Uber einen unter dem Bilde einer doppelseitigen Athetose ver-
laufenden KFall von lIdiotie mit dem anatomischen Hirnbefund
der juvenilen Form der amaurotischen Idiotie.
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(Eingegangen am 1. Oktober 1924.)

Vor kurzem hat Spielmeyer in einer in erster Linie die Augenbefunde
bei der familisren amaurotischen Idiotie berticksichtigenden Arbeit in
kurzen Ziigen eine ausgezeichnete Ubersicht iiber den heutigen Stand-
punkt unserer Kenntnisse auf diesem interessanten Wissensgebiete ge-
geben. Aus seiner Darstellung geht hervor, wie schwer, ja unmoglich
es sein kann, in manchen Féllen, besonders solchen der juvenilen Gruppe,
die Diagnose aus dem klinischen Bilde zu stellen, da ein sporadisches
Auftreten der Krankheit unter sonst gesunden Geschwistern vorkommt,
jede motorische Lahmung mitunter fehlt, und, was besonders bemerkens-
wert ist, Blindheit nicht vorzuliegen braucht, und der Augenhinter-
grund sich ganz normal verhalten kann. Eine Hauptaufgabe der For-
schung sieht Spielmeyer in der Beibringung anatomischer Befunde bei
diesen der klinischen Diagnose die grofiten Schwierigkeiten bereitenden
Fallen. Die Verdffentlichung des vorliegenden Falles erscheint uns von
grundsatzlicher Bedeutung, da die Untersuchung desselben nicht nur
die Richtigkeit der Spielmeyerschen Auffassung von der Bedeutung der
anatomischen Forschung in schlagender Weise erhirtet, sondern auch
gewisse Tatsachen ergeben hat, die vielleicht Ausblicke in die bisher
noch vollig dunklen atiologischen Verhiltnisse der amaurotischen Idiotie
nach manchen Richtungen hin gestatten.

Krankengeschichie.

Am 21. Juli 1918 wird die 13jahrige Martha Kr. in die Provinzial-Heilanstals
Bonn aufgenommen.

Aus der Vorgeschichte ist folgendes hervorzuheben:

Keine semitische Abkunft.

Vater macht nervégen Eindruck, ist im tibrigen gesund. Keine Nervenkrank-
heiten in der Familie. Ans erster Ehe 6 gesunde Kinder. Das Kind stammt aus
zweiter Ehe. Die Mutter ist vor 6/, Jahren an Lungenentziindung gestorben, in
ihrer Familie sollen ebenfalls Nervenkrankheiten nicht vorgekommen sein. Sie
hat vor der Ehe mehrere Fehlgeburten gehabt, ist ..geschlechiskrank'* gewesen In
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der Ehe eine Fehlgeburt. Von ihren 5 Kindern sind 4 gesund. Das dritte Kind
Martha Kr. kam rechtzeitig, gut entwickelt zur Welt. Keine Krampfe. Das Kind
lernte mit 5 Monaten laufen, auch Sprechen normalzeitig. Es war ein kluges Kind,
welches gut lernte. Nach Aufnahme in die Schule mit dem 7. Lebensjahr machten
sich die ersten Anfinge des Leidens bemerkbar. Der Gang wurde stolpernd, so daB
sie oft hinfiel.

Allméhlich traten zuckende Bewegungen im ganzen Kérper auf, auch die
Sprache wurde mehr und mehr behindert. Nach 1/, Jahr Krankheitsdauer konnte
sie nach Angabe des Vaters nicht mehr gehen und nicht mehr sprechen. Schon
im Beginn der Erkrankung psychisch verdndert, machte allerhand Unfug in der
Schule. zerril Hiite und Mantel, legte sich auf die Gasse. Dann schnell zunehmende
Verblodung, soll aber die Angehérigen bis zuletzt noch erkannt, die einzelnen mit
besonderen Lauten begritfit haben.

Am 5. VII. 1918 erfolgte die Aufnahme in die Psychiatrische Klinik der Linden-
burg. Aus der dort gefiihrten, uns freundlichst von Herrn Prof. Aschaffenburg
iiberlasscnen Krankengeschichte ist folgendes hervorzuheben.

Das Kind antwortet auf Fragen nicht, kann nicht sprechen, gibt aber auf Auf-
forderung die Hand, versucht die Zunge zu zeigen, bringt es aber wegen Zuckungen
derselben nicht fertig. Hochgradige Abmagerung. An beiden Trochanteren be-
ginnender Decubitus. :

Das Kind liegt mit angezogenen Knien und mit Spitzfullstellung da, es lacht
und weint durcheinander. Bloder (esichtsausdruck. Beim Herantreten des
Arztes gerdt es offenbar durch die Gemiitserregung in heftige athetotische, mit-
unter aber auch choreiform aussehende Bewegungen. Nach Abklingen der Er-
regung werden die Bewegungen erheblich geringer und bestehen vorwiegend noch
in Drehbewegungen des Kopfes.

Leichtere athetotische Bewegungen finden sich auch an den Beugemuskeln der
Oberschenkel, an den Zehen sowie an den Gesichtsmuskeln. Der Muskeltonus ist
an oberen und unteren Extremititen stark erhoht, gleichwobl lassen sich Arme
und Beine passiv strecken, sogar iiberstrecken. Beim Ansprechen des Kindes
sowie bei leichten Schmerzreizen nehmen die athetotischen Bewegungen regelmifig
an Intensitét zu und greifen auch auf vorher nicht beteiligte Muskelgruppen iiber.
Spontanes Aufsitzen sowie Gehen unméglich, das Kind ist nicht imstande dar-
gebotene Gegensténde zu ergreifen, dagegen schnappt es gierig, mit offenem Munde
nach einem vorgehaltenen Zuckerstiick. Es spielt nicht, zeigt aber einiges Interesse
fiir seine Umgebung, indem es Voriibergehenden nachschaut.

Patellar- und Achillessehnenreflexe sind vorhanden. Kein Babinski. Mitunter
eine Dorsalflexion der groBlen Zehe., aber wohl unabhéngig von dem Streichen
der Fufisohle.

Kein paradoxes Fullphénomen.

Bauchdeckenreflexe beiderseits lebbaft. Pupillenreaktion auf Licht prompt,
Konvergenzreaktion nicht zu priifen.

Innere Organe o. B.

Im weiteren Krankheitsverlauf werden andauvernd die athetotischen mit fort-
wihrenden Schwankungen des Muskeltonus einhergehenden Bewegungen der Ex-
tremititen, Gesichts- und Rumpfmuskeln beobachtet, in welche sich mitunter
schnellere ruckartige Bewegungen einschieben.

Sprachliche AuBerungen fehlen vollig.

Das Kind ist dauernd unrein, mufl gefiittert werden.

Am 21.VIT.19 Uberfihrung nach Bonn. (Diagnose Athétose double mit Idiotie.)

Das jetzt 13jahrige Kind ist grazil gebaut. Kopfumfang 49 cm. Die Schneide-
zibne des Oberkiefers zeigen charakteristische Hutchinsonsche halbmondformige
Ausbuchtung.
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R An der Stirn, am Rumpf und Extremititen zerstreut zablreiche kleine weif-
glanzende Narben bis zu Pfennigstiickgrofe.

An den duBeren Geschlechtsteilen findet sich eine eigenartige Anomalie in
Gestalt einer hypertrophischen, stark vergroferten Klitoris, welche wie ein Penis aus
der Vagina herausragt (Abb. 1). Im iibrigen Geschlechtsorgane o. B.

Pupillen weit, R/L prompt. Die Untersuchung des Augenhintergrundes ist
bei der groBlen Unruhe der Pat. nicht mdglich.

Patellar- und Achillessebnenreflexe wegen der andauernden Bewegungsunruhe
schwer zu priifen, sind vorhanden.

Kein Babinski oder Oppenheim.

Bauchdeckenreflexe nicht auslgsbar.

Das Kind kann weder gehen noch stehen, noch ungestiitzt aufrecht sitzen.

Abb. 1. Penisartige Vergroflerung der Klitoris.

Keine sprachlichen Auferungen, mitunter AusstoBen einiger unartikulierter
Laute. Hs ist festzustellen, daf8 das Kind bestimmite Personen seiner Umgebung
erkennt und it Ldcheln begriif3t.

Dag Kind nimmt im Bett die Riickenlage ein. Die Oberschenkel sind an den
Leib, die Unterschenkel in hochgradiger Beugung an die Oberschenkel angezogen,
beide Fiifle befinden sich in extremer Spitzfuflstellung. Die Arme sind im Ellbogen-
gelenk gebeugt, an die Brust adduziert.

In Armen und Beinen, Gesicht und Rumpfmuskulatur spielen sich fast an-
dauernd auch bei volliger Ruhelage unwillkiirliche Bewegungen ab, die bei allen
psychischen, sensiblen und sensorischen Reizen an Intensitit aullerordentlich zu-
nehmen. Die verschiedenen Muskelgebiete nehmen in der Regel nicht gleichzeitig
und gleichmafig an den Bewegungen teil, dieselben sind vielmehr wechselnd, greifen
von einem Muskelabschnitt in ganz unregelmafBiger Weise auf andere Muskel-
gruppen iiber. Die Aufeinanderfolge der Bewegungen ist eine unregelméaBige, von
einem ausgesprochen rhythmischen Charakter kann nicht gesprochen werden.
Am stirksten sind die Enden der Extremititen, die Hande und Fiie befallen, und
an diesen tritt auch die Stérung am deutlichsten zutage. Es handelt sich um im
ganzen langsame drehende und windende Bewegungen, durch welche die Finger
und Zehen in die sonderbaxsten, bizarrsten und wechselvollsten Stellungen gelangen.

10*
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Spreizungen, Hyperextensionen und Hyperflexionen der Phalangen 16sen sich in
buntem Wechsel ab; mitunter schliefen sich die Hénde krampfhaft zur Faust,
um sich allméhlich wieder zu l6sen. Aber die Extremitdten nehmen auch in ihren
groBen Gelenken an der Bewegungsstorung teil, in besonders lethafter und ex-
zessiver Weise bei allen Reizen, die das Kind treffen. Beugungen und Streckungen,
Ad- und Abduktionen in den proximalen Gelenken filhren zu den seltsamsten
Stellungsveranderungen der Extremititen. Mitunter bleibt ein Arm oder Bein
fiir langere Zeit in solcher abnormen Lage fixiert, bis sich der Spannungszustand
Iost. Mitunter haben die Bewegungen eine gewisse Ahnlichkeit mit Kletter-
bewegungen, die sich besonders in der Haltung der Hénde und Fiile, verbunden
mit eigenartigen Greifbewegungen ausspricht. Der langsame Ablauf der Zuckungen
tritt auch deutlich bei den die Gesichtsmuskulatur betreffenden Bewegungen
hervor. Ganz langsam verzieht sich der Mund, wolben sich die Lippen riisselartig
vor, runzelt sich die Stirn. Beim Fiittern des Kindes wird bemerkt, daBl auch die
Zunge an den Zuckungen beteiligt ist, drehende Bewegungen zeigt mit Neigung
zu plétzlichem Hervorstrecken oder Zuriickziehen derselben. Das Verhalten der
Augen ist ein wechselndes. Mitunter tritt eine Bulbusunruhe hervor mit fort-
wihrendem Wechsel der Blickrichtung, ohne daB jedoch von einer Verlangsamung
der Augenbewegungen gesprochen werden kann; — zu andern Zeiten bleiben die
Bulbi in ruhiger Lage. Eine Beteiligung der Rumpfmuskulatur tritt besonders
bei Versuchen, die Lage des Kindes zu verdndern, dasselbe aufzurichten., hervor.
Hierbei kommt es zu den stiarksten Kriimmungen der Wirbelsdule bald nach vorn,
bald nach binten, verbunden mit drehenden Bewegungen des ganzen Korpers.
Die in Aktion befindlichen Muskeln fithlen sich prall und hart an, um beim Nach-
lassen der tonischen Anspannung wieder eine weichere Konsistenz anzunehmen.
Bei plotzlich ausgefiihrten passiven Bewegungen in den von Spasmus betroffenen
Gelenken, wird der fithlbare Widerstand nicht stirker, sondern liBt eher mnach
einigen schnell aufeinanderfolgenden Bewegungen an Intensitit nach. In den
Typus dieser langsamen drehenden Bewegungen mischen sich aber nicht selten
bei dem Kinde Bewegungen ein, besonders unter dem Einflul von Reizen irgend-
welcher Art, welche ein anderes Verhalten zeigen. Es bandelt sich um schnellere
Bewegungen von gréBerem Bewegungseffekt und einem mehr ausfahrenden, mit-
unter schleudernden Charakter, die in erster Linie die Arme, etwas weniger die
Beine betreffen und bei starker Ausbildung mitunter zu einem allgemeinen ,,Zap-
peln und Zucken® der Extremititen fihren.

Beide Bewegungstypen verbinden sich bei dem Kinde zu einem auBerordentlich
bunten, oft sehr schnell wechselndem Bilde, so dal} es nicht moglich ist, alle vor-
kommenilen Variationen der Bewegungsstorung in kurzen Worten zu schildern?).

Ein zeitweiliges Aussctzen der Bewegungen bei ruhigem Licgen des Kindes ist
nur ausnahmsweise zu beobachten. Im Schlaf sistieren die Bewegungen véllig.

Wiahrend der gesamten Zeit der Beobachtung zeigen die Bewegungsstérungen
denselben. Charakter, ohne an Intensitit wesentlich ab- oder zuzunehmen.

Im iibrigen bietet das Kind das Bild der Idiotie mit volligem Verlust der
Sprache.

Es ist aber festzustellen, daB das Kind die Personen seiner Umgebung erkennt;
es begriifit die verschiedenen Angehérigen, die zu Besuch kommen, mit besonderen
Lauten, welche es sich fiir die Namen gebildet hat,

Stirungen des Sehens sind weder drztlich noch von dem Pflegepersonal beobuchtet
worden.

1) Fine von uns hergestellte kinematographische Aufnahme veranschaulicht
die Bewegungsstérung in befriedigender Weise.
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Das Kind ist andavernd unrein, laft Urin und Stubl unter sich.

Wa. R. im Blut negativ. Spinalpunktion ist bei der sich hochgradig steigern-
den Bewegungsunruhe nicht ausfi hrbar.

Die Menses sind bei dem 16jahrigen Madchen noch nicht aufgetreten.

In der letzten Zeit der Beobachtung wird eine auffallende Schlafsucht fest-
gestellt.

Tod unter pneumonischen Erscheinungen am 12. 1. 1¢22.

Auf korperlichem Gebiete wird das Krankheitsbild von der Be-
wegungsstorung beherrscht. Es geht aus unserer Schilderung hervor,
dafl es Bewegungen von typisch athetotischem Charakter sind, welche
dem Zustand sein besonderes Gepriage verleihen. KEs handelt sich um
eine allgemeine Athetose, an welcher die gesamte willkiirliche Kérper-
muskulatur beteiligt ist. Der Ablauf und die Gruppierung der athe-
totischen Bewegungen, das Verhalten der Muskeln bei denselben ent-
spricht vollig der meisterhaften Schilderung, welche uns Forster vor
kurzem gegeben hat, so dall wir an dieser Stelle auf eine nahere Analyse
derselben nicht eingehen. Hervorheben mdochten wir nur mit Hinsicht
auf die interessanten Ausfithrungen Forsters, daB bei ,.der Unfiahigkeit
des Kindes zum Sitzen, Stehen und Gehen, mitunter Ersatz dieser Lei-
stungen durch reaktive Massenbewegungen festzustellen war, die an
Kletterbewegungen erinnerten. Auf die phylogenetische Bedentung
dieser einerseits den Kletterbewegungen der Affen, andererseits den
Bewegungen des neugeborenen Kindes mitunter auBerordentlich glei-
chenden Bewegungen ist von Fdrster und spater von IWartenberg aus-
driicklich hingewiesen worden. Wie weit es sich hei der Bewegungs-
storung im einzelnen um Spontanbewegungen oder um Mitbewegungen
handelt, ist bei der allgemeinen fast andauernd vorhandenen Stérung
nicht immer sicher festzustellen, ein Umstand, auf den auch von Bostrém
aufmerksam gemacht wird. Die starken mitunter bei dem Kinde zu
beobachtenden Verkriimmungen der Wirbelsaule, die zu den seltsamsten
Verdrehungen des Rumpfes fiithren, erinnern sehr an die, den Torsions-
spasmus kennzeichnende Bewegungsstorung und weisen wieder, wie die
Beobachtungen von A. Westphal, Wartenberg, Rosenthal u. a. zeigen,
auf die Beziehungen der doppelseitigen Athetose zur Torsionsdystonie
und auf das Vorkommen von Ubergangs- und Mischformen zwischen
diesen Symptomenkomplexen hin. Wahrend diese Torsionsspasmus
ahnlichen Bewegungen mehr episodisch auftreten, bietet eine chorei-
forme Komponente der Bewegungsstorung einen konstanteren Faktor
des Krankheitsbildes. Die ausfahrenden, schleudernden Bewegungen
vermischen sich mitunter mit der im Vordergrund stehenden allgemeinen
Athetose und verleithen dem Krankheitsbild einen ungemein bunten,
mannigfaltigen Charakter. Eine wesentliche Verstarkung der Bewegungs-
storungen durch sensible, sensorische und psychische Reize ist mit
Deutlichkeit zu konstatieren. Diese gesteigerte emotionelle Erregbar-
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keit steht in eigenartigem Gegensatz zu dem apathisch dementen son-
stigen Verhalten des Kindes. DaB der psychische Zustand bei der all-
gemeinen Athetose ein sehr verschiedener sein kann, geht aus der
Gesamtheit der bisher vorliegenden Beobachtungen hervor. Von Fillen
mit intakter Intelligenz filhren alle Uberginge zu Fillen mit ausgesproche-
ner Demenz hiniiber, die jedoch seltener sind als die Falle mit gut er-
haltener oder nur wenig gestérter Intelligenz. Fiir die in unserem Falle
bestehende ,.Idiotie’ ist es besonders bemerkenswert, dal} es sich nicht
um eine von der Geburt an bestehende Storung, wiein der iiberwiegenden
Mehrzahl der Fille von allgemeiner Athetose handelt, sondern daB Be-
wegungsstorung und rasch zunehmende Verblsdung sich bei dem, bei
der Geburt und in den ersten Lebensjahren anscheinend véllig gesunden
Kinde erst im Alter von 7 Jahren entwickelten. Eine Zusammenstellung
von in der Literatur niedergelegten Fillen, in denen die Athetose erst
in gspiter Pubertatszeit ganz langsam aus volliger Gesundheit heraus
entstand, hat vor kurzem Wartenberg gegeben. Pyramidenbahnsym-
ptome fehlen in unserer Beobachtung, sind jedenfalls nicht mit Sicher-
heit nachzuweisen. Ob die Unmdglichkeit, die Bauchdeckenreflexe im
spateren Krankheitsverlauf auszulosen, in diesem Sinne zu verwerten
war, kann bei der groflen Schwierigkeit der Untersuchung des andauernd
zappelnden Kindes nicht entschieden werden.

Von groBtem Interesse ist die Frage nach der Atiologie der beobach-
teten Krankheitserscheinungen. Die Anamnese und der klinische Be-
fund ergeben uns in dieser Richtung wichtige Anhaltspunkte. Die An-
gabe, dall die Mutter des Kindes vor ihrer Verheiratung ,,geschlechts-
krank'‘ gewesen, mehrere Fehlgeburten gehabt habe, denen auch in der
Ehe eine Fehlgeburt gefolgt sei, ist in Verbindung mit den bei dem
Kinde nachgewiesenen Hulchinsonschen Schneidezihnen und zahl-
reichen iiber den Korper zerstreuten, glinzend weiBen, kleinen und
gréBeren Narben, fiir die eine Ursache nicht bekannt war, die aber sehr
wohl als Resterscheinungen eines abgelaufenen hereditiren Syphilids
angesprochen werden konnen, von wesentlicher Bedeutung. Dal} das
negative Resultat der einmal ausgefithrten Wa.-Blutuntersuchung
nicht gegen diese Annahme angefithrt werden kann, bedarf keiner
Ausfithrung.

Auf Grund des klinischen Befundes der Idiotie und einer doppelsei-
tigen Athetose mulite die Diagnose auf eine allgemeine Rindenerkrankung
mit Bevorzugung des Stirnhirns in Verbindung mit einer Erkrankung
des Corpus Striatum gestellt werden. Dal} ein krankhafter auf hereditar
syphilitischer Grundlage beruhender ProzeB die gemeinsame Ursache
der Krankheitserscheinungen auf psychischem Gebiete und des amyosta-
tischen Symptomenkomplexes bildete, konnte mit Wahrscheinlichkeit
angenommen werden.
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Sektionsbefund

Leiche eines 16jahrigen Midchens in duBerst reduziertem Erndhrungszustand.
Lungen sinken nicht merklich zuriick. Beiderseits bes. links bindegewebige Ad-
hisionen. Pleura zeigt links auBlerdem Fibrinbelige. Keine Ergiisse im Pleura-
raum und Herzbeutel. Herz von entsprechender Grofle, Muskel schlaff. Im r.
Herzen reichlich Speckhaut, im linken Vorhof viel Cruor, linker Ventrikel leer.
Klappen o. B. Muskel auf Schnitt blaBrot.

Milz von entsprechender Grélle, rot, weich, o. B.

Nebennieren, Nieren, Ureteren bds. o. B.

Duodenum, Gallensystem, Magen, Pankreas o. B.

Im Diinn- und Dickdarm itberall blasse Schleimhaut 0. B. Leber von mittlerer
GroBe, mittlerem Blutgehalt, auf dem Schnitt wie gekocht, Bindegewebe nicht
sichtbar vermehrt.

Blase mit klarem Harn stark gefillt. Schleimhaut o. B. Uterus und Ovarien
auffallend klein, Klitoris penisartig vergréBert (Abb. I). Sonstige MiBbildungen
nicht vorhanden.

Halsorgane (Oesophagus, Larynx, Trachea. Schilddriise, Aorta) o. B.

Lungen: linke Lunge schwer; Pleura gespannt, vielfach mit Fibrin belegt.
Auf dem Schnitt in beiden Lappen, vor allem aber im Oberlappen konfluierende
grof3e graue bis gelblich graue, feste, kornige Herde. Bronchialschleimhaut gerétet,
doch ohne Eiter. Driisen wenig vergroBert, lufthaltig sind nur noch die unteren
Abschnitte des Unterlappens, doch sind sie feucht und blutreich.

Rechte Lunge zeigt dhnliche Herde, besonders in dem unteren Teile des Ober-
und Unterlappens. Vorn reichliches Odem. Bronchien und Driisen wie links.

Schiideldecke sehr schwer; stark verdickte Interna mit tief eingebetteten
Gefaffurchen; auch an kndcherner Schédelbasis starke Wucherung der Interna.

Dura prall gespannt; beim Aufschneiden entleert sich vermehrter Liguor.

Hirngewicht 750 g. .

Pia der Konvexitiat stark getriibt und ddematds. Pia und GefiBe der Basis
0. B. Die Pia laBt sich ohne Hirnrindendefekte abziehen,

Dag Gehirn ist in allen seinen Teilen klein, alle Windungen des GroBhirns er-
scheinen klein, und ihre Rindendicke gering. In entsprechendem Verhaltnis klein
erscheint Briicke, Hirnstamm und das Kleinhirn, dessen Windungen in allen
Teilen gleichméafBig klein gind. Der geringen Grolle der adubleren Hirnteile ent-
spricht auch die geringe GroBe der Stammganglien. Anowalien der Windungen
bestehen nicht. Die Rindenbreite der vorderen Zentralwindung ist fast doppelt
80 breit wie die der hinteren.

Die Ventrikel sind nicht erweitert; der IV. Ventrikel ist granuliert.

Vom Gehirn wurden nur kleine Stiicke der 1. Frontalwindung, der vorderen
und der hinteren Zentralwindung, der Occipitalwindung und der Stammganglien
in Alkohol konserviert, der Rest vom Gehirn mit Riickenmark in Formol. Die
mikroskopische Untersuchung wurde erst lingere Zeit nach dem Tode begonnen;
da das Gehirn und besonders die zentralen Ganglien bei der Sektion stark zer-
schnitten waren, sind Ubersichtspriaparate nicht anzufertigen gewesen.

Die mikroskopische Untersuchung ergab:

Die auffalligste Veranderung ist die weitverbreitete Veranderung der Ganglien-
zellen: die (langlienzellen sind auBlerordentlich gebliht und in eine grobwabige
Blase verwandelt. Die Zellkerne sind durchweg verkleinert, formverdndert, homo-
genisiert dunkelgefarht, zeigen nur selten Kernmembran, haben meist ein rundes
grofles Kernkorperchen; sie liegen oft in einer Fcke der geblahten Zelle, dabei an
ganz verschiedenen Stellen, bald seitlich, bald basalwirts, bald spitzenwarts; in den
kleineren Zellen liegen sie oft in der Mitte des Zelleibes und sind nach allen Seiten
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von geblahtem Zelleib umgeben. Der Zelleib hat meist seine Begrenzung behalten,
nur vereinzelte Zellen sind in verschieden hochgradiger Auflésung begriffen. Von
den Fortsitzen ist bei ziemlich vielen Zellen der Basa fortsatz auf eine ziemlich
weite Strecke verbreitert, homogen oder wabig gefiarbt und abgerundet, aber nicht
zu birnen- oder kugelférmiger Gestalt angeschwollen: die anderen Fortsitze hiingen
als diinne Stummel oder peitschenartige Schwinzchen der Zelleibblase an. Die
Veranderung des Zelleibs ist wabig; die Wabenwiinde sind bei den grofiereu Zellen
im allgemeinen ganz fein — so daf} die Zelle fast homogen erscheint, —, bei den
kleineren Zellen gréber (Abb. 2, 3, 4). Die Farbe der Wabenwinde ist im Toluidin-
blaupraparat rosa.

Abb. 2. Ce.a. Nissl. Ubersichtshild der Hirnrinde. Blahung
der Riesenpyramiden sichtbar.

Der Inhalt der Waben hat keine Eigenfarbe, schwiirzt sich nicht mit Osmium,
farbt sich nicht mit May-Gritnwaldschem Farbgemisch, farbt sich nicht bei der
Markscheidenféarbung. farbt sich aber lebhaft mit Scharlach R, und zwar in nicht
leuchtend rotem Farbton, sondern gelblich rot (Abb. 5); mit Haidenhainschem
Eisenhdmatoyxlin firbt er sich nicht im ganzen, es stellen sich aber mit dieser
Farbung einige kleine oder groBe graue bis grauschwarze Kérner in nur einigen
Zellen. dax. Mit der Jahnelschen Spirochdtenfarbung (Pyridin, Urannitrat, Silber-
nitrat) gewinnt die Kinlagerung einen derartig stark gelben Ton, daf} sie gut photo-
graphierbar ist (Abb. 7) und durch Darstellung der Einlagerung Ubersichtsbilder
der Hirnrindenarchitektonik gewonnen werden kénnen (Abb. 6).

Im Bielschowsky-Praparat stellen sich in den groBeren Zellen die Fibrillen gut
dar, zeigen sich unverindert, aber durch dic Einlagerung an die Wand der Zelle
gedriickt (Abb. 8); in den kleineren geblihten Zellen sind keine endozelluliren
Fibrillen dargestellt, im Zelleib stellt sich ein braunschwarzes Wabenwerk dar,
bei vielen siebt man Fibrillen noch in den Fortsitzen.
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Die Gliakerne sind in Rinde und Mark sehr zahlreich. Im Toluidinblaupraparat
von Alkoholmaterial zeigen sie meist regressiven Charakter. Die groBle Mehrheit
der geblihten Ganglienzellen weist keine Trabantzellenvermehrung und keine in-
timen Beziehungen zu Gliazellen auf; nur vereinzelte Ganglienzellen mit Zerfalls-
erscheinungen haben Umklammerung durch mehrere Gliazellen bis zur Bildung
kleiner Gliakernhaufchen.

Der in den Ganglienzellen vorhandene abnorme Zellinhalt findet sich in gleicher
Farbe in Gliazellen, aber in geringer Menge. In vereinzelten Gliazellen findet sich
auBlerdem eine ganz geringe Menge von mit Scharlach hochrot gefarbtem Lipoid.
An manchen Hirnstellen — z. B. der hinteren Zentralwindung, den Occipital-

»>2®

=
¥
L

Abb.3 Ce. a. Nissl: Vergr. 700. 2 Beefzsche Riesenpyra-

miden ohne Kern, hei der einen Einlagerung dunkel, nicht

abgrenzbar, bei der anderen hell, abgegrenzt von Chromatin-
rest und membranartiger Plasmaumrandung.

windungen, im Putamen — findet sich in etwas zahlreicheren Gliazellen von abge-
rundeter Form eine reichlichere Menge von Lipoidtropfen (gliogene Kornchenzellen).

Die Faserglia ist im ganzen Gehirn sehr stark vermehrt; an der Oberflache be-
steht iiberall eine dicke Faserdeckschicht, von der eine starke Faservermehrung
weit in die Hirnrinde hineinreicht; durch die ganze Hirnrinde finden sich Glia-
fasern, und im Mark ist die Gliafaserung wallartig besonders verstarkt. Es handelt
sich iiberall um feine Gliafasern.

Die Pia ist iiber allen untersuchten Hirnrindenteilen etwas verdickt; die Ver-
dickung ist iiberwiegend fibrés, enthilt aber auch ziemliche Mengen von Gitter-
zellen und Makrophagen. Infiltrationszellen finden sich im allgemeinen nicht;
nur in der Pia iiber der Inselrinde sind einige vereinzelte Plasmazellen vorhanden.

An den Gefaflen des Gehirns ist bindegewebige Verdickung der Gefawand mit
Vermehrung der Adventitialelemente weit verbreitet.
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In Adventitialzellen und CefaBwandzellen findet sich das mit Scharlach-R.
gelblich gefarbte Prilipoid der Ganglienzellen nicht, hochrot gefarbtes Lipoid in
maBiger, nur stellenweise reichlicher Menge.

An vielen kleinen Gefifen findet sich Wucherung mit Schwellung der End-
othelien, die bis zur Obliteration kleiner GefafBle fiihrt, daneben finden sich
Bilder von Aussprossung und Stellen deutlicher Gefifivermehrung. An solchen
‘Stellen kommen. auch Stébchenzellen im Gewebe vor.

An manchen Gefaflen zeigen sich Schlingelung und regressive Veranderung
der Gefafiwandkerne und schlicflich mischen sich progressive und regressive Er-
scheinungen in manchen Gefafien.

Abb. 4. Ce. p. Nissl. Vergr. 700. Kleine Pyramiden aus der

3. Schicht mit schwerer Kernverdanderuny. Aufbladhung des

Zelleibes mit Umwandlung in die eigentiimliche Finlage-
rungsmasse.

In allen untersuchten Hirnteilen finden sich hi> und da einzelne Mastzellen;
nur an Gefaflen der Occipitalrinde, der Inselrinde und im Putamen ganz vereinzelte
Plasmazellen.

Ganz vereinzelt finden sich perivasculare Vertdungsherde von wurst- oder
kugelformiger Gestalt. Haufiger ist die Bildung einer kernfreien Deckschicht mit
Gliazellwand um etwas groflere Gefille, und reihenweise Anlagerung von Gliazellen
an kleine GefiBle. Besonders aunffallig sind Haufen von Gliakernen und im Faser-
priaparat entsprechende Inseln von Gliafasergewebe im Putamen.

Die Hirorinde ist im allgemeinen schmal; dabei finden sich in den untersuchten
Hirnteilen die uns hekannten regioniren Unterschiede der verschiedenen Hirn-
windungen. Wir wollen ausdriicklich hervorheben, daBl wir uns der Beurteilung
feinerer Abweichungen in bezug auf Ausdehnung der cyto- oder mycloarchitekto-
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nischen Felder oder in bezug auf ing einzelne gehenden architektonischen Aufbau
enthalten, da sie uns an der Hand unserer Praparate nicht mit geniigender Sicher-
heit ausfilhrbar erscheint'). Wir konnen nur aussagen, dafl im Zellpraparat die
vordere Zentralwindung doppelt so breit ist wie die hintere Zentralwindung, daf
in der vorderen Zentralwindung die Kérnerschichten keine Rolle spielen, daBl aber
eine tiefe Schicht von Riesenpyramiden vorhanden ist, dal dagegen in der hinteren
Zentralwindung eine obere und tiefe Kornerschicht und keine Riesenpyramiden-
schicht vorhanden ist; die Grenze der beiden Formationen liegt etwas oberhalb
des Fundus auf der oralen Seite der Postzentralwindung. Der Calcarinatyp zeigt

Abb. 5. « Pyramidenzellen aus der 3. Schicht; b Beelzsche Riesenpyramiden-

zellen; ¢ Zelle aus dem Putamen: zeigen die eigentiimliche rotgelbe Ablagerung;

d Rindengefafi: zeigt den anderen Farbton des scharlachfirbbaren Lipoids in der
GefiBwand.

sich schon makroskopisch durch seinen Streifen und ist mikroskopisch so gebaut,
daB wir ihn vom 8schichtigen Calcarinatyp nicht unterscheiden kénnen.

Die Ausbreitung der gefundenen Veridnderungen ist so dalBl sich die Zell-
blahung tiberall in der Hirnrinde findet: keine Hirnrindengegend und keine Gang-
lienzellschicht ist verschont, iiberall sind alle Ganglienzellen befallen. Keine Hirn-
rindenschicht ist durch die Verinderung zum Schwund gebracht. Wesentliche
TUnterschiede der verschiedenen Rindengegenden in bezug auf die Stérke der Zell-

*) Nach den neuen grundlegenden Forschungen von C. wu. O, Vogf, welche
ganz charakteristische pathoarchitektonische Bilder in einem Fall Bielschowskys
von spét infantiler amaurotischer Idiotie nachgewiesen haben, wiren eingehende
Untersuchungen nach dieser Richtung von besonderem Interesse.
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blihung kénnen wir nicht feststellen, was bei der allgemeinen Starke und Ver-
breitung ja auch kaum méglich ist, wohl aber gibt es herdweise Stellen. in denen
auBer den Zellen selbst die basalen Fortsitze der Zellen auch geschwollen sind;
solche Stellen sind klein, nicht lamindr begrenzt und finden sich besonders in der
hinteren Zentralwindung. In der hinteren Zentralwindung und in den Occipital-
windungen finden sich auBerdem kleine Bezirke der Tiefenrinde, in denen spon-
gitser Rindenschwund besteht. AulBer in der Hirnrinde findet sich die Zellbldhung
in gleicher Stirke im Claustrum, im Linsenkern, Schwanzkern und Thalamus.
Im Riickenmark fehlt die Zellbldhung ganz; in seinen Zellen ist die Nissl-

substanz erhalten, und wo sich — in méaBiger Menge — eine Einlagerung
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Abb. 6. Ce. p. Jahnels Spirochaetenfirbung am Formol-

material. Vergr. 60. Ubersichtshild der Hirnrindenarchitek-

tonik durch Darstellung der Einlagerung in den Nervenzellen.
Endarteriitische Gefdwucherung.

findet, hat sie mit Scharlach-R. den leuchtend roten Farbton des Abnutzungs-
lipoid. ’

Die fibrose Verdickung der adventitiellen Scheiden findet sich iiberall im Ge-
hirn, iiberall finden sich auch endarteriitische Erscheinungen und regressive Erschei-
nungen an den Gefillen. Besonders stark aber sind die endarteriitischen Er-
scheinungen und die Gefalvermehrung im Striatum; hier finden sich auch, wie
oben erwihnt, vereinzelte Plasmazellen. AuBerdem sind die endarteriitischen
Erscheinungen auch im Occipitalhirn ctwas stérker als in der iibrigen untersuchten
Hirnrinde.

Sklerose der Hirnrinde und des darunterliegenden Marks ist iiberall hoch-
gradig, aber nicht tiberall gleich hochgradig: sie ist z. B. in der hinteren Zentral-
windung starker als in der vorderen.
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Das Kleinhirn zeigt die Molekularschicht ganz ohne Nervenzellen, aber sehr
stark sklerosiert durch senkrechte Gliafasern und von einer dicken Gliafaserdeck-
schicht {iberzogen; Purkinjezellen fehlen fast ganz, in ca. 20 Windungen wird je
ein Exemplar gefunden (15 Schnittdicke); die wenigen Purkinjezellen sind im
Zelleib geblaht, ihre Fortsitze nur wenig verbreitert, nicht ballonartig geschwollen.
Die Kornerschicht ist zwar wesentlich schméler und lichter als normal, aber doch
von den Kleinhirnschichten die méchtigste; in ibr liegen eine ziemliche Anzahl
von Colgizellen, von denen keine Blahungen und Einlagerungen zeigt. Das Mark
der Kleinhirnwindungen ist verschmélert und sehr stark sklerosiert. Die Zellen
des Nucleus dentatus sind meist nicht geblaht, zeigen im Zellbild (Cresylviolett

o
w

Abb.7. TFrontal. Jahnels Spirochaetenfirbung am Formol-
material. Vergr. 700. Darstellung d. Einlagerung in Pyramiden-
zellen der 3. Schicht und in deren Achsenzylinderfortsatzen.

vom Formolmaterial) Anzeichen der Sklerose und baben im Scharlach-R.-Praparat
zahlreiche feine hochrot gefarbte Lipoidtrépfchen; einige vereinzelte von ihnen
haben aufler dem hochroten Lipoidtrépfchen noch einen oder mehrere gréflere,
aber im Verhéltnis zur Zellgrofe kleinen. runden Fleck des gelben Prilipoids.

Die Spirochitenfirbung nach Jahnel 146t nirgends in den untersuchten Hirn-
teilen (Frontalwindung, Zentralwindungen, Occipitalwindungen, Zentralganglien,
Riickenmark) Spirochaten erkennen.

Es finden sich also mehrere Verinderungen nebeneinander: Klein-
heit des ganzen Hirns, eigenartige, weitverbreitete Zellverinderuny, Sklerose
und Verdnderung an den Gefifen.

Der imponierendste Befund ist die Zellverinderung: Die Ganglien-
zellverdnderung ist die der familidren amaurotischen Idiotie. Hs ist das
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Verdienst Spielmeyers, die Befunde der familidiren amaurotischen Idiotie
s0 geordnet zu haben, daBl man sich leicht durch die Probleme der ver-
schiedenen literarischen Angaben hindurchfindet. Kine Ganglienzell-
erkrankung mit der auflerordentlichen Blihung des Zelleibs mit teil-
weiser Blihung von Zellfortsatzen, mit Einlagerung eines Stoffes, der
mit Scharlach R sich zwar kriftig, aber nicht hochrot farbt, der sich
nicht im Markscheidenpraparat farbt, von dem sich Teile mit Eisen-
hamatoxylin grau-schwarz firben, der sich mit gleicher nicht hochroter

Abb. 8. Ce. a. Bielschowsky Farbung. Vergr.700. Beelzsche
Riesenpyramiden: Zelleibblahung mit Einlagerung, um welche
die Fibrillen herumziehen.

Scharlach-R-Farbe in Gliazellen findet, gehért zur spezifischen Zell-
erkrankung der familitren ldiotie der juvenilen Form. In unserem
Fall findet sich die Ganglienzellverinderung ubiquitir im GroBhirn,
sie fehlt aber im Riickenmark und erstreckt sich im Kleinhirn nur auf
die Purkinjezellen und kleine Teile der Zellen des Nucleus dentatus.
Sie ist also zwar ubiquitdr im Qrofhirn, nicht aber im Zentralnervensystem.

Dal} die urspriingliche Lehre der Ubiquitat der Ganglienzellverande-
rung einer gewissen Kinschrankung bedarf, hat Spielmeyer hervor-
gehoben und durch eigene Fille und die von Schob, Berger, Walter,
Globus und Jakob belegt. Wenn also unser Fall seine Ganglienzell-
veranderung nicht ubiquitdr im ganzen Zentralnervensystem hat, so
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trennt ihn das nicht von der Gruppe der familiiren amaurotischen
Idiotie, der er nach dem histopathologischen Befunde angehért. Ob die
Kleinheit des gesamten Gehirns auf eine Entwicklungsstorung zuriick-
zufithren ist, kénnen wir histologisch nicht feststellen, denn sichere
Entwicklungsstorungen haben wir nicht beobachtet. DaB bei der Klein-
heit des Gehirns diffuse atrophische Vorginge eine Rolle spielen, miissen
wir aus der allgemeinen Sklerose annehmen. Die Sklerose selbst ist
nicht gleichmaBig, sondern in manchen Hirnwindungen verschieden
stark; das 1a3t darauf schlieBen, dall der ProzeB3 nicht tiberall die gleiche
Starke hat, sondern stellenweise zu Atrophie fithrt; wir haben den posi-
tiven Nachweis der stirkeren Beteiligung bestimmter GroBhirnrinden-
gebiete durch laminire Verédung zwar nicht finden kénnen, sehen ihun
aber doch durch kleine Bezirke des Status spongiosus und andere Stellen,
in denen deutliche Abriumzellen vorkommen, alg gegeben an.

Atrophien, Abraumzellen, Status spongiosus bei der juvenilen amau-
rotischen Idiotie sind durch Befunde von Spielmeyer, Brodmann, Biel-
schowsky, Globus und Jakob bekannt.

Die Beteiligung des Kleinhirns an der Zellverinderung und der
Atrophie ist in vielen Fallen beschrieben (Jansky, Brodmann, Biel-
schowsky, Westphal, Globus und Jakob). Bei den meisten dieser Falle
ist vorwiegend die Kornerschicht betroffen und fehlt vollig oder fast
vollig. In unserm Fall ist zwar die Kornerschicht gelichtet und ver-
schmilert, aber nicht im Verhaltnis zu den fast vollig fehlenden Purkinje-
zellen: die spéarlichen, noch vorhandenen Purkinjezellen lassen die sonst
meist berichtete Blihung der Dendriten nicht wesentlich hervortreten.

Verstarkung des Prozesses in den basalen Ganglien erwihnen Spiel-
meyer und Globus. Das Vorkommen einer besonderen herdartigen Ver-
anderung in den Zentralganglien ist von Jansky und Myslivececk be-
schrieben, die den Thalamus abgeplattet und mit knorpelartigem Herd,
den Kopf des rechten Nucleus caudatus verschwommen, rechts un-
erkennbar, die Capsula interna nur rechts gut angedeutet und den
Nucleus lentiformus sklerosiert fanden ; auBerdem fanden sie eine patho-
logische Myelinscheidenbildung in der Insel.

Bis hierher wiirde unser Fall histopathologisch nichts Besonderes
bieten, sondern wire ein Fall von amaurotischer Idiotie mit Sklerose
und allgemeiner, auch das Kleinhirn umfassenden Atrophie, welche der
klinischen Diagnose entging und erst anatomisch aufgedeckt wurde.

Unser Fall bietet aber noch etwas mehr;, ndmlich Erscheinungen am
Gefiflapparat des Gehirns.

Aus den Veréffentlichungen iiber amaurotische Idiotie geht hervor,
dal} viele Untersucher dem GefaBapparat sorgfaltige Aufmerksamkeit
geschenkt haben. Spielmeyer gibt in seiner ersten grofen Bearbeitung
der juvenilen Falle an, daB bei einem seiner 3 Fille die Endothelien der
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GefiBe im Gehirn wie in allen andern Organen geschwellt und hie und da
allerdings wenig ausgepragte Wucherungserscheinungen oder gar Sprof3-
bildungen nachweishar waren; in den andern 2 Fallen fehlten diese
Erscheinungen. Higier nennt das Gefalsystem unverindert und ver-
mift Entziindungserscheinungen. Behr gibt an, dal die Gefalle keine
Infiltration zeigen, vereinzelt perivasculire Blutungen vorhanden seien,
keine Wucherungen am Endothel bestehen, die Endothelien gelegent-
lich etwas geschwellt seien, haufiger regressive Erscheinungen an Endo-
thel und Adventitia vorhanden seien, und die Wand stellenweise leicht
verdickt sei. Bielschowsky vermifit exsudative Erscheinungen und pro-
duktive Veranderung an den UefaBwinden, findet dagegen dhnlich wie
bei Spielmeyer bei Fall 1 Mastzellen in miaBiger Zahl in der Adventitia
der RindengefaBe, die er fiir die Beurteilung des ganzen als bedeutungs-
los ansieht. Schob findet weder an Pia noch HirngefaBlen entziindliche
Infiltration. Walter findet stark verdickte, rein hyperplastische Pia,
in der Capillarwand reichlich Granulaanhadufung. Jansky und Mysli
vececk finden an vielen kleinen Corticalgefifien vermehrte fixe Elemente
in Form von langlichen Kernen, jedoch keine Entziindungserscheinungen.

Der Befund unseres Falles geht iiber diese Angaben hinaus: die
Verdickung der Gefiiwand, die in unserm Fall an vielen Gefdflen vor-
handen ist, entspricht angefiihrten Befunden anderer Untersucher und
lafit sich durch den Abbauprozell erkliren. Wir finden aber mehr,
nimlich ausgesprochene Endothelschwellung wnd Wucherung bis zur
Obliteration von Gefdflen und bis zur Sprofbildung; Verinderungen, die
weit verbreitet sind und in der Oceipitalrinde und im Putamen eine
besondere Verstirkung haben. Im Verein mit zwar seltenen aber doch
deutlichen fleckweisen perivasculdren Lichtungen und Verddungen
haben wir damit das Bild, das wir als Endarteriitis bezeichnen miissen.
Dazu kommt, dal} sich auler gelegentlichen Mastzellen noch in Inselpia
und im Striatum und in der Occipitalrinde, dem Sitz der starksten
endarteriitischen Erscheinungen, einzelne Plasmazellen finden.

Wenn sich daneben Schlangelung an manchen Geféaflen mit regres-
siven Erscheinungen an den Kernen und Zellen der Gefawand finden,
s0 konnen wir darin regressive Erscheinungen sehen, die teils vorher
progressiv verinderte Gefille, teils vorher unveréinderte befallen haben.

Der Befund verbreiterter endarteriitischer und leichter infiltrativer Ver-
dnderungen an den Gefdfen ist etwas fir die amaurotische Idiolie Neues.
Dagegen daBl die GefaBwandverinderungen Folge der Ganglienzell-
verinderung sind, spricht ihr Fehlen in der grollen Zahl amaurotischer
Idiotien. Angesichts der Anamnese des Falles liegt es nahe, die Lues
als dtiologischen Faktor anzunehmen. Zwar haben Spirochétenfirbungen
den Nachweis von Spirochiiten nicht erbringen kénnen; aber eine andere
wahrscheinlichere Ursache ist nicht vorhanden.
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Dieser Befund am GefiBapparat verbindet sich mit dem Ganglien-
zellbefund der amaurotischen Idiotie. In der Verbindung kénnte man
ein rein zufilliges Nebeneinander sehen, dafl namlich eine amaurotische
Idiotie durch eine luetische GefaBveranderung kompliziert worden sei,.
und konnte diese Ansicht stiitzen durch den bisherigen Mangel von
entsprechenden Gefafiverinderungen anderer Fille. Gegen eine solche
Ansicht spriiche aber die natiirliche Abneigung, zwei nebeneinander
bestehende Befunde als unabhangig voneinander zu betrachten, weil ihr
Zusammenvorkommen noch nicht durch eine breitere Basis von Be-
funden gesichert ist. Durch unsern Befund gewinnen vielmehr andere
Beobachtungen von GefaBveranderungen gréfiere Bedeutung, so ins-
besondere der Spielmeyersche Fall 1 mit seinen Veréinderungen am
Endothel, bei dem anammestisch auf ein gesund gebliebenes Kind nach
wahrscheinlich luetischer Infektion des Vaters die Reihe der amauro-
tisch idiotischen Kinder folgte. Daher glauben wir, dafl die Gefal3-
veranderungen und die spezifische Ganglienzellerkrankung nicht unab-
hiangig voneinander sind, sondern inneren Zusammenhang haben. Sie
konnten ein atiologisch gleich bedingtes Nebeneinander bedeuten, es
erscheint uns aber auch mdglich, dafi die Gefaliverinderung eine der
Ganglienzellerkrankung vorausgehende und letztere verursachende Er-
scheinung ist — also ein pathogenetisches Zwischenglied —. Dafiir
spriche, daB in der Gesamtverinderung, die durch die Sklerose als sehr
chronisch ablaufend charakterisiert wird, an den Gefilen regressive
Erscheinungen neben progressiven mit spirlicher Infiltration eine be-
trachtliche Rolle spielen.

Die Frage, ob der Anlagefaktor, der Faktor des Lebensalters oder
allgemeine oder innersekretorische Stoffwechselvorginge eine Rolle
spielen und welche, kann durch die histologische Untersuchung allein
nicht entschieden werden; ob sie in Verbindung mit der klinischen Ana-
lyse des Falls imstande ist, nach irgendeiner Richtung zur Klarung
dieser Probleme beizutragen, wird spéter erortert werden.

Die Gegeniiberstellung des anatomischen Befundes und des klinischen
Krankheitsbildes fithrt zu bemerkenswerten Ergebnissen. Der Fall ge-
hort zu den von Spielmeyer hervorgehobenen Fallen von amaurotischer
Idiotie, in denen eine Diagnose withrend des Lebens nicht gestellt werden
kann. Es fehlt jede Hereditat, 4 Geschwister sind gesund, ebenso die
6 Geschwister aus der ersten Ehe des Vaters. Der Fall ist also typisch
fiir das gelegentliche sporadische Vorkommen der Erkrankung. Be-
sonders hervorzuheben ist die Tatsache, dafi das Kind auf jeden Fall
nicht erblindet war, ob eine Herabsetzung des Sehvermdgens bestanden
hat, war bei der Verblodung des Kindes nicht sicher festzustellen, sein
Verhalten wies aber nicht darauf hin. Somit reiht sich die Beobachtung
den Fallen von Schob, Walter und Spielmeyer an, bei denen tiberhaupt

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 73. 11
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keine Blindheit vorlag. Leider vermogen wir iiber das Verhalten des
Augenhintergrundes keine Angaben zu machen, da derselbe bei der hoch-
gradigen Bewegungsunruhe der kleinen Patientin nicht untersucht wer-
den konnte*). Einen ganz besonderen Charakter erhilt die Erkrankung
durch ihr Verbundensein mit einer doppelseitigen Athetose, ein Zu-
sammenvorkommen, welches, soweit wir sehen, bisher in der Literatur
nicht beschrieben worden ist. Vielleicht liegt ein dhnliches Verhalten
in der Beobachtung von Globus vor, in der sich bei einem Fall von
amaurotischer Idiotie eine eigenartige dauernde und allmahlich zu-
nehmende motorische Unruhe entwickelte, die aber leider nicht niher
beschrieben wurde. Bei der Sektion fand sich eine Erkrankung des
Thalamus und des Corpus Striatum, ,,welches eingesunken und von
einem herdformigen ProzeB durchsetzt war®, so dall der Autor ,mit
aller Vorsicht den SchluB zieht, dafl auch unser Prozefl zu schwereren
Destruktionen der basalen Stammganglien fithren kann und damit zu
Bewegungsstérungen von extrapyramidalem Charakter. In unserem
Fall finden sich im Corpus striatum neben der fiir die amaurotische
Idiotie charakteristischen Zellerkrankung, die geschilderten sehr wahr-
scheinlich syphilitischen Gefafveranderungen in besonders ausgesproche-
ner Weise vor, so daf} es bei der Kompliziertheit der krankhaften Pro-
zesse nicht moglich ist, mit Sicherheit zu entscheiden, welcher atio-
logisch fiir das Zustandekommen der extrapyramidalen Bewegungs-
stérung in erster Linie in Frage kommt. Fiir die wesentliche Bedeutung
des syphilitischen Gefifprozesses kann angefiihrt werden, daB diese Ati-
ologie schon wiederholt (Anton, A. Westphal, Jakob, Nonne, Petle
u. a.) als Ursache des amyostatischen Symptomenkomplexes festgestellt
worden ist, so daBl wir uns bei dieser Annahme auf gesichertem Boden
befinden, wahrend wir nach den bisherigen Erfahrungen keine Anhalts-
punkte dafiir besitzen, dall extrapyramidale Bewegungsstérungen auf
dem Boden der Zellerkrankung bei amaurotischer Idiotie zur Entwick-
lung kamen.

Dafl das Striatum ganz allgemein eine Pradilektionsstelle fiir die
Lokalisation krankhafter Prozesse darstellt, die in Beziehungen zur
Lues stehen, geht aus einer Reihe von Beobachtungen hervor, die sich
in erster Linie auf Untersuchungen bei der progressiven Paralyse be-
-ziehen. Schon Alzheimer hat in seiner groBlen Paralysearbeit auf diese
Tatsache hingewiesen, die durch anatomische Befunde von C. und
0. Vogt, Spatz u. a. bestatigt worden ist. In jlingster Zeit hat Kalnin

*) Anm. bei der Korrektur: A. Westphal beobachtete vor kurzem ein 21/, jahriges
Kind arischer Abkunft (keine Geschwister), das klinisch das Bild der amaurotischen
ldiotie darbot, bei dem die Verinderungen des Augenhintergrundes in einer
beiderseitigen ,,priméren Opticusatrophie* (Univ.-Augenklinik) bestanden. Die
Ausfithrung der 4 Reaktionen mufite aus duBeren Griinden unterbleiben.
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(dort nahere Literaturangaben) in einer gréferen Untersuchungsreihe
nachgewiesen, daf Nucleus caudatus und Putamen in samtlichen von
ihm untersuchten Paralysefillen erkrankt gefunden wurden. Fir die
uns hier in erster Linie beschaftigenden extrapyramidalen Bewegungs-
storungen bei der Idiotie haben die Erfahrungen beim Mongolismus
(Clemenz) gezeigt, dal} in einer {iberraschend groflen Zahl, 83°%/;, der
Fille, hereditiare Lues nachweisbar war, und daf3 bei diesen Erkrankungs-
fallen auch athetotische, auf Mitergriffensein des stridiren Systems hin-
weisende Bewegungsstérungen beobachtet wurden. Auch Nonne de-
monstrierte vor kurzem ein an kongenitaler Lues leidendes Kind mit
allgemeiner Athetose und fihrte die Bewegungsstérung auf eine Eir-
krankung des Putamen zuriick.

Die Annabme einer syphilitischen Komponente in dem uns beschéi-
tigenden Krankheitsbilde, zu der wir durch die Anamnese, fiir heredi-
tire Lues charakteristische korperliche Verinderungen, und durch die
histologische Untersuchung gelangten, fithrt zur Erdrterung der Frage,
ob und welche Bedeutung der Erbsyphilis bei der Entstehung der amau-
rotischen Idiotie zukommt? Sehr bemerkenswert ist es, dafl schon,
wie oben angefithrt wurde, durch die erste Vercsffentlichung Spiel-
meyers iber die infantile Form der amaurotischen Idiotie, auf Grund
der Anamnese und feinerer histologischer Verinderungen am Gefaf3-
apparat, die Frage nach der atiologischen Bedeutung einer hereditaren
Lues aufgeworfen wurde, ohne daB in dem betreffenden Fall eine be-
stimmte Entscheidung getroffen werden konnte.

Daf} die Idiotie, wie in der Regel bei hereditirer Lues, nicht ange-
boren war, sondern erst in dem pradilegierten Alter der zweiten Den-
tition (Hutchinson, Rabl) in die Erscheinung trat, wird von Spielmeyer
betont. Auch in unserem Fall trat die Entstehung einer schweren De-
menz erst in einer spateren Altersstufe auf. Eingehend ist die Frage
der Beziehungen der amaurotischen Idiotie zur Syphilis von Schob (zit-
nach Nonne) erdrtert worden. Schob gelangte auf Grund seiner Beob-
achtung zu dem Schlusse, dafi er klinisch die Diagnose zwischen kon-
genitaler Lues und juveniler Idiotie offenlassen miisse, und daB erst
die anatomische Untersuchung eine Enscheidung bringen kénne.

Unsere Beobachtung, welche die anatomischen Verinderungen der
juvenilen Form der amaurotischen Idiotie neben Gefaliverinderungen
zeigt, welche mit grofler Wahrscheinlichkeit auf kongenitaler Lues be-
ruhen, zeigt, daf es sich bei diesen Fillen nicht um ein entweder — oder
zu handeln braucht, daBl vielmehr beide Krankheitsprozesse nebenein-
ander bestehen kénnen, und daf sich die Fragestellung dahin zuspitzt,
bestehen nihere Beziehungen dieser Veriinderungen zueinander und
bejahenden Falls, welcher Art sind dieselben? Uber die Beziehungen
der Gefallverinderungen zu der spezifischen Ganglienzellerkrankung

11*
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ist schon bei der Erorterung des anatomischen Befundes gesprochen
und hervorgehoben worden, daB ein zufalliges Nebeneinandervorkom-
men in unserem Fall nicht anzunehmen ist, sondern dafB3 wahrscheinlich
nihere innere Beziehungen bestehen, iber deren Natur Sicheres nicht
ausgesagt werden kann. Vielleicht ist aber ein zunichst nebensichlich
erscheinender klinischer Befund imstande, einen neuen Gesichtspunkt
fir die Betrachtung dieser offenbar sehr komplizierten Zusammenhinge
zu erdffnen. Auf Grund der Erfahrungen aus jiingster Zeit iiber die
Bedeutung von endokrinen Storungen, besonders den auf polyglandu-
lirer Insuffizienz beruhenden, glauben wir, daf die in unserem Fall
nachweisbare auBerordentliche penisartige VergroSerung der Klitoris
in Verbindung mit der auffallenden Kleinheit der Ovarien und der be-
stehenden Amenorrhoe, Beriicksichtigung verdient. Bei den engen Be-
ziehungen, die zwischen Keimdriisen und Hypophyse bestehen, kénnte
man annehmen, dall in unserem Fall eine Unterfunktion der Keim-
driisen zu einer kompensatorischen Hypertrophie des Vorderlappens der
Hypophyse und auf diesem Wege zu der VergréBerung der Klitoris ge-
fiihrt hat, die man vielleicht als eine Art von partieller Akromegalie
ansprechen darf.

Alice Rosenstein hat vor kurzem eine interessante Beobachtung von
ausgesprochener Akromegalie in diesem Zusammenhang mitgeteilt, in
der besonders auffallend eine doppelseitige Mamma lactans bei virgi-
nellem infantil hypoplastischem Genitale war. Andererseits wirft sich
die Frage auf, ob die in unserer Beobachtung vorhandene sehr wahr-
scheinlich kongenital luetische KEndarteriitis zu einer hypophysiren
Hirnlues gefithrt hat, deren besonders hiufiges Vorkommen bei der
kongenitalen Form der Hirnlues durch wichtige neue Beobachtungen
Nonnes wieder gezeigt worden ist, nachdem schon von Simmonds u. a.
auf diese Tatsache aufmerksam gemacht worden ist. Dall Fille von
Akromegalie auf der Basis einer Lues sehr selten sind, ist von Nonne
und in der seinem Vortrage folgenden Diskussion (H. Curschmann u. a.)
hervorgehoben worden. Rosenstein geht so weit, es fiir unméglich zu
erkliren, daB8 die Lues einer innersekretorischen Driise eine dauernde
Uberfunktion derselben hervorrufen kénne; hyperpituaristische Zu-
standsbilder seien nicht auf die Lues der Hypophyse zuriickzufiihren,
die stets nur Dysplasien vom Charakter einer Unterfunktion der Driise
(Dystrophia adiposo genitalis) hervorbringen kénne. Wir sind nicht
imstande, avf Grund unserer Erfahrungen bestimmte Stellung zu dieser
Frage zu nehmen, méehten aber hervorheben, daf bei den auf Stérungen
der inneren Sekretion beruhenden Folgezustinden der Encephalitis
epidemica bisher wohl ausnahmslos hypopituaristische Zustandsbilder
beobachtet worden sind (Soderbergh, Saiz, A. Westphal, Stiefler, Fendel.
Runge, Griinewald u. a.), dal aber A. Westphal zur Zeit cinen jungen
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Mann beobachtet, bei dem sich im Anschlull an eine Encephalitis epi-
demica eine sehr ausgesprochene Zunahme des Langen- und Dicken-
wachstums des Penis entwickelt hat, so daBl, wie dieser Fall zeigt, auch
auf diesem Gebiete ein abschlieendes Urteil tiber die Folgezustinde
hypophyséarer Stérungen noch nicht abgegeben werden kann. Diese
Erwigungen fithren uns dazu, bei dem uns beschiftigenden Fall von
amaurotischer Idiotie, die Moglichkeit einer hypophysiren syphilitischen
Erkrankung fiir das Zustandekommen der eigenartigen Genitalverinde-
rung nicht von der Hand zu weisen, wenn auch ein sicherer Beweis
dafiir nicht gebracht werden kann, da leider die Hypophyse nicht niher
untersucht worden ist. SchlieBlich ist hervorzuheben, daf3 neben der
Hypophyse auch die glandula pinealis in das Bereich der Betrachtung
gezogen werden mufl, da zahlreiche Beobachtungen darauf hinweisen,
daB der , Hypopinealismus® eine vorzeitige Entwicklung der Genital-
sphare und ihrer Funktionen, sexuelle Frithreife und abnormes Langen-
wachstum bedingen (Oppenheim ), so dafl vielfach die Macrogenitosomia
praecox auf Verdnderungen der Zirbeldriise zurtickgefithrt wird, obwohl
die Ansichten iiber ihre innersekretorische Bedeutung noch geteilt sind.
No tritt, um nur einige neue Arbeiten zu erwéahnen, v. Volkmann fir die
innersekretorische Funktion der Driise ein, wihrend Walter diese herr-
schende Lehre durch die bisherigen Beobachtungen fiir nicht geniigend
gestiitzt balt. Auch ist es noch nicht entschieden, ob es eine epiphysire
Form der Hirnlues gibt, obwohl deren Vorkommen wahrscheinlich sei
(Nonne). Wenn nun diese Ausfithrungen zeigen, dafl eine Zuriickfiih-
rung der anf eine endokrine Beteiligung hindeutenden Symptome in
unserer Beobachtung auf ein bestimmtes driisiges Organ nicht méglich
ist, beweisen dieselben doch, dafi die betreffenden Erscheinungen im
Krankheitsbilde nicht nebensichlich sind, sondern volle Beachtung ver-
dienen, zumal eine Verdffentlichung aus jiingster Zeit auf eine all-
gemeinere Bedeutung endokriner Stérungen bei der amaurotischen
Idiotie hinweist. T'schugunoff konnte in einem klinisch und anatomisch
eingehend untersuchten Fall von infantil amaurotischer Idiotie ana-
tomische Veranderungen in endokrinen Driisen, im Ovarium und den
Nebennieren nachweisen. Wahrend er erstere fiir die Entstehung des
Leidens fiir belanglos halt, hebt er die Bedeutung der Verinderungen
in den Nebennieren hervor, mit Hinweis auf die Hypoplasie der Neben-
nieren bei Anencephalen, welche die nicht geringe Bedeutung der Neben-
nieren fiir die Gehirnentwicklung beweisen. T'schugunoff schlieBt: ,Jeden-
falls ist eine Stérung der Tatigkeit der endokrinen Driisen auBer Zweifel ;
davon zeugt (scil. in seiner Beobachtung) eine diesem Alter nicht eigene
erhohte Produktion des Sekrets der Follikel der Schilddriise und die
friihzeitige Reife der Graafschen Follikel im Ovarium, mit der darauf-
folgenden Verédung und Cystenbildung. Wenn wir auch die letzt-
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genannten Befunde nicht mit der Sicherheit, mit welcher der Autor cs
tut, im Sinne allgemeiner krankhafter Storungen des endokrinen Appa-
rates bewerten mochten, erhalten seine Ausfithrungen doch ein erhohtes
Interesse durch einige literarische Hinweise, die er zur Stiitze seiner
Ansicht folgen 1aBit: S. Welt-Katiels berichtet {iber einen Fall einer ty-
pischen Erkrankung mit Verinderungen in der Gl. thymus und Dege-
neration der medulliren Substanz der Nebennieren. J. de Bruin be-
schreibt einen Fall der Kinderform der amaurotischen Idiotie, kompli-
ziert durch eine Hydrocephalie, gigantischen Wuchs und Fettsucht.
Auch B. Sachs, J. Strauss, Th. Savini, Castano und E. Savini erblicken
in einer ungeniigenden endokrinen Titigkeit den Grund der Entwick-
lung der hereditir-degenerativen Erkrankung. Wir kénnen aus neu-
ester Zeit noch eine Beobachtung von Stehl hinzufiigen, welcher einen
Fall von amaurotischer Idiotic ochne nachweisbare familiire Belastung
demonstrierte, bei dem neben den klassischen Symptomen das stir-
kere Wachstum eines Beines auffiel.

Aus der Gesamtheit dieser Beobachtungen geht hervor, daB Sym-
ptome, die auf eine Stérung der Driisen mit innerer Sekretion schlieBen
lassen, bei den verschiedenen Formen der amaurotischen Idiotie kein
ganz ungewdohnliches Vorkommnis bilden, und daB zunichst Herbei-
schaffung weiteren Materials erforderlich ist, um erst einmal eine Basjs
zu schaffen, von der aus die Untersuchung der mannigfachen Probleme,
die sich an die Frage der Entstehung der amaurotischen Idiotie kniipfen,
i Angriff genommen werden kann. Von besonderer Bedeutung wird die
Beantwortung der auf Grund der bisher vorliegenden Erfahrungen
nicht zu entscheidenden Frage sein, ob Beziehungen der endokrinen
Storungen zu den eigenartigen fiir die amaurotische Idiotie charakte-
ristischen Zellveranderungen bestehen? Auf die hypothetischz:n Be-
ziechungen dieser Zellveranderungen zu der in unserem Fall bestehenden,
sehr wahrscheinlich syphilitischen Endarteriitis hinzuweisen, wic auch
auf Beziehungen der syphilitischen Erkrankung zu der Affektion
endokriner Driisen aufmerksam zu machen, ist der Zweck unserer
Ausfithrungen gewesen, die zeigen, daB hier sehr komplizierte atio-
logische Zusammenhinge bestehen, deren richtige Wertung und Be-
urteilung nur auf Grund weiterer eingehender Untersuchungen méglich
sein wird.

Ob auch das bisher ungeklarte vorwiegend familidre Auftreten der
amaurotischen Idiotien in irgendwelchen Beziehungen steht, zu einer
familidren in der Konstitution begriindeten oder auch durch duBerc
Einflisse (kongenitale Lues) bedingten Minderwertigkeit des endo-
krinen Systems, welche angeboren oder in friihen Lebensjahren zur
Entwicklung kommend, Schadigungen des Zellplasmas zur Folge haben
koénnte, die zu der fiir die amaurotische Idiotie charakteristischen
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Ganglienzellveranderung fiihren, ist eine Frage, die im engsten Zusam-
menhang mit den oben erérterten Problemen noch ihrer Beantwortung
harrt.
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