
(Aus der Universiti~ts-Nervenklinik Halle a. S. [Geh.-Rat Prof. Dr. Anton].) 

C h o r e a - A t h e t o s e  bei  d e r  L i t t l e - L / i h m u n g .  

Ein Beitrag. 

Von 

Dr. Fri tz  Pfeiffer,  
Assistent der Klinik. 

Mit 8 Textabbildungen. 
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hi  ihrer Lehre yon der Erkrankung des stri/h'en Systems gibt das 
Forscherpaar C. und O. Vogt dem Gedanken Ausdruck, dal3 die Mehrzah| 
der FMle sog. Littlescher I~'~nkheit in pathologisch-anatomischer Be- 
ziehung die Vergnderungen zeigen, die sie mit dem Namen Status mar- 
moratus belegt haben. Diese Ver/~nderungen finden sich besonders im 
inneren Teil des Xucleus caudatus und betreffen andererseits gem die 
dorsMen 2/3 der Putamina. Das charakteristische marmorierte Aussehen 
des krankhaft  vergnderten, meist geschrumpften 2<eostriatums wird 
hervorgerufen dutch Filze feiner Markfasern, die bei Anwendu~g yon 
Weigert-Pal, Kultschitzkisehen und bei anderen Markscheidenf~rbun- 
gen deutlich hervoi~reten. Sie bilden sich beim unentwickelten Gehirn 
an S~llen, wo vorher zellige Elemente, d .h .  in der I-Iaup~sache die 
kleinen Ganglienzellen des Striatums ausgefallen sind. Nach der Ansicht 
der Forscher entsprieht dieser ProzeB den sog. Plaqnes fibromyehniq~es 
der I-Iirnrinde, die man in geringer Zahl wohl in jedem Gehh'n antreffen 
dtirfte. Jedenfalls rechnen sie mit der MSglichkeit, dag beide Veri~nde- 
rungen in ursi~ehliehem Zusammenhang stehen, nur glauben sie, dab 
,,das Striatum auf diese Ursache viel intensiver reagiere". In cytoarchi- 
tektoniseher Beziehung finder sieh an Stelle der geschwundenen Ganglien- 
zellen Anh~ufungen yon Meinen Gliakernen. 

Die Autoren heben als besonders bemerkenswert hervor, dag man 
eine familiiixe Disposition zu dieser Erkrankung anzunehmen berech- 
tigt ist.. Das Leiden sei angeboren. 

Neben den spastisehen Zust~nden, in der Hauptsaehe seien as tempo- 
r/~re Spasmen, die zu den Hyperkinesen gereehnet werden, ebenso wie 
die ehoreatisehen und athetotisehen Bewegungen geh6ren zu dem dem 
Eta t  marbr6 entspreehenden Kranldaeitsbild Mitbewegungen mimiseher 
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~ t ,  Zwangslachen und Zwangsweinen, StSrungen der Artik~flation, kurz 
die klinischen Symptome und so h~ufigen ttegleiterscheinungen der 
spastischen eerebralen Kinderl~hmung der Autoren. 

Es ist zu betonen, dal~ die F~lle der Kasuistik weitgehend mit epi- 
leptischen bzw. epileptiformen Anf~llen kompliziert waren. Auch ver- 
dient die Doppelseitigkeit der pathologiseh-anatomischen ]~efunde be- 
sondere Erw~hnung und der Umstand, dal~ das Pyramidensystem nicht 
nennenswert affiziert befunden wurde oder dessen Ver~nderungen f f r  
die. Erkl~rung der klinisehen Symptome ihnen ohne Bedeutung er- 
schien. Einige der Gehirne zeigten einen deutlich inneren Wasserkopf, 
ein Umstand, auf den ieh hinweisen m0chte. 

Die Forschung der vergangenen Jahre hat sich vie]fach mit der 
Loka]isation des ,,extrapyramida]en Symptomenkomplexes" bzw. sei- 
nero pathologisehen anatomisehen Korrelat besch~ftigt. Ftir uns kom- 
men hier in erster Linie die Hyperkinesen in Betracht. Die Fundamente 
zu dieser Forschungsrichtung legte Anton dutch seine Mitteilung des 
bekannten Falles Cassian H., den C. Vogt tibrigens auch a]s zum Sta- 
tus marmoratus gehSrig auffaBt. Hierbei handelte es sich um bilaterale 
Krankheitsherde in den Putav~ina, auf die Anton die choreatisehen Be- 
wegungsstSrungen des Cassian bezog. 

Bekanntlich sind eine ganze Anzahl region~rer Erkrankungsprozesse 
des Stammhirn und benaehbarter Teile zur Erklarung der choreatischen 
Bewegung herangezogen worden und auch experimentelle Reizungen 
verschiedener Gegenden ergaben diesbezfigliche Resultate. Jacob hat 
in einem gr66eren Referat 1921 und auch spgterhin das Material ge- 
sichtet. Deshalb gentigt es, wenn hier ganz kurz auf die wesentliehsten 
Ergebnisse der Forschung eingegangen ~vird. 

Neben Antons Mitteilung hat die Bonhoe//ersche Bindearmtheorie der 
Chorea den Ansprueh, als grund]egend ftir die Forsehungsrichtung be- 
zeiehnet zu werden, die yon Foerster, Muratow, Bremme und anderen 
gestiitzt wurde. - -  Choreatische Bewegungsst6rungen wurden yon 
Menzel bei Kleinhirnatrophie beobachtet. Gowers wieder brachte sie 
mit dem Sehhfigel in Verbindung and bekanntlieh geh6ren choreatische 
athetotisehe Bewegungen zum Dejerinsehen Thalamussyndrom. - -  
Nissl von Meyendor] wiederum fund in einem Fail lediglieh eine starke 
doppelseitige Atrophie der roten Haubenkerne, andere Autoren b~- 
sehrieben Vergnderungen des subthalamischen Gebietes. Jacob be- 
richter fiber einen Fall yon Chorea, bei dem Blutn~gen in der Form 
einer Polioeneephalitis haemorrhagica sieh lediglieh um den Aquae- 
duetus herum fanden, an den hinteren Vierhiigeln, ohne Beteiligung tier 
Bindearme, weiterhin nach vorn aneh im ventromedialen Thalamus- 
kern, im H6hlengrau des 3. Ventrikels, ebenso im Hypothalamus, ohne 
jedoch Striatum und Pallidum zu tangieren. 
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,, V. Economo und Karplus haben durch L~sion der lateral vom roten 
Kern gelegenen Haubenfaserung choreatisch-athetotische Bewegungen 
erzeugen k6mlen." Dabei wieseu sie nach, daft das Pyramidensystem 
am Zustandekommen dieser Hyperkinesen unbetefligt war. Sie sprechen 
yon einem Autonomwerden des roten Kernes" (Jacob). Hier ist die Mit- 
teilung Haenels yon Interesse fiber eine ccrebrale Kinderli~hmnng mit 
ttomiathose, der eine Itypertrophie dreier akzessorischer, motorischer 
Bahnen, und zwar der Vierhfigel-Vorderstrangbahn, des Monakowschen 
Bfindels und der akzessorischen Schleife Bechterews feststelIte. Es han- 
delt sieh hier offenbar um Kompensationen, vielleicht auch im un- 
gfinstigen Sinne gewissermaften um ein ,,Ins-Kraut-Schiellen". 

Die nicht einheitlich pathblogisch-anatomischen Befunde bei den 
choreatisehen BewegungsstSrungen bringt man wohl am besten mit 
Lewy in der Weise unter" einen Hut,  daft man sie nicht als 5rtliche, 
sondern als Systemerkrankungen betrachtet. ~i, hnlich ist die Auffassung 
Kleists, dal~ diese St6rungen, die Mitbewegung usw., nicht allcin bei Er- 
krankung des Striatums selbst, sondern auch dann sich einfinden, wenn 
diejenigen Bahnen und Schaltke~e,  die in ]~eziehung zu striopetalen 
Impulsen stehen, alteriert sind, also das Kleinhirnbindearmsystem, 
dann der ThaIamus, der Nucleus tuber usw. ,,Daft zum Zustande- 
kommen des stri~ren Syndroms eine betr~chtliche Intaktheit  des spino- 
corticalen Reflexbogens notwcndig ist, ist eine Vermutung, die das 
Forseherpaar Vogt ausgesprochen hat. Die Athetose sistiert nach ope- 
rativer Entferuung der motorischen Region, vordere Zentralw~ndung 
(Horsley)". 

AIs Einwand gegen das Pr~valieren der Striatum- bzw. Pallidum- 
defektc bei der Genese der auff~tlligen Hyper- und Akinesen wird der 
nicht seltene Befund yon kIeinen Erweichungsherden in dicsen Bezirken 
bei Abwesenheit typischer klinischer Symptome ins Fe]d gefiihrt. Mir 
schwebt da ein Fall yon diffuser Encephalo-Myelitis (Anton-Wohlwill) 
vor Augen, der deutlich Herde bis Erbsengr6fte besonders im linken 
Putamen zeigte, desgleichen in der reehten Substantia nigra ohne cha- 
rakteristisehe Symptomatologie. Das Mitbefallensein des Striatum etwa 
beim paralytischen Prozeft hat ebensowenig immer, viehnehr sogar 
recht selten, choreatische Bewegungen zur Folge. Neben der Ausdeh- 
nung des krankhaften Prozesses ist hier wohl auch dem Umstand der 
doppelseitigen Innervation Rechuung zu tragen. La/ora erzielte durch 
Nadelstichverletzungen des Linsenkernes bei Katzen keine choreatisch- 
athetotisehen Erscheinungen, hingegen gelang es ihm bei Verletzung 
der Bindearme Hemiehorea zu erzeugen. Wenn die hypothalamische 
Gegend in i~hnlicher Weise betroffen wurde, t ra ten athetotisehe Be- 
wegungen auf. Sowohl Chorea als Athetose wurdc bei L~,sion der rubro- 
thalamischen Bahn erzielt. Diese Resultate st~nden nicht im Wider- 
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spruch zur oben skizzierten Lewysehen Auffassung: ,,Die Athetose setzt 
offenbar ein wenigstens 10~rtiell funktionstiichtiges Stricture voraus" 
(Jacob). Jacob bespricht einen Fall yon Pall idumerkrankung im Sinne 
eines Status desintegrationis, der keine entsioreehenden Symptome 
zeigte, desh~lb, weil die kontralaterale Innervat ion eine Atbetose nieht 
evident werden lielL Sie t ra t  erst in Erseheinung, als auch das gegen- 
fiber Iiegende Striatumsystem dutch eine Apoplexie funktionsuntfich- 
tig wurde. 

Die Doppelseitigkeit des Vorganges, den C. und 0. gogt als ]~tat 
fibreux bezeiehnen, bei dem in der Hauptsache ein Sehwund der kleinen 
Striatumzellen mit  nachfolgendem Zusammenrf iekender  u 
Markfasern vorliegt, wird yon diesen Autoren hervorgeboben. Sehon 
Anton bezieht sicb in der eben erwahnten Arbeit auf die Befunde De- 
manges, der in 9 Sektionen yon Choreaf~llen 6 mM L~sionen des Linsen- 
kernes vorfand, und was mir hier yon Wiehtigkeit ist, diese L~sionen 
waren 5 real doppelseitiy. 

Was mieh nun veranlaf3t, die Befunde eines Falles Littleseher L~h- 
mung mit Chorea mitzuteilen, ist der Umstand, dab die Widersprfiche 
in den Ansehauungen fiber die Genese dieser, wenn ieh so sagen darf, 
Komplikation, inklusive der Mitbewegungen usw. noeh keineswegs 
restlos beseitigt sind. Erst neuerdings habetl Mingazzini und Giannuli 
zum Ausdruek gebraeht, dM~ man mit  Bostroem der A.thetose als Herd- 
symptom nut  einen geringen Weft  beilegen dfirfe, und sie nehmen 
Bezug auf die Ansieht Lewanclowskys, die dahin geht, dag die der kind- 
lichen Hemiplegie nachfolgende Athetose auf die L~sion einer bestimm- 
ten Stelle des eortieo-motorisehen Systems nieht zu beziehen sei, dab 
viehnehr eine beliebige Verletzung dieses Systems im kindlieben Ge- 
h i m  mit einer Chorea oder einer Athetose beantwortet  werde. 

Ibrahim findet sie fibrigens nut  bei l/a der kindlich hemiplegisehen 
F~lle, bei den diplegischen sei sie noch seltener. 5iir seheinen die lo- 
kalisatorisehen Forsehungsergebnisse der Ietzten Jahre  fiber den amyo- 
statisehen Symptomenkomplex in,. allgemeinen vorl~ufig doeh so zwin- 
gend, d~$ ieh in erster Linie die BeIunde im Hirns tamm des zu besehrei- 
benden Krankheitsfalles ffir die Chorea athetose verantwortlieh maehen 
mOehte, zumal ieh reich an die obe~ skizzierte Kleistsehe Auffassung 
lehne, und ieh sehe, abgesehen veto Hinbliek auf die Vogtsehe Kasu- 
istik vorerst keinen Grund, der Littlelghmung und verwandten Zu- 
stgnden, d .h .  den kindliehen Amyostasien eine Sonderste]lung einzu- 
rSoumen. Naeh meinem Daffirhalten bedarf es noeh weiteren kasuisti- 
sehen Materiales zur Klgrung gerade dieser, dieses Teilgebiet der To- 
nus- und KoorclinationsstSrungen betreffenden Fragen, und das seheint 
mir einerseits die VerSffentliehung des Falles zu reehtfer t igen.  AuBer- 
dem aber glaube ieh aueh, speziell zur Entstehung und Art d.er degene- 
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r a t i v e n  Prozesse  im  s t r ig ren  Sys t em,  d e m  Vogtsehen S t a t u s  m a r m o r a t u s  

usw. e ine  E r k l g r u n g s m 6 g l i c h k e i t  bzw. e inen  B e i t r a g  zu b r ingen .  

D ie  K r a n k e n g e s e h i e h t e  unse re s  Fa l les  w u r d e  m i r  in f r eund l i ehe r  
Weise  yon  d e r  Graze r  K l i n i k  zu r  V e r f ~ g u n g  gestelI t .  Le ide r  ist  sie 

n i c h t  g a n z  bis z u m  E n d e  gef i ih r t ,  d . h .  bis z u m  T o d e  des F .  Das  ana-  

t o m i s c h e  M a t e r i a l  fiberliel3 m i t  ~Ierr  Geh. l~at  A~ton de r  h ies igen  Kl in ik .  

I e h  gebe  zuni~chst die  K r a n k e n g e s c h i c h t e  im  A u s z u g  wieder .  

Hartwig F. Vater war Luetiker, sonst keine bemerkenswert.en familienanam- 
nestisehen Daten. Geb. am 4. VII.  1882. War ~ugerst lebenssehwaeh (Friih- und 
Zangengebnrt). Im ersten Lebensjahr wird zum erstenmal ein pl6tzliehes krampf- 
llaftesHinatlfziehen derBeine bemerkt, was man darnals f/it das eventuelleSymptom 
einer Kolik hielt, Lernt erst ira 3. Jahr  sprechen. Bis dahin und auch sparer h~ufige 
AnfMle yon t3belkeit und Erbreehen. Sehr sehwer zum Sehlafen zu bringen. 
Schlaf aueh des Nachts unterbroehen. Keine dec iiblichen Kinderkrankheiten. 
1884--1886 Mittelohrkatarrh. Danlals sehon ausgesprochene L/~hmungserschei- 
nungen an den ]~einen, auBerdem Unsieherheit beim Zufassen, die sieh zunehmend 
welter ausprggte. Aueh Strabismus wird erw~hnt. 1/. a Jahr  lang meehanisehe 
Ubungen und Elektro-Therapie. Weinkrgmpfe, heftige Zornausbriiehe, vertr/~gt 
v ide  Mensehen sehr sehleeht. Starke Aversion gegen einzelne Personen, Erh/i]L 
Gesangsunterrieht. Gedgchtnis iiberrasehend. Ausgesproehene Abneignng gegen 
Tiere. Grol3e Vorliebe und Begabung fiir Musik. ~_ul3ert beim AnhSren von Musik- 
st/icken in 3~o11, er m/isse weinen. Leichenbeggngnisse, Prozessionen usw. erregen 
ihn hochgradig. Wghrend der ganzen Zeit ca. his zum 10. Lebensjahr Steinsalz- 
und Krguterbgder. Ohne Resultat. Jnni  1892 aus dem Elternhause entfernt. 
Wird mit 6 Kindern zusammen erzogen, jedoch wird das Lernen ,nit anderen im 
Schulzimmer nieht vertragen. 

1893 hydrotherapeutische und digtetisehe Behandhmg, Gehfibungen. Die 
Besserung im Zustand nur vorfibergehend. [m April 1894 bemerken die Angeh6- 
rigen, dal~ das Kind in seiner Abwesenheit von Hause sieh insofern verschlechtert 
trot, als sich das linke Bein naeh einwgrts gekehrt ~a~. Die Stellung beider J3eine 
sei bis zum 11. Jahre eine normale gewesen. Die Nervositgt besserte sich, er hatte 
ein auffallendes ]?hysiognomie- und Namengedgehtnis. Seine intellektuelle Ent- 
wieklung macht Fortschri%e. Er zeigt Verlangen nach {~bungen. Die Sicherheit 
in den Hgnden besserte sich, was man z. B. an der Art, wie er den Hut  aufsetzte, 
konstatieren konnte. Eine Contracturstellung des linken Beines ist wieder als 
beim Gehen hinderlich in der yon der Mutter stammenden schriftlichen Anamnese 
erwghnt. Es besteht eine grebe Empfindlichkeit der Blase gegen Erkgltungen, 
und eine Neigung zu Verstopfung. Die Reizbarkeit und Empfindlichkeit gegen 
Gergusche hat  sich gebessert. Im Sehlafe lagen die Hgnde und Arme ruhig und 
gel6st da, wghrend die Beine nur langsam aus ihrer krampfhaften Haltung ge- 
braeht werden konnten, und alsbald wieder dahin zur(iekkehrten. Auch das Zit- 
tern der Ftil~e dauert w/~hrend des Schlafes an. Die Ful~sohlen reagieren leieht ~uf 
jede Bertihrung. Das Schielen hal  sieh sehr gebessert, Wendungen ,nit dem Kopfe 
und )[nderung der Bliekriehtung k~nn im Gegensatz zu friiher ausgeftihrt werden. 

Befund der Klinik (Graz) 
Alter 13 Jahre. Ftir sein Alter klein, in der Entwiektung zurhckgebtieben. 

Muskulatur sehwaeh, geringes Fettpolster, etwas an~rniseh. 
Sehgdel: reehter StirnhScker starker vorspringend, ebenso Hinterhauptssehuppe 

leicbt vorspringend. Horizontaler Kopfumfang 52 ore. Keine Druekpunkte. 
Reehte Pupille etwas welter als die linke. Beide etwas trgge reagierend. Der 
linke Bulbus zumeist naeh einw/irts gewendet. Der Blick naeh oben beschrgnkt. 
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iBeim Bliek naeh reehts bleibt das reehte Auge etwas zurtiek. Beim Blink naeh 
links geht das linke Auge nur wenig fiber die Mittellinie, J~eide Lidspalten weir 
ge6ffnet. Augenbrauen emporgezogen, wodureh das Gesieht den Ausdruek tier 
Verwunderung erhglt; Mundwinkel gleich hoeh stehend, seheinen sym. innerviert 
zu werden, hn  ganzen starrer Ausdruek des Gesichtes. Von Zeit zu Zei~ er- 
folgen unwillkiirliehe Kontraktionen der Mundwinkel und der Oberlippe. Zunge 
kann vorgestreekt werden, wird jedoeh nieht in dieser Lage erhalten, bald zuriiek- 
gezogen, bald vorgeschnellt oder seitlich verbogen. 

Sensibilitgt im Gesichtsbereieh ungest6rt. Bewegungen des Kopfes frei. Ftir 
gew6hnlich wird der Kopf nach der Seite gedreht gehalten. Arme meist im Ellen- 
bogen gebeugt, gegen den Ii~opf erhoben, Finger zur Faust geballt. Der Tonus 
der Armmuskulatur erh6ht. Die Metacarpo-Phalangealgelenke und die Finger- 
gelenke selbst sehlaff und iiberstreekbar. Triceps nnd Periostreflexe beiderseits 
gesteigert. Pat. ist nieht imstande, seine Extremitgten willkfirlich zu erschlaffen. 
Willktirliche P, ewegungen erfolgea langsam ungeschiekt mit  nnzwcekmgBigen 
Greifbewegungen und Ausstr~thlen des Impulses such auf andere K6rpergebiete, 
z. B. auf die andersseitige Extremitgt,  oder auf die Gesichtsnmskulatur, die be- 
stgndig grimassiert. Am auffglligsten ist, dag die sonst am meisten bei Greif- 
bewegungen beteiligten Finger, der Daumen, Zeige- und Miitelfinger bei ihm am 
wenigsten zu diesel. Verriehtung zu gebrauehen sind. Der Daumen wird krampf- 
haft adduziert, die beiden oben benannten Finger krampfhaft iiberstreekt und 
Pat. greif~ mit 4. und 5. Finger zu. Die Arme k6nnen passiv, jedoeh nnter ziemlieb 
starkem Widerstand bewegt werden. BeimVersnch, das Ellenbogengelenk aktiv 
zu strecken, stellen sieh oft gerade die entgegengesetzten Bewegungen ein. Und 
bei gespa.nnter Aufmerksamkeit ist Pat. iiberhaupt nicht dazu imstande. Bei 
unwillk/irlichen Bewegungen oder solchen, bei denen seine Aufmerksamkeit auf 
andere Dinge abgelenkt wird, z. B. beim Sprechen, gelingSa ihm das viel besser 
und rascher. Aufsitzen im Bert ist ihm nieht m6glieh. Thorax eigen~lich in be- 
stgndiger Inspirationsstellung, Bauehdeeken gespannt. Die beiden unteren Ex- 
tremitgten in konstanter Flexion im Htift- und Kniegelcnk. Das linke Bein auger- 
dem im Hiiftgelenk adduziert nnd einwgrts gerollt. Tonus der Muskulatur sehr 
stark erh6ht. 8ehnenreflexe sehr stark gesteigert. Ful]klonus nieht ausl6sbar. 
Im reehten Kniegelenk eine geringe nieht redressierbare, im linken nine viel stiir- 
kere Con~raetur. Spreizen der Beine nur wenig m6glich. Die Aktivbewegungen 
geschehen am linken [geine vial schlechter als rechts. Beiderseits ruckweise und 
dnrch viele nutzlose Bewegungen durehkreuzt. Zugleich Mitbewegungen inl ganzen 
KOrper. Pes varus. Zehen beiderseits in Flexionseontractur. Ineontincntia urinae 
et alvi. 

Spraehe in ihren sensorisehen und motorischen Anteilen ziemlieh intakt. Nur 
hgufig erschwert durch die oben besehriebenen Mitbewegungen und ausstrahlenden 
Impulse, die sieh such im Gebiete der Atmungsmusknl~tur geltend machen. Augen- 
bintergrund normal. 

Wghrend des Aufenthaltes des Hartwig in der Klinik, der zweimal mehrere 
Men,re  dauerte, kam noeh folgendes zur _.Beobachtung. Hgufige ngchtliehe Kon- 
vulsionen mit Opistotonus. Pat ,  kann sieh aber gut daran erlnnern. 

Im freudigen Affekt bessere Resu]tate bei Gehversuchen. Es gelingt dann, 
das linke gein  neben dem rechs vorbeizubringen. N~chtliches Auflaehen. In- 
telligenz und Oedgehtnis gut. Mangel an isolierter Innervation der Muskulatur 
war auffallend. Es feh]t die Koordination der Bewegnng. Deutliehe Athetose. 
Gesamter Bewegungsapp~rat ist erkrankt. Aueh die autom~isehen Bewegungen 
sind gest6rt. Spraehe win aus einem zusammengepreftten Thorax. Choreatisehe 
Entgleisungen, F/ihrt h/iufig das Gegenteil von dem aus, was man yon ihm ver- 
langt. Die Atrophien treten nieht sehr stark hervor. Cerebrale Erkrankung, Als 

4~8" 
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A~iologie wurde in der Grazer Klinik Forceps bzw. sehwere Geburt angenommen. 
Des Pat. psyehisehes Verhalten wurde dureh Nebensgclflichkeiten leieht alterier~. 
Er beginnt z. B. zu weinen, well es sehneit. Kaum zu konzentrierende Aufmerk- 
samkeit. Auf Gergusehe, z. B. Klatschen, maeht er mit den Hgnden Abwehr- 
bewegungen, zwinkert mit den Augen. Lidsehlug auf Kommando nieht mSglieh. 

Aus der aus dem 15. Lebensjahr des Pat. stammenden klinisehen Niedersehrift 
is~ noch l~ervorzuheben,daB die Bewegungen in den YIgnden nunmehr mitnnter 
nahezn isoliert mSglieh waren. Bei Ermfidungen zweeklose Mitbewegungen, 
Grimassieren usw. Beine nun meist in gestreekter Lage, die l-Ignde kSnnen lang- 
sam gestreckt und naeh vorn niedergelegt werden. Es bestehen immer noeh aus- 
gesproehene Athetosebewegungen. Strabismus noeh vorhanden. Aueh beim Er- 
sehrecken laehende Grimasse. Nystagmusartige Zuekungen der Bulbi. Spraehe 
skandierend, geringes Phonieren beim Spreehen. Synergistisehe Innervatiml, reicht 
z. B. beide Hgnde start einer. Siehere stereognostisehe St6rungen, kann Gegen- 
stgnde, die er sonst kennt, dureh Betasten vielfaeh nieht, erkennen. 

I n  der  K l in ik  wurde  die Diagnose  L i t t l e lghmung  mi t  Chorea gestel l t .  

Der  Ted des jungen Mensehen erfolgte offenbar  kurz  naeh Voll- 
endung  des 15. Lebensjahres ,  D a t e n  dar i iber  sind in den spgteren  
Krankengeseh ieh ten  (Troppau)  n ieht  en thaI ten ,  ebensowenig i iber  die 
Todesursaehe.  K u r z  zusammenge fag t  h a n d e l t  es sieh mn ein(; Li t t le-  
sehe Lghmung,  deren  S y m p t o m e  bis ins ers te  Lebens jah r  zuri iekreiehen.  
H a r t w i g  F.  is t  eine Fr i ih-  und  Zangengebur t .  Die  S ta r re  der  GliedmaBen 
/ iberwiegt  an  den  un te ren  E x t r e m i t g t e u  und  hier  besonders l inks,  die 
hgufigen Begle i terseheinungen der  E r k r a n k u n g  Chorea, Grimassieren,  
Athetose ,  S t rab ismus ,  SpraehstOrungen sind vorhanden .  Es bestehen 
Krampfanfg l l e  besonders  in  der  F o r m  yon n~tehtliehen Konvuls ionen.  
Die Spasmen zeigen mi t  zunehrnendem Al te r  d is  Tendenz der  Besserung,  
ebenso aueh wie dis  ande ren  S y m p t o m e  eine leiehte  Besserung er- 
kennen  lassen. Er  s ta rb  in einer  Landesans t a l t  Troppau  (Direktor  
BdcI~) . 

A,~ato~zischer B@and:  Das Sehgdeldaeh,  der  kn6eherne Sehgdel  
s t anden  mir  n ieht  zur Verfi igung.  [nsbesondere  lie[.~ sieh nieht  naeh-  
weisen, ob nennenswer t  ausgeprggte  Impress ionis  d ig i t a tae  vo rhanden  
waren ;  immerh in  lgf~t sieh aus der  A b p l a t t u n g  der  Hi rnwindungen ,  
besonders  am Oeeipi talpol  und an del~ h in te ren  Sehei te lpar t ien ,  der  
SchluB ziohen, dab  Druekersehe{nungen bes t anden  haben.  

Aueh v o n d e r  Dura  is t  n iehts  vorhanden .  Die Pia  is t  a l l en tha lben  
za r t  und  n ieh t  ve rd iek t  bzw. inf i l t r ier t .  An  der  reeh ten  Hemisphgre  
bes teh t  eine geringffigige, aber  deut l iehe Impress ion  etwa in der  Or66e 
eines D a u m e n d r u e k s  in der  Gegend veto Seheitel-  zum Sehlgfenlappen 
am h in t e ren  Ende  des g y r u s  tempora l i s  superior,  we er in den Gyrus  
supramarg ina l i s  bzw. Oyrus  angular is  f ibergeht.  Sonst sind gul~erlieh 
wah rnehmbare  porencephale  Defekte  n ieht  vorhanden .  Die Gyr i  s ind 
regelrecht  ausgeprggt ,  kein  Klaf fen  der  Sulei. Die g i n d e  ist  dureh-  
sehni t t l ieh  3 m m  brei t .  
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Die Marksubstanz ist infolge eines ausgesproehenen Wasserkopfes 
reduziert oder vielmehr, um mit Schwartz zu reden, itffolge eines zentralen 
poreneephalisehen ])efektes. Ein ansehauliehes Bild damon gibt die an- 
liegende Abb. 1. 

Das t t i rn  in seiner Gesamtheit ist weder auffallend g~og neeh klein. 
])ie Ventrikel sind erheblieh erweitert, der linke mehr als der reehte. 

Der Balken ist dementspreehe~d auffalle~zd gestreekt und verdiinnt. 

Abb. l. 

Mit dem Ventrikelraum kommunizierend sind auf beiden Seiten, links 
mehr als reehts, ttiShlenbildungen vorhanden. F,s ha~delt sieh nm Ab- 
16sungen bzw. Un te rmin i e i~gen  der Ventrikelwa~d, die zu Tasehen- 
bildnngen gefiihrt haben, offenbar die Residuen yen Erweiehmlgspro- 
zessen, auf die aueh stehengebliebene Gewebsbrfieken und Leisten- 
bildungen hindeuten, in den Cavemen jenseits der Ventrikelwai~d. 
Charakteristiseh ist, dab diese Leisten st~rkere Gefii[~e auf dem Sehuitt 
erkennen lassen. Diese gaben vermutlieh der stehe~gebliebenen tl irn- 
substanz den erforderliehenHalt,  da sie sieh in der ]~rweiehu~g am re- 
sistentesten verhielten, i)ie Vent rikelwand selbst ist verdiekt, auf ihr 
sieht man Auflagerungen plattgedriiekter Kn6tehen, andererseits ist 
eine netzartige Anordnung sehwaeh erhabener Leistea bemerkbar,  be- 
senders fiber den Sehwanzken~k6pfen. I)er Phcrnix ist deutlieh naeh 
reehts ausgebuekelt. 
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Die 2Vuclei caudati sind beiderseits etwa gleieh volumin6s, d .h .  sie 
sind seitlich mggig zusammengedrgngt und abgeplattet,  die Putamina 
gemeinhin in geringem Grade reduziert. Der linke Sehhiigel hat  etwa 
die halbe OrOSe des reehten, abet aueh dieser ist verkleinert. Der t/irn- 
stature erseheint im ganzen leieht gedehnt. Der Globus pallidus ist 
beiderseits gleieh groS, die innere Kapsel ist versehmi~chtigt, beim 
1)bergang in den Pes peduneulis besonders reehts hat sie ein glasiges, 
tra,nsp~rentes Aussehen. Die Plexus ehorioidei zeigen eine starke 
Sehl~ngelung und Verdiekung der Venen, die prall geftillt erseheinen, 
d .h .  sic sind mit fixierten B]utgerinnse|n vollgestopft. 

Das Kleinhirn ist eher gro8, der untere Teil desselben offenbar in- 
folge s~rkere r  S~auungsvorg~nge im Gehirn leieht zap/enartig naeh 

unten vorgew61bt neben der Medulla 
her, wie man es bei im Status ver- 
storbenen Epileptikern nieht selten fin- 
def. Auffallend geffillt erseheinen die 
zum Versorgungsgebiet der Vena termi- 
nalis geh6renden )[ste dieses Gef~iSes, 
und zwar ziemlieh gleiehmg[tig auf bei- 
den 8eiten. Jedoeh liel] sieh eine siehere 
Thrombose im Gebiege der Vena magna, 
soweit sie sieh arn Prgparat  verfolgen 
lieS, nieht feststellen. Im  fibrigen weieht 

Abb. 2. der makroskol0isehe Befund am Hirn 
nieht nennenswert yon der N'orm ab. 

Das Markseheidenbild naeh Weigert-Pal erg~nzt ihn indessen in be- 
merkenswertem Umfange. Zun~ehst ist zu betonen, dal3 veto Hirn- 
stature eaudMw~trts sieh eine deutliehe Hypoplasie der Pyramidenbahne~ 
eruieren lgSt. Schon die innere Kapsel ist, wie sehon erw~ihnt, sehr 
d/irftig. Im  Hirnschenlcel/ufi ist ein etwa 3--4  mm breiter Mark- 
seheidenstreifen vorhanden, das entsprieht ungefghr dem Befunde, den 
man naeh Meynert beim Neugeborenen erheben kann. Wie weir die 
Hypogenesie dieses Systems im R~iekenmark evident wird, ist am 
besten aus beigegebenem Quersehnitt dureh das Brustmark ersiehtlieh 
(Abb. 2). 

Das Bindearmsystem, die Restiformia, die Briiekena.rme, die Oliven 
weiehen nieht nennenswert yon der Norm ab, ebensowenig die sensiblen 
LeitungsbahI~en und die akzessorisehen motorischen Systeme (Traetus 
rubro spinalis usw.) wie ~zuch die zentrglen Kleinhirnkerne. 

Anders verhglt sieh das mit  den Stammhirngaaglien. Frontalschnitte 
eros versehiedenen Gegenden zeigen auI beiden Seiten mehr oder we- 
niger, und zwar etwa entspreehend der sehon oben erwghnten Volume~l- 
reduktion Verkleinerung des Areals und immerhin merkliehe Marine- 
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rierungen der Striata. Daneben aber bemerkf man klaffe~:de OefgP~e 
and erweiferte perivasculgre Rgume im Sinne eines m~Bigen l~tat 
eribl6. 

Es l~Bt sieh feststellen, daft die Ansammlung der pathologisehen 
feinen ~arkfasern mit Vorliebe um derartige Cribluren tmrum Platz 
gegriffen tlaben (dies bei st~rkerer Vergr/3Berung); auf diese gergnde- 
rungen wird bei der ErOrterung des mikroskopisehen Befundes weiter 
unten noeh eingegangen werden. Hier sei festgestellt, dab beide Schwanz- 
kernk0pfe relativ wenig bzw. kaum veto ~armoratusprozeg betroffen 
sind. Am 'deutliehsten erseheint mir die pathologisohe Ver~nderxmg im 
~audatum noch auf einem Schnitt, der etwa dutch den Beginn des 
reehten Globus pallidus geht. Hier lgllt iibrigens auf, dab die Be- 
grenzung des Putamens naeh auften bin nieht im flachen Bogen ver- 
lguft, wie man das beim Vergleich mit normalen Sehnitten erwa.rten 
sollte, sondern dab sic offenbar infolge yon Schrumpfungsvorg~ngen ge- 
wissermal3en unregelmgl~ig eingezogen ist. In der Tat  sind a~mh hier 
im Putamen die Markseheidensehattierungen am deutliehsten. Dieser 
Befund ist vergleiehbar etwa den Abbildungen der Plaques fibromyeli- 
niques im gogtsehen Journal fiir Psychologic Bd. 25, Tafel 18, Abb. 2, 
3, 4. Dug es in solchen F~illen aueh zum Bilde des Status fibrosus kommt, 
d. h. einem Zusammenrfieken der physiologisehen Markfasern ira Stria- 
turn, liegt auf der Hand. Welter naeh hi~xten, also auf 8chnitten, die 
den Thalamus opticus sehon treffen, wird der Befund wieder mshr der 
Norm entspreehend. Hier ist auch der Globus pallidus in breiter Aus- 
dehnung siehtbar, zeigt regelreehten Markfasergehalt, Die Nehhiigel 
Bind beide geschrunt~)/t. Siehere Abweiehungen des Markfaserbildes yon 
der Norm konnte ieh sonst makroskopiseh nieht feststellen. Aueh sehienen 
mir der Hypothalamus, die 1%relschen Felder usw. sich entspreehend 
zu verhalten. 

Die mikroskopische Untersuchur, g ergab folgendes: 
Zun~ehst zeigt ein Sehnitt dutch Nucleus eaudatus plus Linsenkern 

reehts direkt vet  dem Nucleus anterior thalami in bezug auf die Cyto- 
arehitektonik das dem Vogtsehen Status marmoratus entsprechende 
Bild insofern, als inselartig verstreute Nervenzelliehtungen erkennbar 
sind, und zwar in erster Linie dureh AusfRlle kleiner Ganglienzellele- 
mente bedingt. An ihrer Stelle sieht man vermehrte klei~m Gliakerne. 

Jedoeh zeigen die im Bereieh derartiger Ausfallsherde angetroffenen 
groBen Zellen ebenfalls weitgehende pathologisehe Vergnderungen, 
starke Schrumpfungen u. dgl. Die Zellausfglle liegen vorzugsweise in. 
der Nghe bzw. der Umgebung yon Gefggen, die ihrerseits ein klaffendes 
Lumen zeigen. Desgleiehen aueh Retraktion des Parenehyms in der 
Umgebung der Gef/Ll3e. Die Capilla.rsprossen seheinen in den abseits 
vein Gefgf31umen liegenden, stgrker Mteriert befundenen Bezirken ver- 
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mehrt;  jedenfalls bestehen deutliche Untersehiede in bezug auf ihre 
Zahl zu den eytoarehitektoniseh normal befundenen Stellen. 

Die Ausdehnung nnd der intensitatsgrad des Erkrankungsprozesses 
betrifft fur  diesem Sehnitt den ttugeren oberen ~I~eil des Putamens, zeigt 
insofern also klassisehe Lokalisation, besonders abet den unteren siehelfOr- 
migen Absehnitt des Linsenkernes, we gewissermaBen nnr noeh Ganglien- 
zellinseln stehen geblieben sind, und aueh die grogen Zellen starker er- 
griffen erseheinen. Sehon makroskopiseh fi~llt diese Stelle dureh be- 
senders klaffende Gefal~e auf. Ihre Wande zeigen eigenttimliehe Ver- 
diekungen, hervorgerufen dutch veimehrtes advenfitielles Gewebe. In 
den Adventitien sieht man aul~erdem neben hoehgradigen Mengen yon 
Pigment, das ja in diesen Zentren des Gehirnes normalerweise ange- 
troffen wird, wenn aueh in geringerem Umfange, einige Infiltratzellen. 
Diese Infiltrate vermil3~ man an den Capillaren und Pracapillaren. 
Die GefaBe des Caudatums, das hier wie aueh anderorts deutlieh ab- 
geplattet ist, sind ebenfalls weft (Verzweigungen der Vena terminalis, 
Ast der Magna galeni). In. diesen erweiterten ven6sen Gef~l~zweigen 
zusammengeklumpte rote BlutkOrperehen. 

Das Ventrikeleloendym (das gilt im allgemeinen iiberhaupt) ist er~ 
halten. Unter seiner epithelialen Sehieht folgt eine zellarme, und hier 
l~iBt sieh allenthalben bei entspreehender Farbmlg eine starke Olia- 
faserproliferation feststellen. In der Umgebung der Gefal~e, deft, we, 
wie oben gesehildert, die Nervenzellausf~lle am deutliehsten erkennbar 
sind, ist tibrigens meistens aueh ein Gliafaserfilz vorhanden, entspreehend 
der Scholzsehen ~Kitteilung. 

In weitem Umfange parallel dazu geht die die typisehe Marmorie- 
rung hervorrufende kleinfaserige Markfaserbildung. l)ie MarMaserfilze 
seheiden gewisserma~en die Gef/il3e ein, d .h .  sie zeigen eine derartige 
Vorliebe in lokalisatoriseher ]~eziehurlg. Nebenbei sind sie, worauf 
sehon oben hingewiesen wurde, alIerdings aueh abseits yon grOl]eren 
Gef~Ben vorhanden. 

Das Fettbild naeb Herxheimer gibt bemerkenswerte Anfsehltisse 
fiber die Anwesenheit und Verteilung des L@oids, und zwar sieht man, 
dab die Zone direkt unterhalb des Ventrikeleloithels , also die gliafaser- 
reiehe, nur sp~irliehe Mengen LipoidtrSpfehen und Yettktigelehen ent- 
halt, das an fixe Gliazellen gebunden erseheint. Andererseits ist der 
Reiehtum an Fett,  und zwar teilweise frei, teilweise als Bestandteil 
yon FettkOrnehenzellen in den adventitiellen Lymphrhumen der sub- 
ependym~iren Gefage fast durehweg ein reeht groBer. Auf diese Zone 
~olgt dann zunehmend naeh der Tiefe hin deutliehe Verfettung der 
nunmehr erkennbaren kleinen und besonders der groBen Ganglien- 
zellen, und zwar sind die kleinen Elemente mehrfaeh wie mit roten 
KSrnohen bestaubt, andere allerdings aueh fast total damit vollgestopft. 



Chorea-Athetose bei der Little-Ltihmung. 739 

Dabei isle ihr Kern oft deutlieh nnd regelmiil~ig konturiert nnd das 
KernkSrperehen erhalten. Im Gegensatz dazu hat der Verfettnngs- 
proze[~ die groften Ganglienzellelemente im allgemeinen starker er- 
griffen. Auch zeigen sich deren Kerne vielfaeh weitgehender degene- 
riert, unter Bertieksichtigu~g des Umstandes, da[.~ diese schon norma- 
liter lipoidreieher angetroffen werden. Ganz auffallend reich an lipoiden 
Abbauprodnkten sind die Gliazellen m:d keinesw~gs nur dann, wenn 
sie gewissermaBen als Trabanten Iettig degeaerierter m:d beladener 
Ganglienzel]en auftreten, sondern aueh die frei im Gewebe liegenden, 
einen verg:OBtrten Kern zeigenden Gliazellen (reg:essive Kernfermen 
sind seltener) sind stark beladen. 

Dieser Lipoidreiehtum ist aueh in geriI:gerem Umfa~ge in der Mark- 
substanz der inneren Kapsel deutlieh, t t ier laa.::delt es sieh zumeist, mn 
Zellen mi~ vergrOBerten Kernen, die gew6hnlieh in Gewebssloalten zu 
liegen seheinen. 

Ahnlieh wie im Caudatum liegen auf diesem Sehnitt die Verhglt- 
nisse im Linsenkern, was die Fettverteilu~g a.nla~gt. 

Der ans dieser Sehnittgegend stamme:xd.e Anteil des Pallidnms 
weist sonst erhebliehe Abweiehnngen yon der lgorm nieht anf. Die eil:- 
zelnen Zellen zeigen bei der t;grbn~g mit Tolnidinblan fast dnrehweg 
ihre eharakteristisehe spindelige Form und entsehieden J0essere Tigroid- 
zeiehnung etwa als die im benaehbarten l~utamen liegenden grogen 
Ganglienzellen. Die Gewebssehgdigm:g t~at aber jedentalls aueh auf 
das Pallidum iibergegriffen, da.ranf weist der PJgmentgehalt aktivierter 
Gliazellen bin. 

Die oben gesehilder~en /lec#enartigen Zellaus/dlle lassen sieh im 
rechten Striatum aueh auf 8ehnitten naehweisen, die weiter vern liegen. 
Hier bemerkt man im Putamen relativ hgufig gr613ere Anzahl yon 
Trabuntzellen nm die grogen Zellen he:urn. Entlang den GefgBen 
liegen gelegentlieh t/)rmliehe Sgulen yon Gliazellen, wghrend Infiltrat- 
zellen in den Adventitiairaumen nieht ~rorhanden si~d. ~as  in akti,-ies- 
ten Gliazellen hgufig vorgefundene Pigmer~t trilft  man augerdem aueh 
hier in den Gefgl3seheiden in gr613erem Umfa:~ge an. Im Caudatnm, 
das hier breiter getroffen ist, sind die Zellausfglle an sich geri:~gfiigiger, 
aueh sind die grOl?eren Zellen weniger in Mitleidenschatt gezcgen. Ge- 
fgBwandverdiekungen fehlen. ]Die Pa:e::ehymsd~5.d:g~rg im ganzen 
slogrlieh , entspreehend der hier unwesentliehen Volumen~eduktion des 
Sehwanzkerns, allerdings aueh hier ~oeh am deutlichsten perivaseuliir. 
Wie an den sehwerer ergriffenen Stellen umgehen die Gliazellen aueh 
im Ca~datum in grSl~erer Zahl, wenn aueh, wie gesagt, seltener, mehr 
oder weniger dest:.uierte Gat~glienzellen w m  grogen Typ. Zum Tell 
lassen sieh diese Bilder Ms neuronophagische Pxozesse deuten, die Glia- 
zellen Iiegen gelegentlieh in kleinen lgasen beisan~men. (Abb. 3). 
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Die dem Status marmoratus zuzurechnenden Verhnderungen sind 
also in dieser Gegend ira Putamen st/~rker ausgesproehen, d .h .  sie er- 
streeken sich bis in seine Spitze hinein. 

Abb. 3. 

Cauda nuclei eaudata rechts: Pra]l gefiillte subependymare Venen, 
starker Lipo-Pigmentgehalt,  deren Adventitien aueh hier lipoidha]tige 

Abb. 4. 

Abraumzellen gliogener Herkunft  in groJJer Anzahl, entsprechend dem 
sich auch an dieser Stelle geltend machenden deger~erativen Prozel3, 
dem hier scheinbar vorziiglieh groge Zellen zum Opfer gefallen sind. 
Starke subependymfire Gliafaserbildu~g, zarte, abet zahlreiche Fasern. 
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Linkes Putamen und Globus pallidus (hinteres Drittel) : Toluidinblau- 
f~rbung, t t ier  ist der Ausfall an kleinen Ganglienzelien im Sinne des 
Status marmoratus  nur in geringftigigem Umfange ausgepr~gt, immer- 
hin aber deutfieh naehweisbare Gliazellproliferation dort, wo man auf 
Markseheidenbi!dern die Anwesenheit anormaler Markfasern bemerkt  
(Abb. 4). Aueh hier fi~llt gelegentlieh deutliche Neuronophagie der 
groBen Zellen auf. Lipopigment, fiihrende Gliuzellen sind ebenfalls vor- 
handen. Das Protoplasma der kleinen Zellen vielfaeh in sthrkerem Urn- 
range wabig ver~ndert 81s 8uf Sehnitten anderer Teile des Linsenkernes, 
so dab wohl mit  II, eeht die Auffassung vertreten wird, es handle sieh 
nieht um Kunstprodukte,  hervorgerufen durch die fiir Nisslbilder un- 
zweekm~fiige Vorbehandlung des Materials. Man mug das hervor- 
heben, weil der EinfluB der Konservierung wohl gelegentlieh tibcr- 
sehi~tzt wird, z .B.  sind aueh 8uf diesem Sehnitte die Pallidumzellen 
tibrigens aueh die der inneren Putamenanteile, vielfaeh gut erhalten, be- 
sonders in ihren Konturen. Aber aueh hier linden sieh die Zeiehen des 
Abbaues, Pigment fiihrende Gliazellen, das aueh in den Ganglienzellen 
sis griinlieh kriimelige Masse erkennbar ist und sieh besonders um die 
Gefgl~e herum wiederfindet. Die ~'ortsi~tze der Ganglienzellen fallen 
nieht besonders auf, die Membran der Kerne ist bisweilen stark 
gefiiltelt. I m  Gewebe zerstreut Konkrementkugeln,  mSglieherweise 
Kalk. 

I m  hnkea  Nucleus eaud.atus vorn wiederholt sich der pathologisehe 
Befund im 811gemeinen, wie er sehon oben gesehildert ist, jedoeh zeigen 
die Gefi~Be keine Abweiehung yon der Norm, keine Wandverdiekungen, 
keine InfiItrate. Aueh ist ihre Umgebung hinsiehtlieh des Zellreiehtums 
weniger geliehtet, Gef~Bloroliferationen sind hier nicht vorhanden, die 
Gef~tBe selbst weniger ]?rall gefiillt. In  der Marksubstanz derartiger 
Sehnitte (Anteil der inneren Kapsel) ist an Zellen gebundenes Fet t  in 
geringem Umfange nut  naehzuweisen. 

Der ~'halamus ist, wie sehon erwghnt, beiderseits im Volumen re- 
duziert, und zwar der linke mehr als der reehte. Ein Urteil dartiber 
abzugeben, welehe yon seinen Zellgruppen im grOl~ten Umfange ge- 
lichtet sind, ist deshalb sehwer, well infolge des Dehnungsprozesses und 
des seitliehen Zusammengedrfiektseins die Anordnung stark gelitten hat. 
So lieg sich in der Beziehung aueh bei der vergleiehsweisen Heranziehung 
der Malonesehen and der Friedmannsct)en cytoarehitektonischen Ar- 
heiteu ein einigermagen sieheres Urteil  nicht f~llen. Soviel li~13t sieh 
jedenfalls sagen, dab im allgemeinen an den noeh vorhandenen Gan- 
glienzellen i~hnhehe Degenerationsvorgi~nge zu beobaehten sind wie an 
denen des Striatums. Jedoeh nehmen sic in einer Tiefe yon etwa 1/2 bis 
1. em (yore Ventrikel aus gerechnet) an Intensit~t  ab. Besonders geht 
das hervor aus dem Umstand, dab der an sieh physiologisehe hipoid- 
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gehalt der Zellen stark iibersehritten ist, so dag diese vielfaeh weit- 
gehend wabig ver~ndert sind. (Abb. 5). 

Die hier nieht so auffallend klaffenden Gef~Be lassen bisweilen eine 
hyalinisierte verdickte Wand erkennen. Die Olia f~ihrt hgufig Abbau- 
produkte, der Gehalt an pathologisehem Lipoid ist abgesehen yon einer 
sehmalen freien Sehieht unter dem Ependym ziemlieh groB. Um die 
oberflgehlieher verlaufenden, etwas stfirkeren Geffil]e im ]inken Tha]a- 
runs (Frontalsehnitt dutch den hinteren Pol des N\leleus anterior tha- 
lami} ist die Alteration der Zellen eine besonders starke. Sie zeigen hier 
korkenzieherartig gewundene, weithin verfolgbare[Fortsgtze, gesehrumpfe 
Kerne, kurzum, maehen einen typiseh ehroniseh vergnderten Eindruek. 

In  diesen 13ezirken Glia- 
faserproliferation diffuser 
Art, jedoeh im Zusam- 
menhang mit der allent- 
halbert reichliehen peri- 
vaseulgren Gliose. Astro- 
cyter~ sind bier hgufig. 
Diese Vergnderungen sind 
aueh im reehten Thala- 
mus, wennsehon weniger 
ausgesproehen, erkennbar. 

Die Anordnung in der 
Menge pathologisehen [Fet- 
tes im Thalamus, d . h .  

Abb. 5. seine Abnahme in be- 
st immter Tiefe yon der 

Ventrikelwand aus gereehnet legte den Gedanken nahe, sic in Zusammen- 
hang zu bringen mit  dem Hydroeelohalus internus. Man konnte sieh etwa 
vorstellen, dab der yon ihm ausge/ibte Druek auf die n~ehste Umgebung 
seiner W~nde eine sehleehtere Blutversorgun g und dam it eine Erkrankung 
des Parenehyms zur [Folge gehabt habe. Wenn das der [Fall war, so 
muBte sieh diese Sehgdiguvg insbesondere aueh auf die AmmonshSrner 
erstreeken. Deren ]~and.glia ist nun deutlieh verdiekt, was beim VergMeh 
mit dem peripheren EaserfiIz der abrigen l~inde auff~llt, t l ier sind 
Gef~Bvermehrungen dort erkennbar, we sieh andeieiseits im Zellbild 
Meine fleekige Ausf~lle und Herde, die eine auffallende 13egeneIation 
der Zellen erkennen lassen, bemerkbar  maehen. I m  gro/~en ganzen ent- 
slorieht den wabig veriinderten Ganglienzellen ein starker Pigmentreieh- 
turn im [Fettbild. Zum Vergleieh herangezogene Bilder gleichaltriger 
Gehir~te weiehen ganz erheblieh in der Beziehu~g yon unseIen lPrfipa- 
raten ab. Stellenweise ist die zellige Glia gleiehsam als Ersatz ausge- 
fallener Ganglienzellen vermehrt,  lggt h~ufig aueh aktivierte ~nd re- 



C h o r e a - A t h e t o s e  be i  d e r  L i t t l e - L g h m u n g .  743 

gressive Formen erkennen. Es muir hier betont werden, dab trotz des 
hohen Fettgehaltes der Ganglienzellen diese sieh deutlich nnterscheiden 
yon denen etwa der senilen Rindenverfettung. Besonders insofern, a]s 
die Kerne in der Mehrzahl kaum als pathologisch anzusprechen sind 
und aueh die Zellkonturen vielfaeh der Norm entsprechend sieh ver- 
halten (s. Abb. 6). Wie grog iibrigens der physiologische PigmentgehMt 
gerade der Ammons- 
hornzellen ist, ist 
durch die kxbeiten 
Obersteiners und an- 
derer bekannt.  

Der Degenerations- 
prozett nimmt caudal- 
wgrts hin deutlieh ab. 
Um zungehst beim 
5"ucleus ruber zu ver- 
weilen, so ist festzu- 
stellen, dab eine Ver- 
minderung seines Vo- 
lumens und der Diehte 
der Zellen im Ver- 
gleieh mit entspre- 
ehenden Pr~paraten 
anderer Gehirne nieht 
erkennbar ist. Diese 
selbst sind h~ufig yon 
einer gr6Beren Zahl 
gli6ser Trabanten be- 
gleitet. Die t~ett- 

prhparate zeigen 
einen weniger starken 
Lipoidgehalt der Gan- Abb. 6. 
glienzellen wie etwa 
im ThMamus oder Caudatum, wenn aueh die Glia nieht selten lipoide 
Abbaustoffe fiihrt. Das gleiehe gilt fiir den Hypothalamus. 

Eine pathologisehe Ver~nderung der Substc~ntic~ nigrcb lieg sieh nieht 
naehweisen. Die einzelnen Zellefl sind gut erhalten. Ihr sehwarzes 
Pigment nirgends naehweislieh in gli6se Elemente iibergegangen. Keine 
neuronophagisehen Bilder, besonders gut ist die Tigroidzeiehlmng der 
Ganglienzellen erhalten. Bis auf geIegentlieh starkere l~i~ltelm~gen der 
Kernmembran sieht man an diesen niehts Pathologisehes. 

Die Pia des Kleinhirns ohne bemerkenswerten Befund. In der Rinde 
stark iiberwiegend gut erhMtene Purkinjezellen, in der Molekularsehieht 

schwachc 
Vergr. 

mittlere 
! Yergr. 

starke 
Vergr. 
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ganz vereinzelte Andeutungen yon Strauchwerkbildungen. Kein pa- 
thologiseher Fettgehalt,  die Purkinjezellen vOllig frei davon. Ebenso 
weiehen die zentrMen Kleinhirnkerne (Dentatus, Globosus, Embolifor- 
mis) nieht erkennbar yon der Norm ab. 

Von der Groflhirnrinde sind am VerfettungsprozeB lediglieh die Ge- 
genden in der Nghe des erweiterten Ventrikels des Uneus in m~Sigem 
Grade betroffen. Die fibrige Groghirnoberflgehe zeigt diese Erseheinung 
nieht, es wurden diesbeziigliehe Untersuehungen angestellt in der tlegio 
fronta.lis (Area 17 Brodmann), in der Area gigantopj~'amidalis, in der 
Area striata und am Sehlgfenlal0pen. Die Zellen sind so gut wie ab- 
solut lipoidfrei. Nut  geringeMengen Fett, in denAdventit ien der Calea.rina- 
rindengefgl3e und leiehte Besti~ubung einzelner Zellen. l)ber den Aufbau 
der l~inde im allgemeinen ist zu sagen, dal3 man beim Betraehten der 
mit  Toluidinblau gef~rbten Sehnitte den Eindruek eider mangelhaften 
Entwieklung gewinnt. Die Ganglienzellen sind dentlieh radifir angeord- 
net, h~ufig bilden sie dieht aneinander gelagert yon der Marksubstanz 
naeh der Rinde hin f6rmliehe S~ulen in der Weise, wie man es bei ganz 
jugendIiehen bzw. embryonalen Gehirnen findet. Jim ganzen ist die 
Sehiehtung deutlieh erkennbar, s.ndererseits ist die Differenzierm~g in 
die einzelnen Areale nieht dem Alter entsprechend welt fortgesehritten. 
Vereinzelte polygonale GebiIde relativer GrSt.~e in der iiul~ersten 1qinde, 
die man vielleieht als C@alsche Embryonalzellen anzuspreehen bereeh- 
tigt ist. Die einzelnen Rindenzellen selbst haben einen gro/.~en runden 
Kern, dem vielfach das Protoplasma kappengrtig aufsitzt. Die Zeieh- 
nung der Pyramidenzellen ist eine ziemlieh gute. I m  grol~en ganzen 
kann man bei der Beurteilnng des l~indenbefundes wehl yon einer 
,,ontogenetischen t letardierung" reden. In der vorderen Zentralwindung 
hat  man den Eindruek einer geringen RarefizieIurg im ~ereieh der 2. 
und 3. Schieht, aul?erdem werden /ast gar lceine Riesenpyramidenzellen 
vorge/unden. Keine St6rung der Lagerung der Zellen gegeneinander. 
Entziindliehe Erscheinungen werden nicht wahrgenommen. Es besteht 
eine unwesentliche kleinfaserige tlandffliose. Das Markseheidenbild 
weicht, soweit unt~ersueht, yon der Norm nieht ab. 

Kurz zusammengefaf3t handelt  es sich hinsichtlich des mikroskopi- 
sehen Befundes im Hi rns tamm einmal um Ver~nderungen, die dem Sta- 
tus marmoratus naeh C. Vogt entspreehen. Die Lokalisation des Pro- 
zesses ist keine ganz typisehe, aueh ist er nieht sehr ausgepr~igt. Ob 
man die Vergnderungen im reehten unteren Drittel des reehten Puta- 
mens prinzipiell veto Status fibrosus trennen kann, m6ehte ieh d~hin- 
gestellt sein lassen. Aueh wurde bei der Sehilderung des Befundes auf 
bestehende Cribluren hingewiesen und auf ungewiihnliehe GefgBerweite- 
rung. Daneben abet lieg sieh, abgesehen veto makroskopisehen, ein 
Befund im Thalamus erheben, besonders im linken, der wohl in urs~teh- 
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licher Beziehung dem l~-tat marbr6 parallel zu setzen ist. Es seheing 
mir nieht angiingig, bei der Verwendung der Befunde die ErklS~rung der 
hier zu diskutierenden Bewegungsst6rung, die Sehhfigelseh~digung bei- 
seite zu lassen, besonders da ieh glaube, die stereognostisehen St6rungen 
(efr. Krankenblat t )  als Thalamussymptom au~fassen zu diirfen (Ddjerine). 
Was die Lokalisation der Chorea athetose anlangt, so ist zwar unser Fall 
in bezug auf die K15~rung dieser Frage gerade kein ganz geeigneter. 
Immerhin  glaube ieh in Anlehnung an die Forsehungsergebnisse yon 
C. und O. Vogt ihn ibrer Kasuistik tiber den Status marmoratus  am 
ehesten an die Seite stellen zu sollen. Dal.~ ein beliebiger den klinisehen 
Erfordernissen gereeht werdender Kasus eine L~sion des extrapyrami- 
dMen Systems zeigt und dabei des Striatums ist bemerkenswert. Und 
dieser Umstand gestattet  wohl vorl~ufig die Ver~nderungen der Hirn- 
rinde, die Hyloogenesie der Pyramidenbahnen, kurzum dieses ganzen 
Systems gewissermaSen als eine Art Nebenbefund im Sinne unserer 
Fragestellung zu deuten, der ffir die Verursaehung der hier zur Dis- 
kussion stehenden Hyperkinesen eher vernaehl~ssigt werden kann, 
wennsehon ieh glaube, dab diese Ausfiille eine gen/igende vikariierende 
Funktionsfibernahme zum mindesten ersehwert haben. Eine, ieh m6ehte 
sag'on komplexere Betraehtungsweise wgre dann angebraeht, wenn es 
sieh herausstellen sollte, dab tatsgehlieh aueh zum extrapyramidalen 
System in keine Beziehung zu bringende poreneephMe Defekte vor- 
liegen, die als einziger anatomiseher Befund ffir eventuelle derartige 
Tonus- bzw. Koordinationsst6rungen verantwortlieh gemaeht werden 
miil3ten. Das ist aber hier nieht der Fall. 

I m  vergangenen Jahre ist eine Arbeit yon Scholz ersehienen fiber 
die mikroskopisehe Histologie des Status marmoratus.  Ni t  dessen Be- 
funden st immen die hier erhobenen ziem[ieh weitgehend und wohl aueh 
im Prinzip iiberein. Ein Untersehied besteht insofern, als der Marmo- 
ratusproze8 der Scholzsehen Ver6ffentliehung ein weir ausgesproehene- 
rer war, demzufolge besteht eine stiirkere gli6se Vernarbung, die ihn 
veranlal3t, fiir den Proze8 die Bezeiehnung ,,Infantile partielle Striatum- 
sklerose" in Vorsehlag zu bringen. Die Ganglienzellen des Striatum- 
gewebes, sowohl die des erhaltenen Teiles wie aueh diejenigen, welehe 
in geringer Zahl im erkrankten sieh linden, enthalten aber im Gegen- 
satz zu meinen Befunden kein pathologisehes Fett .  Desgleiehen sind 
aueh die Gliazellen giinzlieh lipoidfrei, jedoeh finder aueh er gr68ere 
Mengen Fettpigmen~ in den Lymphrgumen der stgrkeren Gefgge. Auf 
Grund seines Befundes pfliehtet Scholz der Anffassung Anton8 bei, (tab 
es sieh bei dem vorliegenden Erkrankungsproze8 um eine Art Vernar- 
bung handelt. 

Ieh glaube, man ist bereehtigt, den Untersehied im histologisehen 
Befunde im Scholzsehen und in meinem Fall so auszulegen, dab bei 
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jenem die Residue der ffir die Entwieklung der L~sion verantwortlieh 
gemaehten Gehirnentzfindung im elften Lebensmonat  vorliegt (ieh lasse 
bier die Erfr terungen fiber die erbliehe Disposition zur Erkrankung bei- 
seite), also in der Hauptsaehe ein abgelaufener Prozeg. Jm Gegensatz 
dazu sehe ieh in der vorliegenden degenerativen Verfettung neben der 
Narbe den Ausdruek fiir einen noch nieht zum Stillstand gekommenen 
Vorgang. Der Umstand, dab sieh im klinisehen Verlauf beider F~,tlle 
Unterschiede insofern ergeben, als Anastasia W. (Fall Scholz) nicht a~ 
KrampfanfS~llen litt, im Gegensatz zu Hartwig F., dessen ngehtliehe 
Konvulsionen in der OriginMkrankengesehiehte mehrfaeh erwS, hnt  sind, 
scheint mir bemerkenswert. Ieh werde unten darauf zuriiekkommen. 

Zun~ehst aber glaube ieh, ist es am Platze, die LipoidgehMtverhS~lt- 
nisse der eerebrMen NervenzeHen ganz kurz zu rekapitulieren. Man 
unterseheidet mit  Obersteiner lipophile und lipophobe Zellgruppen. Zu 
den ersteren geh6ren nun neben den Vorderhornzellen des Rfiekenmarks 
im Cerebrum der Reihe naeh, d .h .  was die Menge des physiologisehen 
Fetts anlangt, die des Ammonshorns, die des ThMamus, des Striatums 
und Pallidums. Weniger noeh die des Nucleus ruber und die des Hypo- 
thalamus. Von den lipophoben interessieren am meisten die Purkinje- 
zellen des Kleinhirns. Neben den lokMisatorischen Untersehieden 
h~ngt der sog.'physiologisehe LipoidgehMt vom j e weiligen Alter ab; und 
da ist ffir uns yon Weft  die Feststellung, dab die Gro3hirnrindenzellen 
normMerweise gegen Ende des 2. Dezenniums Fet t  zu ffihren anfangen. 
Aus dem Grad der Verfettung der Ganglienzellen lassen sieh offenbar 
aueh Sehlfisse ziehen ~uf das Inanspruehgenommensein der versehiede- 
nen Gebiete. Es handelt sieh dabei wohl um weitgehend reparable Pro- 
zesse, diese Ansehauung st~nde im Einklang mit den landlSoufigen An- 
siehten fiber die zunehmende Verfettung der Zellen beim Altern; und 
hier liegt der D'bergang zum Pathologisehen. 

Diese Verh~tltnisse wurden bei der Beurteilung der Fettbefunde in 
erster Linie berfieksiehtigt, und zwar dureh Benntzung geeigneter Test- 
objekte. Der Umstand, daG (lie Gliazellen in der Umgebung der Ner- 
venzellen und fiberhaupt im Parenchym reiehlich Lipoidstoffe ffihrten, 
ist, wie das aueh Spielmeyer betont, ein Kri ter ium der Pigmententartung. 

Es ist eine bekannte Tatsaehe, (lag dureh akute Vergiftungen, 
z .B.  dureh Phosphor und den Genuf~ des KnoIlenbIattersehwamms, 
eine fettige Degeneration besonders der Leber hervorgerufen wird. 
Meines Wissens konnte Weimann naehweisen, dal3 ebenso eine Morphin- 
vergiftung naeh 12 Stunden eine fettige Nervenzellentartung zur Folge 
hatte. Andererseits ist der Verfettungsprozel3 wohl in der Hauptsaehe 
auf eine ehronisehe Seh~digung zu beziehen. Ieh bin geneigt, die fettig 
degenerativen Vorg~tnge in unserem Fall zurfiekzuf/ihren auf Erngh- 
rungsst6rungen dureh Stauungen im Vena magna-Gebiet. DaG sie dureh 
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das Darniederliegen der Blutzirkulation hervorgerufen werden k6nne, 
steht auger Zweifel (Herxheime,  9 . - -  Und das leitet hiniiber zu den Mit- 
teilungen von Schwartz, dessert groB angelegte, sehr anregende Arbeit 
mir beim AbsehluB meiner Untersuchungen zu Gesieht kam. Er spricht 
yon Erweiehungsprozessen, die dutch Geburts traumen engstehen und 
die aueh er in eine gewisse Parallele setzt zu den hier in Betracht kom- 
menden strigren Erkrankungen C. und O. Vogts - -  er hat  eingehendere 
Mitteilung angekiindigt - -  (err. auch hier wiederum Antons  Fall Cas- 
sian H.). Naeh Schwartz schwindet das Fet t  aus den Herden im Laufe 
yon mehreren Monaten und ist znletzt nur noeh um die Gefgge herum 
naehz uweisen. 

Bei einer senilen Chorea findet Jacob, das sei hier kurz erw~hnt, 
eine betr~ichtliehe Verfettung der Ganglienzelleu im Str iatum und aueh 
teilweise im Pallidum. Eine makroskopisehe Ver~inderung der Stamm- 
ganglien, etwa im Sinne einer Sehrumpfung, eines Status fibrosus wird 
indessen vermiBt. Nebenbei besteht aber ein sehwerer seniler Rinden- 
prozeB. 

Ober die Genese des Status marmoratus  bezeiehneten Krankheits-  
prozesses hat das Forseherpaar Vogt ganz best immten Gedanken Aus- 
druek gegeben. Sie fassen in den Begriff der speziellen Pathoklisen 
(lie eigentfimliehe Erseheinung, dab best immte Bezirke des Nerven- 
systems bei besonderen krankhaften Prozessen gewissermagen elektiv 
befallen werden und erkranken. Bekannt sind die Erkrankungsprozesse 
im Pallidum bei Leuehtgasvergiftungen. Jacob weist auf die Lewy- 
sehen Befunde in einigen Fhllen yon Diabetes mellitus hin, ferner auf 
derartige Parenehymsehhdigungen naeh Strangulationen. C. und O.Vogt 
berufen sieh andererseits auf die Spatzsehen Untersuehungsergebnisse, 
der bei ParMyse auffallenderweise das Str iatum hgufig mit  erkrankt  
fand, whhrend sieh das Pallidum viel seltener beteiligt erwies. Sie 
reehnen den Status marmoratus ebenfails zu den ,,spezifisch genereilen 
Pathoklisen". Wenn ieh die Autoren riehtig vers%ehe, so meinen sie 
damit, eine ausgesproehe~le Affinit~t der kleinen Striatumzellen der 
fragliehen seh~digenden Noxe gegeniiber, die ihren Untergang zur Folge 
hat, und die Weiterungen, die sehlieBlieh das typisehe anatomisehe Bild 
hervorrufen. 

Der eben erw~ihnte Fall Deutsch, es handelt sieh um die sym. Er- 
weiehung in den Pallidis naeh Strangulation, l~Bt mieh zuriickgreifen 
auf den Versueh, die Symmetrie des eigentiimliehen Prozesses mit  der 
Gef~fiversorgung in Zusammenhang zu bringen. Ieh zitiere hier zun~ehst 
wieder die Arbeit Antons.  Bei Cassi~n H. entspr~ehen die betreffenden 
Erweiehungen nieht dem Ansbreitungsgebiet best immter symmetriseher 
Arterien, und Anion  ist infolgedessen geneigt, die Ursaehe der Erwei- 
ehung in Zirkulationsst6rungen zu suehen (teihveise), wie sie dutch 

Archiv fiir Psychi~trie. Bd. 7'2. 49 
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Thrombosen der grogen Venensinus hervorgerufen werden, zumM da die 
arterielle Blutversorgung nieht dutch ein gemeinsames BasMgefii3 start- 
finder, dessen Verstopfung etwa die Symmetrie der Erweiehung restlos 
erkl~ren kSnnte. Er f~hrt an entspreehender Stelle fort: ,,Der Umstand 
abet, dab yon allen Teilen des Gehirns hier gerade die Putamina am 
meisten betroffen wurden und der Erweiehung anheimfielen, seheint 
dutch die Eigenart  der arteriellen Blutversorgung in diesem Ganglien- 
gebiet bedingt zu sein." - -  Diese 131utversorgung ist nun in der Tat, wie 
dutch Heubner und Kolisko bekannt, eine reeht ungiinstige. Abgesehen 

Abb. 7. 

davon, dab die Arterien des Hirnstammes so gut wie gar nieht in Ann- 
stomosenverbindungen treten, ist z. B. naeh diesem Autor das Caput 
nuclei eaudati  und der vordere Tell des Putamen, abet nut dessen un- 
terer innerer Anteil, yon Zweigen der Arteria eerebralis anterior ver- 
sorgt, (lie sogleieh naeh ihrem Ursprung naeh rtiekw~rts umbiegen und 
dem Muttergefi~g parallel laufen, bis sie in die Lamina perforata an- 
terior eindringen. Kolisko nennt diese Arterienzweige die Erweiehungs- 
arterien des Gehirns ,,~a~' g~og~v". 

Wie liegen nun die VerhSfftnisse in bezug auf den ven6sen Riiek- 
fluff, besonders ftir die ffir uns in Frage kommenden Gegenden im Him-  
stature ? Sie sind teilweise ersiehtlieh aus den beigegebenen Abbildungen, 
(lie das Ausbreitungsgebiet der Vena magna Galeni betreffen (Abb. 7). 
Entnommen sind die Bilder der topographisehen Anatomie yon Me@el. 
Desgleiehen der nun folgende Text:  ,,Die Venen des Gehirns laufen nut  
ausnahmsweise mit  den Arterien in gleiehen Bahnen, meistens verfolgen 
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sie ihren eigenen yon jenen getrennten Weg; sind ohne Klappen. - -  
Grof3e Unbest~ndigkeit im Verlaufe, sie zeigen im allgemeinen sehr zahl- 
reiche Verbindungen. 3 n  der Hirnrinde weite Anastomosen zwischen 
den Venen~istehen. Die Venen der inneren Gehiruteile, vor ahem der 
grogen Ganglien, zeigen dagegen niemals Anastomosen." - -  

Das 2. Venensystem, Vena cerebri interna eommunis (sive GMeni) 
unpaar, erh~lt ihr Blur hauptsi~ehlieh aus dem arteriell yon den BasM- 
arterien versorgten Gebiet. Es stellt ein besser begrenztes und abge- 

Abb. 8. 

schlossenes Ganzes dar als die beiden anderen Venensysteme des Ge- 
hirns. Die Vena magna miindet in sehr steilem Bogen in den Sinus 
tentorii (sire rectus). (Abb. 8.) 

Ihre beiden Zuflul3gste sammeln das Blur aus dem Ventrikelsystem 
des Grol~hirns, wie aus beigegebener Abb. 7 hervorgeht. In  den ge- 
krt immten Endteil  der V. er. int. t reten jedoch, was aus der Abbildung 
nieht hervorgeht, noeh weitere wichtige ~ste,  deren vorderster die Vena 
basilaris heiBt; und in deren Anfangsteil l~ami perforantes aus dem Cor- 
pus str iatum und dem Nucleus lentiformis. 

Diese Venen sammeln das Blur aus dem Corpus striatum, dem 
Septum lucid., dem Plexus choreoidei, dem Hippocampus,  der inneren 
Kapsel  usw. 

Was im speziellen die Einmiindung der Vena magna in den Sinus 
rectus oder, wie ihn Merkd  nennt, den Sinus tentorii anbelangt, so liegt 
es ~uf der I tand,  da6 gfieMlu[~behinderungen iufolge der ungiinstigen 

49* 
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Verh~ltnisse sehr leieht zustande kommen k6nnen, z. B. wenn irgend- 
welehe komprimierenden Einfliisse vom Itirn aus etwa vonde r  hinteren 
Sehgdelgrube oder yon oben und den Seiten her bei sehwerer Geburt, 
bei Beekenenge, besonders bei Kompression des kindliehen Kopfes 
dureh die Zange sieh auswirken, indem dadureh die beiden Sehenkel 
des spitzen Winkels, unter dem die Vena magna sieh in den Sinus rectus 
ergiel3t, weiterhin geni~hert werden und in dieser Weise der Blutstrom 
unter UmstSmden g~nzlieh unterbunden wird. So werden die reeht hS~u- 
figen doppelseitigen Vena terminalis-Blutungen verstSmdlieh, auf die 
Schwartz neuerdings hingewiesen hat. Jedenfalls trS~gt die Tatsaehe der 
sehleehteu Zirkulationsverh~tltnisse reeht betriichtlieh zu ihrer Er- 
kl~rung bei. Aber abgesehen yon der rein meehanisehen Beeinflu!3bar- 
keit bzw. Verhinderung des Blutabflusses, ist ja bekannf, dab gerade 
bei jungen Kindern es im Gefolge von fieberhaften Erkrankungen leieht 
zu Thrombosen der I-lirnsinus kommt, die sieh naturgem~g aueh wieder- 
um leieht am Locus minoris resistentiae geltend maehen werden. 

Ieh denke hier beispielsweise an den einen yon Scholz mitgeteilten 
Fall von Status marmoratus, das Kind sehien bis zum 11. Monat gesund, 
bei ihm stellten sieh die eharakteristisehen klinisehen Symptome direkt 
im Ansehlug an eine fieberhafte Erkrankung ein (Fail Anastasia W.). 
Diesem Fall liegen sieh leieht eine ganze Anzahl an die Seite stellen, 
m6glieherweise aueh der unsrige. 

Stellen wir uns vor, die fieberhafte Erkrankung hat eine Thrombose 
im Sinus reetus zur Folge, es braueht gar kein v611iger Versehlul] des 
Gef~iBes vorznliegen, so wird sieh die an sieh diffizile Blutversorgung 
des Hirnstammes, diffizil dutch dam Niehtvorhandensein yon die ver- 
sehiedenen Potentiale ausgleiehenden Gef~13anastomosen, noeh sehwie- 
tiger gestalten. Die am leiehtesten l~idierbaren Elemente werden zu- 
ngehst geseh~idigt werden bzw. zugrunde gehen. DaB die Markfasern 
speziell in den Stammganglien dabei nieht in erster Linie in Betraeht 
kommen, ist eine bekannte Erseheinung des Etat  fibreux. Finder man 
sie doeh in regul~iren Erweiehungsherden gelegentlich teilweise erhalten. 
Sehwieriger zu erkl~iren ist sehon der Untersehied im Betroffensein der 
Zellen, besonders wenn in erkrankt befundenen ]3ezirken bestimmte 
Elemente elektiv erhalten geblieben sind. Hier m6gen ehemisehe Eigen- 
tiimIiehkeiten eine Rolle spielen, aber es 1st aueh denkbar, dab der 
Gr6Benuntersehied an sieh zur Erkl~rung ausreieht, etwa in dem Sinne, 
dab die groBe Zelle lgngere Zeit die mangelnde Nahrungszufuhr iiber- 
steht, t/ei den bier in Betraeht kommenden Krankheitsprozessen 
(Status marmoratus) handelt es sieh ja zumeist nieht um eine symme- 
trisehe v611ige Destruktion, sondern nur um eine geringfiigigere Sehgdi- 
gm~g. Die Gemeinsamkeit des AbfluBrohres hat zur Folge, dab an sym- 
metrisehen Stellen des ven6sen Systems der Druek der gleiehe ist. Wenn 
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dieses Rohr nun nicht oder nur unvollkommen durehgangig ist, oder 
irgendwie mehr oder weniger pl6tzlich verlegt wird, wird sieh die Stase 
an symmetrischen Stellen gleichartig auswirken, zumM sich ja die 
Druekdifferenzen im Bereiche des Hirnstammes eben wegen des Mangels 
an Anastomosen nieht ausgleichen k6nnen. DM3 bei dadurch hervor- 
gerufenen Sehadigungen die versehiedeue Konsitenz des Gewebes eben- 
falls eine l~olle spielt, dfirfte auf der Hand  liegen, ebenso ist aueh die 
arterielle Blutversorgung und m6glieherweise noch andere Faktoren in 
lZechnung zu setzen. Wenn nun die St6rung, die die in Frage kommen- 
den Nrkrankungen zur Folge haben, im Vena magna-gebieg gesueht 
werden, so w~ire zu erwarten, dab Prozesse wie der Status marmoratus  
etwa 6fters kompliziert werden mit  anderen auf Stauung zuriiekzu- 
Ifihrenden Veriinderungen. Und in der Tat  ware eine derartige Kompli- 
kation in dem HHydroeephMus internus zu sehen, sofern man ihn als 
Stauungshydroeepha]us auffassen kann. Weiterhin in der Dilatation 
der Venen, in der Vena terminMis-Blutung, die so haufig doppelseitig 
sind. Unter den 8 Fallen, mit  denen das Forseherpaar Vogt den Status 
marmoratus begrtindet, sind 3 mit  deutlichem Hydrocephalus, Bei 
einem vierten Fall, Fall 3, liegt wenigstens eine partielle Ventrikel- 
erweiternng vor. Es ware allerdings jedesmM zu entseheiden, oh man 
einen HydrocephMus ex vaeuo aussehliel3en kbnnte (die denkbare Folge 
einer primaren Schrumpfung der Striata). 

Interessant, ist in diesem Zusammenhang ebenfMls das, was Anton 
fiber die familiare nervSse Belastung des Cassian H. berieht, et. Zwei 
Muttersbriider litten an starken epileptisehen Anfallen, der Vater 
hatte einen besonders grogen Kopf, ebenso die Gesehwister, von denen 
2 in frfihester Kindheit  an Krgmpfen zugrunde gingen. Der glte Bruder 
litt an Krampfen und ahnliehen Zustgnden wie Cassian. Sehon Gang- 
ho[ner hat  iibrigens anch darauf hingewiesen, dab eine gr613ere Zahl 
yon F~tllen eerebrMer Kinderlahmung mit  HydrocephMie kompliziert 
ist (Lewandowslsys Handbuch der Neurologie). 

Mir scheint der Zusammenhang hier naheliegend, die Stauung im 
Vena magna-Gebiet ist sowohl in ursachliehen Zusammenhang mit  
dem HydroeephMus internus zu bringen, sei es nun ein Stauungs- 
hydrocephMus oder die Residue einer friihzeitigen Vena terminMis- 
Blutung im Sinne Schwartz', als aueh mit den Li~sionen im Hirnstamm, 
die demselben ven6sen Gebiet zugeh6ren. Bekanntiieh kommt  aueh 
im spiiteren Leben ein StauungshydrocephMus dadureh zustande, da[~ 
beispielsweise ein Tmnor der hinteren Schadelgrube auf die Vena magna 
driiekt. Dal~ ein StauungshydrocephMus aueh yon sich aus (lurch den 
Druek, den er auf die Umgebung ausfibt, zu Zirkulationsst6rungen und 
daraus resultierenden Gewebsschadigungen ffihren kann, braucht  nicht 
betont zu werden. Hierbei wird man besonders ein Betroffensein des 
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Caudatums und des Thalamus erwarten, d. h. diese Teile werden seit- 
w~rts und naeh unten zusammengedriiekt werden, ein Befund, den aueh 
wit erheben konnten. 

Zu den nieht seltenen Symptomen des Hydrocephalus internus ge- 
h6ren allgemeine KrS~mpfe yon epileptiformem Charakter. Hier mSehte 
ieh darauf hinweisen, dug diese Feststelhmg Oppenheims gewisse l[Jber- 
einstimmung zeigt wiederum mit den klinischen Mitteilungen, der sehon 
oben erw~ihnten 8 Vogtsehen FMle, die aueh ZusammenhSmge zwisehen 
Status marmoratus und derartigen Anf~llen vermuten. Bei nieht weniger 
als vieren derselben ist yon Kr~mpfen die Rede. Das Zusammentreffen 
yon Chorea und epileptischen Kr~impfen mit Hydrocephalus ergibt ein 
yon Bielschowsky besehriebener Fall. Aueh bei Hartwig F. sind die 
niiehtliehen Konvulsionen erwghnt. Hinsiehtlieh dieser Frage sei noeh- 
rams auf die eben zitierte Anamnese des FMles Cassian H. hingewiesen. 
Vielleieht ist das, was als konstitutionelles Moment bei diesen Krank-  
heiten, n'~mlieh den sog. angeborenen Hyperkinesen, dem. Wasserkopf, 
den KrS~mpfen imponiert, wenn ieh es einmM ganz grob formulieren 
dart, eine besonders zu Versehlug disponierte Vena magmt. Denn neben 
dem hSmfigen famili~tren Auftreten dieser Form der Littlesehen Starre 
ist in den Anamnesen vielfaeh die Rede yon fieberhaften Erkrankungen, 
Geburtstraumen usw., die in urs:~tehliehen Zusammenh~ng damit ge- 
bracht werden; yon [nsulten, die andere Kinder iiberstehen, ohne in 
gleieher Weise Sehgdigung des ZentrMnervensystems zu akquirieren. 

Auf (tie engen Beziehungen zwisehen Epilepsie und den extrapyra- 
midMen Hyperkinesen hat neuerdings Kris'ch hingedeutet. Interessenten 
f/ir diese Fragen seien dessen beide Arbeiten in der Monatssehrift f/it 
Psychatrie (eft. Literaturangabe) empfohlen. Ieh m6ehte bemerken, 
dag die zum anatomisehen Korrelat  der sog. genuinen Epilepsie ge- 
h6rende Ammonshornsklerose sieh sehr wohl in die Annahme der 
Stauungserseheinungen im Vena magna-Gebiet hineinp~ssen liege. Dal~ 
aueh beim inneren Wasserkopf, sofern er einen Druek ~mf die Umgebung 
ausfibt, gerade das Ammonshorn besonders exponiert ist, ergibt sich aus 
dessert Lagerung. Selbstredend ist die Prage der Epilepsie dadureh 
niebt restlos geklS~rt. 

Es w~re yon groger Wiehtigkeit, festzustellen, ob beim Vorliegen 
eines sklerotisehen Prozesses im Ammonshorn bei Epilepsie sieh auch 
h~ufiger anderweitige anatomisehe Ver~iuderungen, abgesehen yon der 
betreffenden l~andgliose und den Kleinhirnrindenvergnderungen, be- 
sonders in den basalen Ganglien, f~inden, etwa im Sinne der Scholz- 
schen partiellen Striatumsklerose. Kriseh betont in seiner letzten 
mir zugS~ngliehen Arbeit, wie wenig das St~mmhirn in den letzteu 
Jahren bei Zugrundelegung derartiger Gesichtspunkte untersucht wor- 
den ist, 
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Von chirurgiseher Seiee ist yon  P a y r  bei Beri ieksiehtigung der un-  
giinstigen B lu tab f lugbed ingungen  im mi t t le ren  I-Iirnve~engebiet in  
seinem Einf lug  auf das Zus t andekommen  yon  S tauungsersehe inungen  
und  epileptisehen Kr~impfen auf dem Psyehiater-  und  Neurologentag 
1923 in  Leipzig der therapeut isehe Vorsehlag gemaeht  worden, die 
spitzwinklige E inmt indung  der Vena magna  in den Sinus rectus da- 
du tch  zu beseif, igen, dal3 m a n  das Ten to r ium eerebelli an  der betreffen- 
den Stelle spaltet .  Leider war das Material,  das die Erfolge dieses ope- 
r a t iven  Eingriffes i l lustr ieren konnte ,  noeh wenig umfangreieh.  

Naeh  dieser die Beziehung zu anderen  E r k r a n k u n g e n  suehenden 
Absehweifung komme ieh zum Sehlu[.~ darauf  zurfick, dug bei Er- 
wiigungen, die die Pathogenese des Status  marmora tus  u n d  verwandter  
Prozesse betreffen, dem b e k a n n t e n  U m s t a a d  g e e h n u n g  zu t ragen  ist, 
dub das kindl iehe Gehirn auf die als wahrseheinlieh angenommenen  In-  
sulte anders reagiert  als bei Erwaehsenen.  

Zusammenfassend  glaube ieh die ehoreat iseh-athetot isehen Kompl i -  
ka t ionen  bei der in  unserem Falle vorl iegenden Littlel~ibmung auf die 
pathologisehen Prozesse im t I i r n s t a m m  zurfiekf/ihren zu diirfen, (tie bier 
wie aueh sonst wohl hiiufig hervorgerufen sein m6gen dureh Stauungs-  
prozesse, B lu tungen  usw. im Gebiet der mi t t l e ren  Hirnvene,  welehe zu 
versehiedenen Graden yon  Pa renehymun te rgang  fiihren k6nnen ,  vom 
einfaehen diffusen Zellausfall der am leiehtesten des t ru ierbaren Ele- 
mente  bis zur umfangreiehen Erweiehung.  
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