
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man ziemlich abweichende klinische Krankheitsbilder, in denen die
Torsionshewegungsstorung als gemeinsames Symptom wiederkehrt.
Vom pathogenetischen Standpunkt aus beurteilt, reprisentieren sie
eine ganz heterogene Gruppe, in der exogene und endogene Schid-
lichkeitsfaktoren angenommen werden miissen, unter den letateren
solche, die mit einer Leberveranderung einhergehen neben anderen, in
denen diese vermiflt wurde. Der pathologisch-anatomische Prozefl
war ebenfalls ein sehr verschiedener: im Falle Thomalla lag eine
fiir die Wilsonsche Krankheit charakteristische Totalnekrose des
Striatums vor, der Fall Wimmer zeigte den fiir die Pseudosklerose
typischen Befund (in beiden Fallen bestand auch Leberverinderung),
im Falle Westphal war ein glidser HerdprozeB mit entziindlich-infil-
trativen Veradnderungen das anatomische Substrat, und der Fall
Cassirers zeigte neben Hirnschwellung einen subakuten Zellschwund-
prozell. Vergegenwirtigen wir noch den anatomischen Befund in
“unserem Fall, einen ausgesprochen chronisch-progressiven Zellschwund-
prozel mit Schrumpfung des Striatums, ohne Leberverinderung, so
miissen wir zur Ansicht gelangen, daf die Torsionshbewegungsstorung
zur Umfassung einer nosologisch einheitlichen Krankheitsgruppe nicht
geeignet ist, sondern dall wir es hier mit einem Symptom zu tun
haben, das in verschiedenen Krankheitsbildern auftreten kann und in
Analogie zu stellen ist mit der choreatischen und der athetotischen
Bewegungsstérung. In allen oben angefithrten Fallen war das Striatum
der Hauptsitz der pathologischen Verinderung (in den Fallen von
Thomalla und Westphal ist das Putamen als Pridilektionsstelle
der Erkrankung besonders hervorgehoben, wie es auch unser Fall
zeigte). Wir werden daher annehmen kénnen, dafi die Torsionsbewe-
gungsstorung eine besondere Art der striar bedingten hyperkinetischen
Bewegungsstérungen darstellt, deren Zustandekommen -— ebenso
wie bel der choreatischen oder athetotischen Bewegung — an irgend-
eine Schidigung des Striatums, hauptsichlich des Putamens gebunden
ist, aber durch die Eigenart des hier sich abspielenden pathologischen
Vorganges nicht determiniert wird. Ebenso wie die athetotische Be-
wegungsstérung durch einen Status marmoratus, durch einen Status
fibrosus oder durch einen arteriosklerotischen Herdprozef verursacht
werden -kann, koénnen Torsionsbewegungen durch eine Totalnekrose
oder durch einen entziindlichen oder durch einen progressiven Zell-
schwundprozeB bedingt sein. Alle drei Arten der striiren hyperkine-
tischen Bewegungsstérung koénnen als Teilerscheinungen in den ver-
schiedensten Krankheitsbildern vorkommen, sie bilden aber auch
einzeln selbstindige Erkrankungen, in denen je eine Art der Be-
wegungsstérung das ganze Krankheitsbild beherrscht. Die Athetose
double, die chronisch-progressive Chorea und die Torsionsdystonie.
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veranschaulichen drei solche Erkrankungen, wobei jedoch gleich be-
merkt werden soll, daB auch bei diesen Fillen eine Untermischung mit
anderen, nach der Bezeichnung des Leidens atypischen striaren Hyper-
kinesen hiufig vorkommt. Bei der echten Torsionsdystonie z. B.
gehdren neben den charakteristischen Torsionshewegungen die chorea-
tischen und athetotischen Bewegungen zum gelsufigen Krankheitshild,
wie es auch unsere Beobachtung und der Fall Ewalds zeigt.

Auf unsere oben gestellte Frage, welche Momente dabei bestim-
mend wirken, daB es in einem Fall von Striatumerkrankung zur chorea-
tischen, im zweiten zu einer athetotischen und in einem dritten zur
torsionsdystonischen Bewegungsstérung kommt, werden wir auch hier
nur durch den Vergleich der anatomischen Befunde, die bei den er-
wahnten drei Erkrankungsarten beschrieben wurden, eine Antwort
erhalten. Ich méchte hier einen Vergleich mit den Fillen von Athetose
double auBer acht lassen, weil diese keine einheitliche anatomische
Grundlage haben und auch im klinischen Verlauf Unterschiede zeigen,
indem es stationdre und progressive Fille gibt. Hingegen verfiigen wir
iiber zahlreiche, eingehende Untersuchungen bei Fiéllen von chronisch-
progressiver Chorea, die bei manchen Abweichungen in den Details im
ganzen eine recht groBe Ubereinstimmung in den Hauptziigen des
anatomischen Bildes erkennen lassen und einen Vergleich mit den
Befunden unseres Falles von Torsionsdystonie als zweckmifBiig er-
scheinen lassen. Der Hauptsitz der krankhaften Verdnderungen liegt
bei beiden Erkrankungsarten im Striatum; die geringe Mitbeteiligung
des Pallidums, die wir in unserem Fall von Torsionsdystonie haupt-
sdchlich auf den Ausfall der striopallidiren Faserung zuriickfiihrten,
wurde auch bei der chronisch-progressiven Chorea hiufig beobachtet
und von den meisten Autoren ebenso bewertet. Der schon friiher er-
wahnte Unterschied in der anatomischen Lokalisation, namlich das vor-
wiegende Befallensein des Putamens hei der Torsionsdystonie muB
fiir die Bestimmung der besonderen Art der Hyperkinese als belanglos
-angesehen werden, da eine #hnliche Lokalisation des Prozesses in ein-
zelnen Fillen auch bei der Chorea beschrieben wurde. Der histopatho-
logische ProzeB 158t bei beiden Erkrankungen eine groBe Ahnlichkeit
in den Hauptziigen erkennen: hier wie dort handelt es sich um einen
fortschreitenden SchwundprozeB der Striatumzellen, mit relativer Ver-
“schonung der Markfasern, ohne Beteiligung der mesodermalen Elemente.
‘Die durch den Parenchymschwund herbeigefiihrte Verdichtung der
Markbiindel fithre zum typischen Status.fibrosus. An den Gefiaflen
sind pur als sekundédr aufzufassende Veranderungen zu beobachten.
In den Einzelheiten zeigt jedoch der histopathologische ProzeB, den wir
‘bei Torsionsdystonie fanden, manche  bemerkenswerte Abweichungen
.von den meisten Fallen der chronisch-progressiven Chorea. Bei letzterer
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wird allgemein hervorgehoben, daB die kleinen Striatumzellen intensiver
vom ProzeB befallen werden als die groBen, wihrend wir in unserem
Fall eine solche elektive Affektion nicht deutlich feststellen konnten,
vielmehr einen chronisch fortschreitenden, alle Striatumzellen scheinbar
gleichmiBig schidigenden Schwundproze3. Es soll hier gleich festgestellt
werden, daB in den frither erwihnten Fillen, wo Torsionsbewegungs-
storungen im Krankheitsbild vorkamen, die fiir die Chorea als charak-
teristisch bezeichnete, elektive Schadigung der kleinen Striatumzellen
ebenfalls nicht vorlag, sondern iiberall eine schwere Allgemeinschidigung
des Striatumparenchyms gefunden wurde. Den zweiten Unterschied
im mikroskopischen Bild liefert das Verhalten des Gliagewebes, das
durch seine itberaus schwache Beteiligung am krankhaften Vorgang
in deutlichem Gegensatz steht zu zahlreichen Befunden, die iiber leb-
hafte, progressive Gliaverinderungen bei der chronisch-progressiven
Chorea berichten. Endlich war in unserem Fall im schwer affizierten
hinteren Putamen auch die Marksubstanz deutlicher geschidigt, als es
bei der chronischen Chorea zumeist angegeben wird. Ob aber diese Unter-
schiede hinreichen, um die verschiedene Gestaltung des klinischen
Bildes zu erklaren, kommt, mir zweifelhaft vor. Erstens deshalb,
weil, wie O. und C. Vogt zeigten, bei der Chorea auch die grofien Zellen
schwer verandert sein konnen und zu merklichen Ausfillen in der
striopallidéren Faserung fiihren konnen, ohne daf sich das choreatische
Krankheitshild andern miifite, zweitens, weil auch das Verhalten des
Gliagewebes bei den verschiedenen Choreatallen eine recht grofle Ab-
wechslung zeigt ; iibrigens scheint dies ein durch den Zellschwundprozef3
bedingter sekundéirer Vorgang zu sein. Diese Unterschiede méchte ich
iberhaupt nicht mit dem spezifischen klinischen Bild, sondern mit der
Daver und dem Verlauf des Prozesses im Einzelfall in Zusammevhang
bringen. Die Verlaufsdauer der meisten Fille von chronisch progressiver
Chorea ist im Verhdltnis zu unserem Fall, wo diese 43 Jahre betrug, eine
verhaltnismaBig kurze. Die Chorea beginnt ja gewdhnlich im Erwach-
senenalter, wihrend in den Fillen von Torsionsdystonie der Krankheits-
beginn zwischen 10 und 13 Jahren angegeben wird. Der Tod pflegt
in beiden Fillen unabhingig von der eigentlichen Haupterkrankung
einzutreten, der Fortschritt des Krankheitsprozesses, der sich in der
Schwere der anatomischen Verinderungen im Striatum kundgibt, ist
also eigentlich nur von der Dauer der Erkrankung abhiingig. Hierauf
deuten in unserem Falle die verschiedenen Befunde:im Striatum selbst:
im hinteren Putamen, wo nach allen Zeichen der Proze8 am lingsten
angedauert hat, finden wir neben dem hochgradigen Zellschwund auch
schen einen schweren Markausfall; im mittleren Putamen war der Zell-
schwundprozel wohl noch sehr stark ausgepriigt, die Marksubstanz
blieb aber noch intakt, sie zeigt sogar eine relative Verdichtung der
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Markbiindel, die ganz an den fiir die chronisch-progressive Chorea
charakteristischen Status fibrosus erinnerte. Im vorderen Putamen
und noch mehr im Caudatumkopf war auch das Zellenparenchym
grofenteils noch vom Zerfallsproze8 verschont, die Marksubstanz voll-
kommen normal. Wir haben woh!l in diesen weniger vorgeschrittenen
Partien eine schwerere Affektion der kleinen Striatumzellen im Verhalt-
nis zu den grofen nicht deutlich feststellen ktpnen, wie es bei der
chronisch-progressiven Chorea regelmaBig der Fall ist, doch wird man
gerade in Hinsicht auf die RegelmiBigkeit dieses Befundes: bei der
Chorea die frithere Affektion der kleinen Striatumzellen auf ihre groBere
Vulnerabilitst gegeniiber den groBen Zellen annehmen kénnen und ihre
vorwiegende Affektion bei diesem Leiden mit der kurzen Dauer der Er-
krankung in Zusammenhang bringen, die schon durch den spiten Beginn
des Leidens gewihrleistet ist. Es ist klar, daB in bezug auf die Dauer
und den Verlauf des Leidens Unterschiede auch innerhalb der einzelnen
Gruppen bestehen, die dann zu Abweichungen vom typischen Befund
fithren (so wiire die Affektion der grofien Zellen hei Chorea zu erklaren),
und der wechselvolle klinische Verlauf bei der Torsionsdystonie 1afBt
es als wahrscheinlich annehmen, daB3 weitere anatomische Befunde,
die sich auf diese Krankheit beziehen, in den erwihnten Einzelheiten
manche Abweichungen von unserem Falle zeigen werden.

Diese Betrachtungen fithren mich zur Ansicht, da3 die Torsions-
dystonie und die chronisch-progressive Chorea in ihrem anatomischen
Substrat eigentlich gar keine wesentliche Abweichung aufweisen,
sicher aber keine solche, die als der bestimmende Faktor des spezifischen
klinischen Symptomenbildes angesehen werden kann. Wir werden also
unserer beim Fall von Hemiathetose gezogenen SchluBfolgerung,
daf die spezielle Form der Hyperkinese von der Eigenart der patholo-
gischen Verinderung 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 ginzlich unbekannten Wesens die bestimmende
Rolle spielt.

Kurz seit noch darauf hingewiesen, daB die von O. und C. Vogt als
striare Akinesen beschriebenen Ausfallserscheinungen in unserem Falle,
wie iiberhaupt in allen bisher versffentlichten Fallen von echter Tor-
sionsdystonie vermift wurden; es ist naheliegend anzunehmen, daB
sie durch die hochgradige hyperkinetische Bewegungsunruhe des
Rumpfes und der Glieder leicht verdeckt werden kénnten. Im Gesicht
fehlen in den meisten Fallen sowohl die hyperkinetischen, als die akine-
tischen Symptome; in unserem Fall bestand zuletzt ein halbseitiges
Grimassieren, das wir mit'der beginnenden Lasion im linken Caudatum-
kopf in Bezichung brachten.
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Wenn wir die Ergebnisse obiger Ausfilhrungen zusammenfassen,
so miissen wir zum Schlufl kommen, da die Torsionsdystonie als eine
selbsténdige Krankheit nicht aufgefa3t werden kann. Durch die verglei-
chende Betrachtung anderweitiger in der Literatur niedergelegten
'Falle miiiten wir namentlich erkennen, daf das klinische Bild keine
nosologische Eigenzeichnung hat, sondern blo8 einen torsionsdystoni-
schen Symptomenkomplex darstellt, der analog ist der athetotischen
oder der choreatischen Bewegungsstorung; wir haben in demselben eine
striar bedingte Hyperkinese kennengelernt, die bei Striatumerkran-
kungen verschiedenster Art auftreten kann; pathologische Vorginge
exogener und endogener Natur, mit akutem oder chronischem Verlauf
konnen den Symptomenkomplex hervorbringen. Nur die Lokalisation
im Striatum (speziell im Putamen) ist eine sichergestellte Bedingung
seines Zustandekommens; in dieser Hinsicht unterscheidet es sich aber
nicht von der choreatischen oder athetotischen Bewegungsstérung.
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
Dauer und den Verlauf des Leidens bestimmt und sind auch innerhalb
ein und derselben Gruppe einer Variation unterworfen, hingen aber
keinesfalls mit dem spezifischen Krankheitsbild zusammen.

Die Torsionsdystonie gehért mit der chronisch-progressiven Chorea
und mit der Athetose double zu den autochthonen Degenerationen des
Striatums. Die biologische Minderwertigkeit dieses Hirnteils bildet
ihre gemeinsame pathogenetische Grundlage. Diese kanun sich auch
anatomisch bemerkbar machen: in einigen Fillen offenbart sie sich
als eine ausgesprochene Entwicklungsstorung, wie die Falle von Athetose
double mit dem Status marmoratus zeigen. In unserem Fall deutet
‘das Auffinden von doppelkernigen Ganglienzellen im Pallidum und
Nucl. ruber auf eine Entwicklungshemmung in jenen Kernen, die mit
dem Striatum funktionell zusammenhéngen. Bei allen drei Erkran-
kungen sind klinisch Beweise der Hereditit und Familiaritat vorhanden,
sowie Beobachtungen von Misch- und Ubergangsformen zwischen ein-
ander und den iibrigen Heredodegenerationen. In ihrem anatomischen
Bild ist das elektive Befallenwerden des ektodermalen Nervenparen-
chyms das hervorragende Kennzeichen der histopathologischen Ver-
-anderung. Ihre segmentire Elektivitat auf das Striatumgebiet bedingt
das rein strisire Krankheitsbild, das aber oft durch die Mitaffektion
.von anderen Hirnsegmenten (Rinde bei Athetose double, bei Hunting-
ton-Chorea, Pyramidenbahn in unserem Fall von Torsionsdystonie)
kompliziert werden kann. Die Intensitdtskomponente bestimmt den
Verlauf und die Dauer der Erkrankung; dieses Kennzeichen der Schaf-
ferschen Charakteristik 188t nun die drei erwihnten striiren Heredo-
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degenerationen am deutlichsten voneinander unterscheiden: Bei der
Athetose double beginnt das Leiden mit der Geburt oder in den ersten
Lebensjahren (es kann dabei stationir bleiben, wenn eine dauernde
Euntwicklungsstérung vorliegt, oder fortschreiten, wenn ein progressiver
Destruktionsprozefl besteht). Bei der Torsionsdystonie beginnt das
Leiden um die Pubertat herum (zwischen 10—13 Jahren). Die chronisch-
progressive Chorea setzt erst im erwachsenen Alter ein. Man wird
also annehmen konnen, da§ die biologische Minderwertigkeit des Stria-
tums bei den drei Erkrankungen spezifische Unterschiede aufweist,
durch die die einzelnen Formen am meisten gekennzeichnet bleiben.
Dall aber auch in dieser Hinsicht eine breite Variationsmdéglichkeit
besteht, wie schon frither erwahnt wurde, deutet nur auf eine Eigentiim-
lichkeit hin, die fiir die groBle Gruppe der Heredodegenerationen als
charakteristisch hervorgehoben wurde.

Nachtrag bei der Korrektur.

Bedauerlicherweise erhielt ich erst nach Fertigstellung der Arbeit
Kenntnis von einer kurzen Mitteilung Bielschowskys (Journ. f,
Psychol. u. Neurol. 24, 1918), in der die Striatumerkrankungen —
in Ubereinstimmung mit meinen obigen Ausfithrungen — als Heredo-
degenerationen im Sinne der Jendrassikschen Charakteristik auf-
gefafit und auf dieser Grundlage klassifiziert werden. Der Autor unter-
scheidet hier Dysplasien als Stérungen der Organogenese von den Abio-
trophien (im Sinne von Gowers), bei denen die inhirente Schwiche
gewisser Hirnsegmente erst im postfoetalen Leben zutage tritt. Zu
den ersteren rechnet er als reine Dysplasie den Status marmoratus und
als Dysplasie mit blastomatosem Einschlag die tuberdse Sklerose; bei
den Abiotrophien unterscheidet er auf Grund der anatomischen Veran-
derungen 1. eine Form mit blastomatésem Einschlag (Pseudosklerose),
2. eine Form mit lokaler Totalnekrose des Parenchyms (Nekrose des
Putamens und Pallidums bei Wilsons Krankheit 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. caudatus und N. lentiformis gerechnet). Die
Griinde, die fiir die Richtigkeit und Zweckmiifligkeit einer Gruppierung
auf dieser Grundlage sprechen, habe auch ich in meinem Aufsatze an-
gefithrt; andererseits wird man aber die vom Autor selbst gemachten
Vorbehalte in bezug auf die Vollstandigkeit und genave Abgrenzung
der einzelnen Untergruppen teilen miissen. Ich méchte mir dabei er-
lauben die Ansicht zu dulern, daf in der Gruppe der Abiotrophien die
Falle mit Leberverinderungen eine einheitliche, vom pathogenetischen
Standpunkt enger zu fassende Unterabteilung bilden kénnten. B. rech-
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net — offenbar auf Grund des bekannten Thomallaschen Falles — die
Torsionsdystonie zu den Totalnekrosen des Striatums. DaB es sich in
diesem Falle um keine typische Torsionsdystonie handelte, wurde frither
ausfithrlich erdrtert. Hingegen weisen die anatomischen Befunde im
hier mitgeteilten klassischen Fall darauf hin, daf der typischen Torsions-
dystonie ein ahnlicher, elektiver Zellschwundproze des Striatums
zugrunde liegt, wie bei der progressiven Chorea. Auch war in unserem
Fall keine Leberveranderung vorhanden. Nimmt man noch hinzu, daf
in Fallen von chronisch-progressiver Athetose — wie im Falle Fili-
monoffs — ebenfalls ein elektiver Zellschwundprozef im Striatum
stattfindet, auch ohne Leberverinderung, so kénnte man in der Gruppe
der stridren Abiotrophien auf Grund des Vorhandenseins oder Fehlens
von Leberverinderungen zweierlei Erkrankungsarten unterscheiden:
1. Abiotrophien mit Leberverdnderungen; hierher gehéren die
Wilsonsche Krankheit und die Pseudosklerose. IThre Zusammengehorig-
keit ist heute nach Spielmeyers Untersuchungen auch durch das
tistologische Bild sichergestellt. 2. Abiotrophien ohne Leber-
veréinderungen. Eminent chronische Erkrankungen mit elektiver
Nekrobiose der Ganglienzellen. Diese Gruppe wiirde die strisir-hyper-
kinetischen Erkrankungen umfassen: die chronisch-progressive Chorea,
die chronisch-progressive (typische) Torsionsdystonie und die Falle
von chronisch-progressiver Athetose mit Beginn in den ersten Lebens-
jahren (wihrend die Fille von angeborener, stationdrer Athetose double,
deren anatomisches Substrat der Status marmoratus bildet, zu den
Dysplasien des Striatums gehéren).
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