
fTber e inen mi t e r  dem Bilde e iner  doppe l se i t i gen  A t h e t o s e  ve r -  
lau~enden Fa l l  y o n  I~liotie mi t  dem a n a t o m i s c h e n  H i r n b e f u n d  

de r  .iuvenilen F o r m  tier a m a . r o t i s c h e n  hl iot ie .  
V o n  

A. Westphal  (Bonn) und F. Sioli (Dfisseldorf). 

(Aus der Provinzial-Heflanstalt und Psychiatrisehen Klinik ~3onn.) 

Mit 8 Ab~fldungen im Text. 

(Eingegangen am 1. Oktober 1924.) 

Vor kurzem hat Spielmeyer in einer in erster Linie die Augenbefunde 
bei der famili~ren amaurotisehen Idiotie beriicksichtigenden Arbeit irt 
kurzen Zfigen eine ausgezeichnete l)bersieht fiber den heutigen Stand- 
punkt unserer Kenntnisse auf diesem interessanten Wissensgebiete ge- 
geben. Aus seiner Darstellung geht hervor, wie sehwer, ja unm6glich 
es sein kann, in manchen Fhllen, besonders solchen der j uvenilen Gruppe, 
die Diagnose aus dem klinischen Bilde zu st ellen, da ein sporadisches 
Auftreten der Krankheit unter sonst gesunden Geschwistern vorkommt, 
jede motorische L~hmung mitunter fehlt, und, was besonders bemerkens- 
wert ist, Blindheit nieht vorzuliegen braueht, und der Augenhinter- 
grund sieh ganz normal verhalten kanno Eine }Iauptaufgabe der For- 
schung sieht Spielmeyer in der Beibringung anatomiseher Befunde bei 
diesen der klinischen Diagnose die grSBten Sehwierigkeiten bereitenden 
Fallen. Die VerSffentliehung des vorliegenden Falles erscheint uns von 
grunds~tzlieher Bedeutung, da die Untersuehung desselben nicht nur 
die Richtigkeit der Spielmeyerschen Auffassung yon der Bedeutung der 
anatomischen Forsehung in schlagender Weise erh~irtet, sondern aueh 
gewisse Tatsaehen ergeben hat, die vielleieht Ausblicke in die bisher 
noch vOllig dunklen ~tiologisehen Verh/~lfnisse der amaurotischen Idiotie 
naeh manehen Riehtungen bin gestatten. 

Kr(mkengeschichte. 
Am 21. Juli 1918 wird die 13j/ihrige Martha Kr. in die Provinzial-Heilanstalt 

]3onn aufgenommen. 
Aus der Vorgesehichte ist folgendes hervorzuheben: 
Keine semitisebe Abkunft. 
Vater maeht nervOsen Eindruek, ist im fibrigen gesund. Keine ~ervenkrank- 

heiten in der Familie. Aus erster Ehe 6 gesunde Kinder. Das Kind stammt aus 
zweiter Ehe. Die Mutter ist vor 61/2 Jahren an Lungenentziindung gestorben, in 
ihrer Familie sollen ebenfalls 2qervenkrankheiten nieh~ vorgekommen sein. Sie 
hat vor der Ehe mehrere Fehlgeburten gehabt, ist ..gesc]dectdskra~k" gewesen In 

Archiv fiir Psychiatrie. ltd. 73. ] 0  



1~6 A. Wes~phal und 1~. Sioli: Uber einen unter dem Bilde 

der Ehe eine Fehlgeburt. Von ihren 5 Kindern sind 4 gesund. Das dritte Kind 
Martha Kr. kam rechtzeitig, gut entwickelt zur Welt. Keine Kr/~mpfe. Das Kind 
lernte mit 5 Monaten laufen, aueh Sprechen normalzeitig. Es war ein kluges Kind, 
welches gut lernte. Nach Aufnahme in die Sehule mit dem 7. Lebensjahr maehten 
sich die ersten Anf~nge des Leidens bemerkbar. Der Gang wurde stolpernd, so dab 
sie oft hinfiel. 

Allm~hlich traten zuckende Bewegungen im ganzen Kfrper  auf, auch die 
Spraehe wurde mehr und mehr behindert. Nach 1/~, Jahr  Krankheitsdauer konnte 
sie nach Angabe des Vaters nieht mehr gehen und nicht mehr sprechen. Schon 
im Beginn der Erkrankung psyehiseh ver~ndert, machte allerhand Unfug in der 
Schule. zerril~ Htite und M~ntel, legte sich auf die Gasse. Dann schnell zunehmende 
Verblfdung, soll aber die AngehOrigen bis zuletzt noch erkannt, die einzelnen mit 
besonderen Lauten begrtiBt haben. 

Am 5. VII.  1918 erfolgte die Aufnahme in die Psychiatrisehe Klinik der Linden- 
burg. Aus der dort geffihrten, uns freundlichst -con Herrn Prof. AschaHenburg 
fiberlassenen Krankengesehichte ist folgendes hervorzuheben. 

Das Kind antwortet auf Fragen nicht, kann nicht sprechen, gibt aber auf Auf- 
forderung die Hand, versueht die Zunge zu zeigen, bringt es aber wegen Zuekungen 
derselben nieht fertig. Hoehgradige Abmagerung. An beiden Troeh~nteren bo- 
ginnender Deeubitus. 

Das Kind liegt mit angezogenen Knien und mit SpitzfuBstellung da, es lacht 
und weint dureheinander. B16der Gesichtsausdmck. Beim Herantreten des 
Arztes ger~t es offenbar durch die Gemiitserrcgung in heftige athetotische, mit- 
unter aber aueh choreiform aussehende Bewegungen. Nach Abklingen der Er- 
regung werden die Bewegungen erheblich geringer und bestehen vorwiegend noch 
in Drehbewegungen des Kopfes. 

Leichtere athetotisehe Bewegungen finden sieh aueh an den Beugemuskeln der 
Oberschenkel, an den Zehen sowie an den Gesiehtsmuskeln. Dcr Muskeltonus ist 
an oberen und unteren Extremit~ten stark erhOht, gleichwobl lassen sich Arme 
und Beine passiv strceken, sogar fiberstreckcn. Beim Anspreehcn des Kindes 
~sowie bei ]eiehten Schmerzreizen nehmen die athetotisehen Bewegungen regelm~Big 
an Intensit~t zu und greifen auch auf vorher nicht beteiligte Muskelgruppen fiber. 
Spontanes Aufsitzen sowic Gehen unmfglieh, das Kind ist nieht imstande dar- 
gebotene Gegenstande zu ergreifen, dagegen schnappt es gierig, mit offenem Munde 
nach einem vorgehaltenen Zuckerstfiek. Es spielt nicht, zeigt aber ei~dges D~teresse 
liar seine Umgebuny, indem es Vori'&ergehe~der~ nachschaut. 

Patellar- und Achillessehnenreflexe sind vorhanden. Kein Babinski. Mitunter 
eine Dorsalflexion der grol?en Zehe. ~ber wohl unabh~ngig yon dem Streichen 
der FuBsohle. 

Kein paradoxes Fugph~nomen. 
Bauehdeekenreflexe beiderseits lebhaft. Pnpillenreaktion auf Licht prompt, 

Konvergenzreaktion nieht zu prfifen. 
Innere Organe o. B. 
Im weiteren Krankheitsverlauf werden ~ndauernd die athetotisehen mit  fort- 

w~hrenden Schwankungen des Muskeltonus einhergehenden Bewegungen der Ex- 
tremit~ten. Gcsiehts- und Rumpfmuskeln beobaehtet, in welehe sieh mitunter 
sehnellere ruckartige Bewegungen einsehieben. 

Sprachliche AuBerungen fehlen vfllig. 
Das Kind ist dauernd unrein, mul~ gefiittert werden. 
Am 21.VII. 19 Ubcrffihrung n~ch Bonn. (Diagnose Ath~.tose double mit Idiotie.) 
Das jctzt 13j~hrige Kind ist grazil gebaut. Kopfumfang 49 em. Die Schneide- 

z~hne des Oberkiefers zeigen eharakteristisehe H~ltchi~so~sche halb~nond/fr*nige 
A usb~whtu~g. 
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An der Stirn, am Rumpf und Extremit~iten zerstreut zahlreiehe kleine weig- 
gl~nzende Narben bis zu Pfennigstfickgr6i]e. 

An den ~ugerex~ Geschlechtsteilen finder sich eine eigenartige Anomalie in 
Gestalt einer hyloertrolohischen, stark vergr6/3erten Klitoris, welehe wie ein Pe~is aus 
der Vagina herausragt (Abb. 1). Im iibrigen Gesehleehtsorgane o. ]g. 

Pupillen weir, R/L pronllot. Die Untersuelmng des Augenhintergrundes ist 
bei der groBen Unruhe der Pat. niebt mSglieh. 

Patellar- und Aehillessehnenreflexe wegen der andauernden ]gewegungsnnrnhe 
sehwer zu priifen, sind vorhanden. 

Kein Babinski oder Oppenheim. 
B~llehdeekenreflexe nieht ausl6sbar. 
Das Kind kaml weder eehen noeh stehen, noeh ungestfitzt aufreeht sitzen. 

Abb. 1. Penisartige Vergr6Berung der Klitoris. 

Keine spraehliehen Aui3erungen, mitunter Ausstol~en einiger unartikulierter 
Laute. Es ist /estzustellen, daft das Kind bestimmte Per.s.o~en sei~er Umgebu~g 
erkennt "ttnd mit Ldcheln begri~fit. 

]:)as Kind nimmt im Bert die Riiekenlage ein. Die Obersehenkel sind an den 
Leib, die Untersehenkel in hoehgr~diger :Bengung an die Oberschenkel angezogen, 
beide FiiBe befinden sieh in extremer SpitzfuBstellung. Die Aline sind im Ellbogen- 
gelenk gebeugt, an die Brust adduziert. 

In  Armen und Beinen, Gesiebt und t{umpfmuskulatur spielen sieh fast an- 
dauernd such bei vSlliger Ruhelage unwillkiirliehe ]~ewegungen ab, die bei allen 
psyehisehen, sensiblen und sensorisehen Reizen an Intensit~t aul~erordentlieh zu- 
nehmen. Die verschiedenen Nuskelgebiete nehmen in der tlegel nieht gleiehzeitig 
und gleiehmM3ig an den Bewegungen tell, dieselben sind ~-ielmehr weehselnd, greifen 
yon einem Muskelabsehnitt in ganz unregelmgBiger Weise anf andere Muskel- 
gruppen tiber. Die Aufeinanderfolge der tlewegungen ist eine nnregelmaNge, yon 
einem ausgesproehen rhythmisehen Charakter kann nieht gesproehen werden. 
Am sti~rksten sind die Enden der Extremitttten, die tt~nde und Ffil3e befallen, nnd 
an diesen tr i t t  aneh die St6rung am deutliehsten zutage. Es handelt sieh um im 
ganzen langsame drehende und windende ]~ewegungen, dureh welehe die Finger 
und Zehen in die sonderb~rsten, bizarrsten und weehsel~ollsten Stelhmgen gelangen. 

10" 
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Spreizungen, Hyperextensionen und  tIyperflexionen der Phalangen 16sen sieh in 
buntem Weehsel ab;  mi tun te r  schheBen sictl die H~tnde krampfhaf t  zur Faust ,  
um sieh allmiihlieh wieder zu 16sen. Aber die Ext remi th ten  nehmen aueh in ihren 
groBen Gelenken an  der Bewegungsst6rung teil, in besonders lel~,hafter und ex- 
zessiver Weise bei allen Reizen, die das Kind treffen. ]3eugungen und Streekungen, 
Ad- und  Abdukt ionen in den proximalen Gelenken fiihren zu den seltsamsten 
Stellungsver~nderungen der Extremit~ten.  Mitunter  bleibt ein Arm oder Bein 
fiir l~tngere Zeit in soleher abnormen Lage fixiert, bis sieh der Spannungszustand 
16st. Mitunter  haben die Bewegungen eine gewisse J~hnliehkeit mit  Kletter-  
bewegungen, die sieh besonders in der Hal tung  der I-[~nde und  FtiI3e, verbunden 
mi t  eigenartigen Greifbewegungen aussprieht.  Der langsame Ablaut  der Zuckungen 
t r i t t  aueh deutlieh bei den die Gesiehtsmuskulatur  betreffenden Bewegungen 
hervor. Ganz langsam verzieht sieh der MuI~d, w61ben sieh die h ippen riisselartig 
vor, runzelt  sieh die Stirn.  Beim Fi i t tern  des Kindes wird bemerkt,  dal? aueh die 
Zunge an  den Zuekungen beteiligt ist, drehende Bewegungen zeigt mit  Neigung 
zu pl6tzliehem Hervorstreeken oder Zuriickziehen derselben. Das Verhalten der 
Augen ist  ein weehselndes. Mitunter  t r i t t  eine Bulbusunruhe hervor mit  fort- 
w/~hrendem Weehsel der Bliekriehtung, ohne dab jedoeh yon einer Verlangsamung 
der Augenbewegungen gesproehen werden kann ;  - -  zu andern Zeiten bleiben die 
]3ulbi in ruhiger Lage. Eine Beteiligung der I{umpfmuskulatur  t r i t t  besonders 
bei Versuehen, die Lage des Kindes zu ver/~ndern, dasselbe aufzuriehten., hervor. 
Hierbei kommt es zu den st~rksten Kri immungen der Wirbels/tule bald naeh vorn, 
bald naeh hinten,  verbunden mit  drehenden Bewegungen des ganzen KSrpers. 
Die in Aktion befindliehen Muskeln ftihlen sieh prall und  ha r t  an, um beim Naeh- 
lassen der tonisehen Anspannung wieder eine weiehere Konsistenz anzunehmen. 
Bei plOtzlieh ausgefiihrten passiven ]?ewegungen in den yon Spasmus betroffenen 
Gelenken, wird der fiihlbare Widers tand nieht  st/~rker, sondern 1/~13t eher naeh 
einigen sehnell aufeinanderfolgenden Bewegungen an  Intensit~tt naeh. In  den 
Typus dieser langsamen drehenden Bewegungen misehen sieh aber nieht  selten 
bei dem Kinde Bewegungen ein, besonders unter  dem EinfluB yon Reizen irgend- 
weleher Art, welehe ein anderes Vertm]ten zeigen. Es handel t  sieh um schnellere 
]~ewegungen yon grOgerem Bewegungseffekt und  einem mehr ausfahrenden, mit- 
unter  sehlendernden Charakter,  die in erster iLinie die Arme, etwas weniger die 
]3eine betreffen und  bei s tarker  Ausbildung mi tunter  zu einem allgemeinen ,,Zap- 
peln und Zueken '~ der Extremit 'gten fiihren. 

]3eide Bewegungstypen verbinden sieh bei dem Kinde zu einem aul3erordentlieh 
bunten,  oft sehr sehnell weehselndem Bilde, so dag es nieht  m6glich ist, alle vor- 
kommemlen Variationen der BewegungsstSrung in kurzen Worten  zu sehildernl). 

Ein  zeitweiliges Aussetzen der Bewegungen bei ruhigem ]Aegen des Kindes ist 
nur  ausnahmsweise zu beobaehten,  i m  Sehlaf sistieren die Bewegungen v611ig. 

W/~hrend der gesamten Zeit der Beobaehtung zeigen die BewegungsstSrungen 
denselben Charakter,  ohne an  Intensi tg t  wesentlieh ab- oder zuzunehmen. 

Im tibrigen bietet  das Kind das Bild der Idiotie mit  vSlligem Verlust der 
Spraehe. 

Es ist abet  festzustelIen, dab das Kind die Personen seiner Umgebung erkennt;  
es begriil3t die versehiedenen AngehSrigen, (lie zu Besueh kommen, mit  besonderen 
Lauten,  welehe es sieh ffir die Namen gebildet hat.  

Stiiru~.:ter~ des Nehe~s s~n~l we4er (irztlich n~& ,on dem P/legepsr.so~al beob~chtet 
worden. 

1) Eine yon uns hergestellte kinematographische Aufnahme veranschaulieht 
die BewegungsstSrung in befriedigender ~geise. 
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Das Kind ist andguernd unrein, lg~t Urin und Stuhl miter sich. 
W~. R. im Blur negativ. Spin~lpunktion ist bei der sich hochgradig steigern- 

den Bewegungsunruhe nieht ausfi hrbar. 
Die Menses sind bei dem ]6j~thrigen M~dehen noeh nieht aufgetreten. 
In der letz~en Zeit der Beob~ehtung wird eine auff~llende 8chlafsueht fest- 

gestel]t. 
Tod unter pneumonischen Erseheinungen am 12. i. 1~22. 

Anf k6rperliehem Gebiete wird das Krankheitsbild yon der Be- 
wegungsst6rung beherrscht. Es geht aus unserer Sehilderung hervor, 
dab es Bewegungen yon typiseh athetotischem Charakter sind, welche 
dem Zustand sein besonderes Geprgge verleihen. Es handelt sieh um 
eine allgemefim Athetose, an weleher die gesalnte willkiirliehe K6rper- 
muskulatur beteiligt ist. Der Ablauf und die Gruppierung der athe- 
totisehen Bewegungen, das Verhalten der Muskeln bei denselben ent- 
sprieht v611ig der meisterhaften Sehilderung, welehe uns Fdrster vor 
kurzem gegeben hat, so dM3 wit an dieser Stelle auf eine nghere Analyse 
derselben nieht eingehen. Hervorheben m6ehten wir ~mr mit Hinsieht 
auf die interessanten Ausfiihrungen Fdrsters, dab bei ,,der U~ffhhigkeit 
des Kindes znm Sitzen, Stehen und Gehen, mitnnter Ersatz dieser Lei- 
stungen dureh reaktive Massenbewegungen festzustellen war, die an 
Kletterbewegungen erinnerten", Anf die phylogenetisehe Bedeutung 
dieser einerseits den Kletterbewegungen der Affen, andererseits den 
Bewegungen des neugeborenen Kindes mitunter auBerordentlieh glei- 
ehenden Bewegungen ist yon _POrster nnd sparer yon IVartenberg aus- 
driieklieh hingewiesen worden. Wie weir es sieh bei der Bewegungs- 
st6rung Jm einzelnen um Spontanbewegungen oder mn Mitbewegungen 
handelt, ist bei der allgemeinen fast andauernd vorhandenell St6rung 
nieht immer sieher festzustellen, ein Umstand, auf den aueh von Bostrd,~r~ 
aufmerksam gemaeht wird. Die starken mitunter bei dem Kinde zu 
beobaehtenden Verkriimnmngen der Wirbe!sSule, die zu den seltsanlsten 
Verdrehungen des Rumpfes fiihren, erinnern sehr an die, den Torsions- 
spasmus kennzeiehnende Bewegungsst6rung nnd weisen wieder, wie die 
Beobaehtungen yon A. IVestphal, Wartenberg, Rosenthal n. a. zeigen, 
anf die Beziehungen tier doppelseitigen Athetose zur Torsionsdystonie 
und auf das Vorkommen von l~bergangs- und Misehformen zwisehen 
diesen Symptomenkomplexen bin. Wghrend diese Torsionsspasmus 
iihnliehen Bewegungen mehr episodiseh auftreten, bietet eine ehorei- 
forme Komponente der BewegungsstSrung einen konstanteren Faktor 
des Krankheitsbildes. Die ausfahrenden, sehleudernden Bewegungen 
vermisehen sieh mitunter mit der im Vordergrund stehenden aligemeinen 
Athetose und verleihen dem Krankheitsbild einen ungemein bunten, 
mannigfaltigen Oharakter. Nine wesentliehe Verst~rkung der Bewegungs- 
st6rungen dutch sensible, sensorisehe und psyehisehe Reize ist mit 
Dentliehkeit zu konstatieren. Diese gesteigerte emotionelle Nrregbar- 
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keit steht in eigenartigem Gegensatz zu dem apathiseh dementen son- 
stigen Verhalten des Kindes. DaB der psychische Zustand bei der all- 
gemeinen Athetose ein sehr versehiedener vein kann,  geht aus der 
Gesamtheit  der bisher vorliegenden Beobachtungen hervor. Von Fallen 
mit intakter  Intelligenz ftihren alle ~)bergange zu Fallen mit ausgesproche- 
ner Demenz hinfiber, die jedoch seltener sind als die F~lle mit  gut er- 
haltener oder nur wenig gest6rter Intelligenz. Ffir die in unserem Falle 
bestehende ,,Idiotie" ist es besonders bemerkenswert, dab es sieh nicht 
um eine yon der Geburt an bestehende St6rung, wie in der fiberwiegenden 
Mehrzahl der F~lle yon allgemeiner Athetose handelt, sondern dab Be- 
wegungsst6rung und raseh zunehmende Verbl6dung sieh bei dem, bei 
der Geburt und in den ersten Lebensjahren anseheinend v611ig gesunden 
Kinde erst im Alter von 7 Jahren entwiekelten. Eine Zusammenstellung 
yon in der Literatur  niedergelegten F~llen, in denen die Athetose erst 
in sparer Pubertatszeit  ganz langsam aus v611iger Gesundheit heraus 
entstand, hat  vor kurzem Warte'nberg gegeben. Pyramidenbahnsym- 
ptome fehlen in unserer Beobachtung, sind jedenfalls nieht mit  Sicher- 
heir naehzuweisel~. Ob die Unm/~glichkeit, die Bauehdeekenreflexe im 
sp~teren Krankheitsverlauf auszul6sen, in diesem Sinne zu verwerten 
war, kann bei der groBen Sehwierigkeit der Untersuehung des andauernd 
zappelnden Kindes nicht entsehieden werden. 

Von gr613tem Interesse ist die Frage naeh der Atiologie der beobaeh- 
teten Krankheitserscheinungen. Die Anamnese und der klinische ]~e- 
fund ergeben uns in dieser I~ichtung wiehtige Anhaltspunkte. Die An- 
gabe, dab die Mutter des Kindes vor ihrer Verheiratung ,,geschleehts- 
krank"  gewesen, mehrere Fehlgeburten gehabt habe, denen aueh in der 
Ehe eine Fehlgeburt gefolgt sei, ist in Verbindung mit den bei dem 
Kinde naehgewiesenen Hutchinso~schen 8ehneidezahnen und zahl- 
reiehen fiber den K6rper zerstreuten, glanzend weigen, kleinen und 
gr6Beren Narben, ffir die eine Ursache nicht bekannt  war, die aber sehr 
wohl als l~esterseheinungen eines abgelaufenen hereditaren Syphilids 
angesprochen werden k6nnen, yon wesentlicher Bedeutung. DaB das 
negative t{esultat der einmal ausgefiihrten Wa.-Blutuntersuehung 
nicht gegen diese Annahme angefiihrt werden kann, bedarf keiner 
Ausffitlrung. 

Auf Grund des klinisehen Befundes der Idiotie und einer doppelsei- 
tigen Athetose muBte die Diagnose auf eine allgemeine I~indenerkrankung 
mit  ]~evorzugung des Stirnhirns in Verbindung mit  einer Erkrankung 
des Corpus Str iatum gestellt werden. DaB ein krankhafter  auf heredit~r 
syphilitischer Grundlage beruhender ProzeB die gemeinsame Ursache 
der Krankheitserscheinungen auf psyehischem Gebiete und des amyosta- 
tischen Symptomenkomplexes bildete, konnte mit  Wahrseheinlichkeit 
angenommen werden. 
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S e k t i o n s b e f u n d :  

Leiche eines 16j~hrigen M~dchens in augerst reduziertem Ernghrungszustand. 
Lun~en sinken nieht merklich zuriick. Beiderseits bes. links bindegewebige Ad- 
hgsionen. Pleura zeigt links auBerdem Fibrinbel~ge. Keine Ergttsse im Pleura- 
raum und Herzbeutel. Herz yon entsprechender GrSBe, Muskel schlaff. Im r. 
I-Ierzen reichlich Speckhaut, im linken Yorhof viel Cruor, linker Yentrikel leer. 
Xlappen o. B. 1Kuskel auf Sehnitt blagrot. 

Milz yon entsprechender GrOfle, rot, welch, o. B. 
Nebennieren, Nieren, Ureteren bds. o. t~. 
Duodenum, Gallensystem, Magen, Pankreas o. B. 
Im Diinn- and Diekdarm tiberall blasse Sehleimhaut o. B. Leber yon mit• 

Gr6ge, mittlerem Blutgehalt, auf dem Schnitt wie gekocht, Bindegewebe nieht 
sichtbar vermehrt. 

Blase mit klarem Harn stark gefiillt. Schleimhaut o. B. Uterus und Ovarien 
auffallend klein, Klitoris penisartig vergrSgert (Abb. ]). So~stige MiBbildungen 
nieht vorhanden. 

Halsorgane (Oesophagus, Larynx, Trachea. Schilddriise, Aorta) o. B. 
Lungen: linke Lunge sehwer; Pleura gespannt, vielfaeh mit Fibrin belegt. 

Auf dem Sehnitt in beiden Lappen, vor allem aber im Oberlappen konfluierende 
groge graue bis gelblich graue, feste, kOrnige Herde. BronchiMschleimhaut gerStet. 
doch ohne Eiter. Drfisen wenig ~ergr6gert, lnfthaltig sind nnr noeh die unteren 
Abschnitte des Unterlappens, doeh sind sie feucht und blutreich. 

Reehte Lunge zeigt ghnliehe Herde, besonders in dem unteren Teile des Ober- 
und Unterlappens. Vorn reiehliehes 0dem. Bronehien und Drtisen wie ]inks. 

Sehgdeldecke sehr sehwer; stark verdiekte Interna mit  tief eingebetteten 
Gef/~gfurchen; a~eh an kn6eherner Sehgdelbasis starke Wucherung der lnterna. 

Dura prall gespannt; beim Aufsehneiden entleert sieh vermehrter Liquor. 
Hirngewieht 750 g. 
Pia der Konvexitgt  stark getrtibt und 6demat6s. Pia und Gef~tge der ]dasis 

o. B. Die Pia ]gBt sieh ohne Hirnrindendefekte abziehen. 
Das Gehirn is~ in allen seinen Teilen klein, alle Windungen des Groghirns er- 

seheinen klein, nnd ihre t~indendieke gering. In  entspreehendem Verh~ltnis klein 
erseheint ]3rfieke, ]:Iirnstamm und das Kleinhirn, dessen Windungen in allen 
Teilen gleiehm~Big klein sind. Der geringen Gr6fte der ~ul3eren tIirnteile ent- 
sprieht aueh die geringe GrOge der Stammganglien. Anomalien der "Windungen 
bestehen nieht. Die f~indenbreite der ~-orderen Zentrahvindung ist fast doppelt 
so breit wie die der hinteren. 

Die Ventrikel sind nieht erweitert; der IV. Ventrikel ist grannliert. 
Vom Gehirn wurden nur kleine Sttieke der 1. Frontalwindung, der vorderen 

nnd der hinteren Zentralwindung, der Oecipitalwindung nnd der Stannnganglien 
in Alkohol konserviert, der l~est yore Gehirn mit tlfiekenmark in Formol. Die 
mikroskopisehe Untersuehung wurde erst lfingere Zeit naeh dem Tode begonnen; 
da das Gehirn und besonders die zentralen Ganglien bei der Sektion stark zer- 
sehnitten waren, sind Ubersiehtsprgparate nieht anzufertigen gewesen. 

Die mikroskopisehe Un~ersuehung ergab: 
Die auffglligste Vergnderung ist die weitverbreitete Ver~nderung der Oanglien- 

zellen: die Gan~lienzellen sind aul3erordentlieh geblght und in eine grobwabige 
]31ase verwandelt. Die Zellkerne sind durehweg verkleinert, formvergndert, homo- 
genisiert dunkelgefgrbt, zeigen nur selten Kernmembran, haben meist ein rundes 
groges Kernk6rperehen; sie liegen of~ in einer Eeke der geblghten Zelle, dabei an 
ganz versehiedenen Stellen, bald seitlieh, bald basalwgrts, bald spitzenwgrts; in den 
kleineren Zellen liegen sie oft in der Mitte des Zelleibes und sind nach allen Seiten 
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von gebl/~htem Zelleib umgeben. Der Zelleib ha t  meist  seine Begrenzung l~ehalten, 
nur  vereinzelte Zellen sind in versehieden hoehgradiger Aufl6sung begriffen. Von 
den For ts~tzen ist bei zienflich ~,ielen Zellen der Dasa fortsatz auf eine ziemlieh 
weite Streeke verbreitert ,  homogen oder wabig gef~rbt und  abgerundet,  aber n ieht  
zu birnen- oder kugelf6rmiger Gestal t  angeschwollen: die anderen Forts~tze h~ngen 
als diinne S tummel  oder peitsehenartige Schwgnzehen der Zelleibblase an. Die 
Vergnderung des Zelleibs ist  wabig ; die Wabenw~nde sind bei den gr61~ereu Zellen 
im allgemeinen ganz fein so dab die Zelle fast  homogen erseheint, , bei den 
kleineren Zellen gr6ber (Abb. 2, 3, 4). Die Farbe der Wabenw~nde ist  im Toluidin- 
blaupr/tparat  rosa. 

Abb. 2. Ce. a. Ni881. [%ersiehtsbild der Hirnrinde. B1/~hung 
der Riesenpyramiden sichtbar. 

Der Inha l t  der Waben ha t  keine Eigenfarbe, sehw~trzt sich nieht  mit  Osmium, 
f~rbt  sieh nieht  mit  2]lay-(/ri~nwoMsehem Farbgemiseh, f~rbt  s/oh nieht  bei der  
Markscheidenf~rbung. f~rbt sieh aber lebhaft  mi t  Seharlaeh I~, und zwar in nieht  
leuehtend rotem Farbton,  sondern gelblich rot  (Abb. 5); mi t  Haidenhainschem 
EisenhSmatoyxlin fSrbt er sich nieht  im ganzen, es stellen sieh aber mit  dieser 
F~rbung einige kleine oder grebe graue bis grauschwarze K6rner  in nur einigen 
Zellen dar. Mit der Jahnelsehen Spiroch~tenf~rbung (Pyridin, Uranni t ra t ,  Silber- 
ni t ra t)  gewinnt die Einlagerung einen derartig s tark  gelben Ton, dab sie gut photo- 
graphierbar  ist (Abb. 7) und dureh Darstellung der Einlagerung Ubersiehtsbilder 
der Hirnr indenarehi tektonik gewonnen werden k6nnen (Abb. 6). 

Im Bielschowsky-Pr~parat stellen sieh in den grSl]eren Zellen die Fibrillen gut  
dar, zeigen sieh unver/~ndert, aber dureh die Einlagerung an die Wand der Zelle 
gedriiekt (Abb. 8); in den kleineren gebl~hten Zellen sind keine endozellul~ren 
Fibrillen dargestellt, im Zelleib stellt  sieh ein braunsehwarzes Wabenwerk dar, 
bei ~'ielen sieht man Fibrillen noeh in den Forts'~tzen. 
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Die Gliakerne sind in I~inde und Mark sehr zahlreieh. I m  Toluidinblaupr&10arag 
~-o1~ Alkohohnuterial  zeigen sie meist regressiven Charakter.  Die grol~e Mehrheig 
der gebli~hten Ganglienzellen weist keine Trabantzel lenvermehrung und  keine in- 
t imen t/eziehungen zu Gliazellen auf;  rmr ~ereinzelte Ganglienzellen ini t  Zerfalls- 
erseheinungen haben  Umklammerung dutch  mehrere Gliazellen bis zur ~i ldung 
kleiner Gliakernh/~ufehen. 

])er in  den Ganglienzellell vorhandene abnorme ZellinhMt finder sieh in gleieher 
Farbe in Gliazellen, abet  in geringer Menge. In  vereinzelten Gliazellen finder sieh 
auBerdem eine ganz geringe Menge yon mit  Seharlaeh hoehrot  gef~rbtem Lipoid. 
An manehen Il irnstel len - -  z. B. der h interen Zentralwindung, den OeeipitM- 

Abb. 3 Ca. a. Nissl: Vergr. 700. 2 Be~tzsche i<iesenpyra- 
miden ohne Kern, bei der einen Einl~gerung dunkel, n ieht  
abgrenzbar, bei der anderen hell, abgegrenzt yon Chromatin- 

rest und membranart iger  Plasmaumrandung.  

windungen, im P u t a m e n -  finder sieh in etwas zahh'eicheren Gliazellen yon abge- 
rundeter  Form eine reichliehere Menge ~-on Lipoidtropfen (gliogelle K6rnehenzellen). 

Die Fasergli~ ist im ganzen Gehirn sehr st~rk vermehr t ;  an  der Oberfl~che be- 
s teh t  fiberM1 eine dieke Faserdeekschicht, yogi der eine starke Faservermehrung 
~veit in  die Kirnrinde hineinreieht;  durch die ganze Hirnr inde finden sieh Gli~- 
fasern, und  im Mark ist die Gliafaserung wallartig besonders versti~rkt. Es handel~ 
sich iiberM1 um feine Gliafasern. 

Die Pin ist  fiber allen untersuehten Hirnrindentei len etwas verdickt ;  die Vet- 
dickung ist fiberwiegend fibr6s, enthi~lt uber auch ziemliche Mengen yon Gitter- 
zellen und  Makrophagem Infiltr~tionszellen finden sieh im allgemeinen n icht ;  
Imr in der Pia fiber der InseMnde sind einige vereinzelte Plasmazellen vorhanden.  

An den Gef~gen des Gehirns ist bindegewebige Verdickung der Gefi~Gw~md mi t  
Vermehrung der Adventit ialelemente welt verbreitet .  
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In  Adventitialzellen und Gelggwandzellen finder sieh das mit Seh~rlaeh-R. 
gelblieh gef/~rbte Pr~lipoid der G~nglienzellen nieht, hoehrot gei~rb~es Lipoid in 
m~l~iger, nut  stellenweise reiehlieher Menge. 

An vielen kleinen Gel~13en finder sieh Wueherung mit Sehwellung der End- 
othelien, die bis zur Obliteration kMner Gef/~f3e fiihrt, daneben linden sieh 
/~ilder yon Anssprossung und 8tellen deutlieher Gefggvermehrung. An solehen 
Stellen kommen aueh Stgbehenzellen im Gewebe vor. 

An manehen Gelgl3en zeigen sieh Sehlgngelung und regressive Vergnderung 
der Gef~Bwandkerne und sehlieBlieh misehen sieh progressive nnd regressive ]~r- 
seheinungen in mnnehen Gefggen. 

Abb. 4. Ce. p. Arissl. Vergr. 700. Kleine Pyramiden aus der 
3. Sehieht mit sehwerer Kernver~nderung. Aufbls des 
Zelleibes mit  Umwandlung in die eigent~mliche Einlage- 

rungsmasse. 

In  allen untersuehten Hirnteilen linden sich hi,-. und da einzelne Nastzellen; 
nur an Gef~tgen der Oeeipitalrinde, der Inselrinde and im Put ,men ganz vereinzelte 
Plasmazellen. 

Ganz vereinzelt linden sieh perivaseul~re Ver0dungsherde yon wurst- oder 
kugelf6rmiger Gestalt. H~ufiger ist die Bildlmg einer kern~reien Deeksehieht mit  
Gliazellwand nm etw~s gr613ere GefgBe, und reihenweise Anlagerung yon Gliazellea 
an Meine Gef~l]e. Besonders auff~llig sind Haufen yon Gliakernen und im Faser- 
pr~parat entspreehende Inseln yon Gliafasergewebe im Pu~amen. 

Die t-Iirnrinde ist im allgemeinen schmM; dabei linden sieh in den untersuehten 
}firnteilen die uns bekannten regiongren Unterschiede der versehiedenen Itirn- 
wi~Mungen. }}Jr wollen ausdriieklieh hervorheben, dab wit uns der Beurteilung 
feinerer Abweiehungen in bezug auf Ausdehnung der cygo- o~er myoloarchitekto- 
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nisehen Felder oder in bezug auf ins einzelne gehenden arehitektonisehen Aufbau 
ent~halten, da sie uns an der H~nd unserer Prgparate nieht mit geniigender Sieher- 
heir ausfiihrbar erseheint~). Wir kOnnen nur aussagen, dab ira ZellprSparug die 
vordere Zentralwindung doppelg so breit ist wle die hintere ZentrMwindung, dab 
in der vorderen Zentralwindnng die K6rnersehiehten keine l~olle spielen, dab aber 
eine tiefe Sehieht yon 1Riesenpyramiden vorhanden ist, dab dagegen in der hinferen 
Zentralwindnng eine obere und tiefe K6rnersehieht und keine }{iesenpyramiden- 
sehieht ~'orhanden ist; die Grenze der beiden Form~tione~ liegt e~w~s oberhalb 
des Fundus auf der oralen Seite der Postzentralwindung. Der Calearinagyl0 zeigt 

Abb. 5. a Pymmidenzellen aus der 3. Schieht: b Beetzsehe t{iesenpyr~miden- 
zellen; c Zelle ~us dem Putamen: zeigen die eigentiimliehe rotgelbe Ablagerung; 
d Rindengefgg: zeigt den a nderen F~rbton des schgrlgehfgrbb~ren Lipoids in der 

Gef/~gwand. 

sieh schon m~kroskopiseh durch seinen Streffen und ist mikroskopisch so geb~ut, 
dab wit ihn yore 8schichtigen Cale~rin~typ nieht rmterscheiden k~mlen, 

Die Ausbreitung der gefundenen Vergnderungen ist so dab sieh die Zdl-  
blghung fiberall in der l-[irnrinde findet: keine Hirnrindengegend und keine Gang- 
lienzellsohieht ist versohont, fiber~ll sind alle Ganglienzellen befa,llem Keine Him-  
rindenschicht ist duroh die Vergnderung zum Sohwund gebraoht. Wesengliche 
lJntersehiede der versehiedenen Rindengegenden in bezug auf die Sfigrke der Zell- 

1) Nach den neuen grundlegenden Forschnngen yon C. u. O. Vogt, welche 
gunz ehamkteristische p~tho~rchitektonische Bilder in einem F~ll Biels'dtowslcys 
yon s p ~  inf~ntiler mna urotischer Idiotie n,~ehgewiesen h~ben, wgren eingehende 
IJntersuchungen naeh dieser Richtung yon besonderem Interesse. 
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bl~hung k6nnen wir nicht  feststellen, was bei der allgemeinen St~rke und Ver- 
breitung ja auch kaum m6glich ist, wohl aber gibt es herdweise Stellen. in denen 
auger den Zellen selbst clie basalen Forts~ttze der Zellen aueh geschwollen r ind;  
solche Stellen r ind klein, nicht  l amin i r  begrenzt und  l inden rich besonders in der 
hinteren Zentralwindung. In  der hinteren Zentralwindung und in den Oecipital- 
windungen l inden rich a~d?erdem kleine Bezirke der Tiefenrinde, in denen spon- 
giSser g indensehwund besteht.  Aul3er in der Hirnr inde finder sieh (tie Zellbl/~hung 
in gleieher StM'ke im Claustrum, im Linsenkern, Sehwanzkern und ThMamus. 

Im t~iiekenmark fehlt die Zellblghung ganz;  in seinen Zellen ist, die Nissl- 
substanz erhMten, und  wo sieh - -  in migiger  Nenge - -  eine Einlagerung 

Abb. 6. Ce. p. Jahnel,s Spiroehaetenf~rbung am Formol= 
material.  Vergr. 60. (~bersiehtsbild der Hirnrindenarehitek~ 
tonik dureh Darstellung der Einlagerung in den Nervenzellen. 

Endarteri i t isehe Gef~Bwueherung. 

finder, ha t  sie mif Scl~arlaeh-R. den leuchtend roten Fa rb ton  des Abnatzungs-  
lipoid. 

Die fibr6se Verdickung der adventi t iel len Scheiden finder sich iiberall im Ge- 
h im,  tiberMl l inden rich auch endarterii t ische Erscheinungen und regressive Erschei- 
nungen an  den Gef~tf~en. Besonders stark abet  rigid die endarterii t ischen Er- 
seheinungen und  die Gefa.Bvermehruntz im Str ia tum;  bier finden sich aueh, wie 
oben erwihn~, vereinzelte Plasmazellen. Au~erdem rind die endarterii t ischen 
Erscheinungen auch ira Occipitalhiru ctwas s t i rker  als in der iibrigen untersuchten 
tI irnrinde.  

Sklerose der Hirnrinde und  des darunterl iegenden Marks ist iibcrall hoch- 
gradig, aber nicht  iiberall gleich hoehgradig; sie ist z. B. in der hinteren Zcntral-  
windung s t i rke r  als in der vorderen. 
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Das Kleinhirn zeigt die Molekularschiehb guns ohne Nervenzellen, abet sehr 
st~rk sklerosiert dureh senkrechte Gliafasern und yon einer dieken Gliafaserdeek- 
sehicht tiberzogen; Purkinjezellen fehlen fast ganz, in ca. 20 Windungen wire[ je 
ein :Exemplar gefunden (15# Sehnittdieke); die wenigen Purkinjezellen sind im 
Zelleib geblght, ihre Fortsgtze nur wenig verbreitert, nieht ballonartig gesehwollen. 
Die K6rnerschicht ist zwar wesentlieh sehmgler und lichter als normal, uber doeh 
yon den Klcinhirnsehiehtcn die mgehtigste; in ihr liegen eine ziemliehe Anz~hl 
yon Golgizellen, yon denen keine Blghungen und Einlagerungen zeigt. Das Mark 
der Kleinhirnwindungen ist verschmglert und sehr shark sklerosiert. Die Ze/len 
des Nucleus dentatus sind racist nieh~ geblgh% zeigen ,im Zellbild (Cresylviolet% 

Abb. 7. Frontal. Jahnels Spirochaetenfgrbung am FormoL 
material. Vergr. 700. Da,lstellung d. Einlagerung ia Pyramiden- 
zellen der 3. 8chieht und in deren Achsenzylinderfortsatzen. 

vom Formohnaterial) Anzeichen dcr Sklerose und haben im Scharlach-t~.-t?r~parat 
zahlrdehe feine hochrot gefgrbte LipoidtrSpfchen; einige vereinzelte yon ihnen 
haben auger dem hochroten Lipoidtr6pfchen noch einen oder mehrere gr6~ere, 
aber im Verhgltnis zur ZellgrSge kleinem runden Fleck des ge]ben Prglipoids. 

Die Spiroehgtenfgrbung naeh Jahnel igi]t nirgends in den untersuehten lqirn- 
teilen (Frontalwindung, Zentralwindungen, Oeeipitalwindungen, Zentralganglien, 
l~.6ekenmark) Spiroch/~ten erkemmm 

Es f inden sich ~lso mehrere Vergnderut~gen lmbeneinander :  Klein- 
heft des ganzen Hirns, eigenartige, weilverbreitete Zellver~inderung, S]cte,rose 
und VeNinderung an den Ge/ii[3en. 

Der inlponierendste Befund ist die Ze] lvergnderung:  Die Ganglien- 
zellverdinderung ist die des ]amili(iren amaurotischen Idiotic. Es ist das 



158 A. Westphal und F. Sioli: {)bet eincn unter dem Bride 

Verdienst Spielmeyers, die Befunde der familigren amaurotischen Idiotie 
so geordnet zu haben, dal3 man sich leicht dureh die Probleme der ver- 
sehiedenen literarisehen Angaben hindurchfindet. Eine Ganglienzell- 
erkrankung mit der au/3erordentliehen Blghung des Zelleibs mit teil- 
weiser l~lghung yon Zellfortsgtzen, mit Einlagerung eines Stoffes, der 
mit Scharlaeh R sieh zwar krMtig, abet nieht hochrot f/irbt, der sieh 
nieht hn Narkseheidenprgparat fgrbt, von dem sich Teile mit Eisen- 
hiimatoxylin grau-sehwarz f/irben, der sieh )nit gleieher nieht hoehroter 

Abb. 8. Ce. a. Bielschowsky Fi~rbung. Vergr. 700. Beelzsche 
t~iesenI)yramiden: Zelleibbl~hung mit Einlagerung, um welche 

die Fibrillen herumziehen. 

Scharlach-R-Farbe in Gliazellen fin(let, geh6rt, zur spezifischen Zell- 
erkrankung der farnilihren Idiotic der juvenilen Form. In  unserem 
Fall findet sich die Ganglienzcllver~nderung ubiquit~tr im Groghirn, 
sie fehlt abet im Rfickenmark und erstreckt sich im KIeinhirn nur uuf 
die Purkinjezellen und kleine Teilc der Zellen des Nucleus dentatus. 
Sic ist also zwar ubiquit(i'r im Grofilrirn, n.icht aber im Zenlralnervensystem. 

DaB die ursl)rfingliche Lehre der Ubiquitgt der Ganglienzellvergnde- 
rung einer gewissen Einschr~tnkung bedarf, hat Spielmeyer hervor- 
gehoben und durch eigene F~tlle und die van Schob, Berger, Walter, 
Globus und Jakob belegt. Wmm also unser Fall seine Ganglienzell- 
ver~nderung nieh~ ubiquit~r im ganzen ZentrMnervensystem hat, so 
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trennt  ihn das nicht yon der Gruppe der familii~ren amaurotisehen 
Idiotic, der er nach dem histopathologisehen Befunde angeh6rt. Ob die 
Kleinheit des gesamten Gehirns auf eine Entwieklungsst6rung zurtiek. 
zufiihren ist, k6nnen wit histologiseh nieht feststellen, denn siehere 
EntwieklungsstSrungen haben wir nieht beobaehtet.  Dug bei der Klein- 
heit des Gehirns diffuse atrophische VorgSmge eine RolIe spieleu, miissen 
wit aus der allgemeinen Sklerose annehmen. Die Sklerose selbsg ist 
nieht gleiehmgGig, sondern in manehen Hirnwindungen versehieden 
stark;  das lgl~t darauf sehlieBen, dab der ProzeG nieht iiberall die gleiehe 
Stgrke hat, sondern stellenweise zu Atrophic ftihrt; wit haben den posi- 
given Naehweis der sti~rkeren Beteiligung best immter GroBhirnrinden- 
gebiege dureh laminate Ver6dung zwar niehg linden k6nnen, sehen ihlt 
aber doeh dureh kleine Bezirke des Status spongiosus und andere Stellen, 
in denen deutliehe Abr~umzellen vorkommen, als gegeben an. 

Atrophien, Abr~mnzellen, Status spongiosus bei der juvenilen amau- 
rotisehen Idiotic sind dureh Befunde yon Spidmeyer, Brodmann, Bid- 
schowsky, Glob~s und Jalcob bekannt. 

Die Begeiligung des Kleinhirns an der Zel[veritnderung und der 
Atrophic isg in vielen Fifllen besehrieben (Jansky, Brodmann, Bid- 
schowsky, lVestphal, Globt~s und Jat'ob). Bei den meisten dieser F~lle 
ist vorwiegend die K6rnersehiehg betroffen und fehlt v611ig oder fast  
v611ig. In  unserm Fall ist zwar die K6rnersehieht gelichtet und ver- 
schmitlert, abet nieht im Verhifltnis zu den fast v6|lig fehlenden Purkinj e- 
zellen: die sp~rliehen, noeh vorhandenen Purkinjezellen lassen die sonst 
racist beriehtege Bl~hung der Dendriten nieht wesentlieh hervortreten. 

Verst'grkung des Prozesses in den basalen Ganglien erw~ihnen Spiel- 
meyer und Globus. Das Vorkommen einer besonderen herdartigen Ver- 
i~nderung in den Zentralganglien ist yon Janst:y und Myslivececk be- 
sehrieben, die den Thalamus abgeplattet  und mit knorpdar t igem Herd,  
den Kopf des reehten Nucleus eaudatus verschwommen, reehts un- 
erkennbar, die Capsula interna nut  reehgs gut angedeuteg und den 
Nucleus lengiformus sklerosiert fanden; auGerdem fanden sic eine patho- 
logisehe Myelinseheidenbildung in der Insel. 

Bis hierher wiirde unser Fall histopathologiseh niehts Besonderes 
bieten, sondern wgre ein Fall yon amaurotischer Idiotic mit Sklerose 
und allgemeiner, aueh das Kleinhirn umfassenden Atrophic, welehe der 
klinisehen Diagnose entging und erst anatomiseh aufgedeckt wurde. 

U~tser Fail bie~et aber noch etwas mehr; niimlich Erscheinunqe,n am 
Ge/a[Japparat des Gehirns. 

Aus den VerSffentliehungen fiber amaurotisehe Idiotie geht hervor, 
dab viele Untersucher dem Gef~gapparat sorgf~ltige Aufmerksamkeit  
geschenkt baben. Spiel,meyer git)t in seiuer erstell groiten Bearbeitung 
der juvenilen Fi~lle an, dal3 bei einem seiner 3 F~lle die Endothelien der 
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Gefifte im Gehirn wie in allen andern Organen geschwellt und hie und da 
allerdings wenig ausgepr~gte Wucherungserscheimmgen oder gar Sproft- 
bildungen nachweisbar waren; in den andern 2 Fallen fehlten diese 
Erseheinungen. Higier nennt das Gef~ftsystem unver~ndert und ver~ 
miBt Entzfindungserseheinungen. Behr gibt an, dab die GefaBe keine 
Infi l tration zeigen, vereinzelt perivaseulire glutungen vorhanden seien, 
keine Wueherungen am Endotbel bestehen, die Endothelien gelegent- 
lieh etwas geschwellt seien, hiufiger regressive Erseheinungen an Endo- 
thel und Adventitia vorhanden seien, und die Wand stellenweise leicht 
verdickt sei. Bielschowsky vermigt  exsudative Erseheinungen und pro- 
duktive Verinderung an den Gefaftwanden, finder dagegen ihnlich wie 
bei Spielmeyer bei Fall 1 Mastzellen in m~Biger Zahl in der Adventitia 
der 1~indengefige, die er fiir die Beurteihmg des ganzen als bedeutnngs- 
los ansieht. Schob finder weder an Pia noeh Hirngefaften entzfindHehe 
Infiltration. Walter finder stark verdiekte, rein hyperplastisehe Pia, 
in der Capillarwand reiehlieh Granulaanhiufung. Jansky und Mysli, 
vececk linden an vielen kleinen Cortiealgef~gen vermehrte fixe Elemente 
in Form von linglichen Kernen, jedoch keine Entzfindungserseheinungen. 

Der Befund unseres Falles geht fiber diese Angaben hinaus: die 
Verdiekung der G e f i g ~ n d ,  die in unserm Fall an vielen Gef~13en vor- 
handen ist, entsprieht angeffihrten ]3efunden anderer Untersueher und 
lggt sieh dureh den Abbauprozeg erkliren. Wir Iinden aber mehr, 
namlieh ausgesprochene ~dothelschwellung und Wucheru~g bis zur 
Obliteration son Ge/afien ~tnd bis zur Sprofibildt, ng; Vergnderungen, die 
weir verbreitet sind und in der Oeeipitalrinde und im Putamen eine 
besondere Verst i rkung haben. I m  Verein mit  zwar seltenen aber doeh 
deutliehen fleekweisen perivaseuliren Lichtungen nnd Ver6dungen 
haben wir damit  das Bild, das wir als Endarteriitis bezeiehnen mfissen. 
Dazu kommt,  daft sich auger gelegentlichen Mastzellen noeh in Inselpia 
und im Str iatum und in der Oeeipitalrinde, dem Sitz der stgrksten 
endarteriitisehen Erscheinungen, einzelne Plasmazellen linden. 

Wenn sieh daneben Schl~ngelung an manehen Gefigen mit regres- 
siven Erseheinungen an den Kernen und Zellen der Gefagwand finden, 
so k6nnen wir darin regressive Erscheinungen sehen, die teils vorher 
progressiv veranderte Gefafte, teils vorher unver~nderte befallen haben. 

Der Be/ut~d verbreiterter el~darteriitischer und leicMer in/iltrativer Ver- 
(~nder~ngen an den Ge/(i[3en ist etu'as /i~r die amaurotische Idiotie Neues. 
Dagegen daft die Gef~gwandver~nderungen Folge der Ganglienzell- 
ver~nderung sind, sprieht ihr Fehlen in der grogen Zahl amaurotischer 
Idiotien. Angesiehts der Anamnese des Falles liegt es nahe, die Lues 
als ~tiologischen Faktor  anzunehmen. Zwar haben Spiroeh~tenf~rbungen 
den Nachweis von Spiroeh~ten nieht erbringen k6nnen ; abet eine andere 
wahrscheinlichere Ursache ist nieht vorhanden. 
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Dieser Befund am Gef~13apparat verbindet sieh mit  dem Ganglien- 
zellbefund der amaurotischen Idiotie. In  der Verbindung kSmlte man 
ein rein zuf/illiges Nebeneinander sehen, dab n~mlich eine ~maurotisehe 
Idiotie dutch eine luetisehe Gefhl~ver~nderung kompliziert worden sei, 
und kSnnte diese Ansicht sttitzen durch den bisherigen Mangel yon 
entspreehenden Gef/iBver~nderungen ~nderer F~lle. Gegen eine solehe 
Ansicht spr~ehe aber die nattirliche Abneigung, zwei nebeneinander 
bestehende Befunde Ms unabh~ngig voneinander zu betrachten, weil ihr 
Zusammenvorkommen noch nieht dureh eine breitere Basis yon Be- 
funden gesichert ist. Durch unsern Befund gewinnen vielrnehr andere 
Beobachtungen yon Gef~Bver~nderungen grSl~ere Bedeutung, so ins- 
besondere der S~oielmeyersche ~'all 1 mit  seinen Ver~nderungen am 
Endothel,  bei dem anamnestiseh auf ein gesund gebliebenes Kind naeb 
w~hrseheinlieh luetischer Infektion des Vaters die Reihe der amauro- 
tisch idiotisehen Kinder fo]gte. D~her glauben wir, dart die Gef~B- 
verhnderungen und die spezifische Ganglienzellerkrankung nieht un~b- 
h~ngig voneinander sind, sondern inneren Zusammenhang haben. Sie 
k6nnten ein /itiologisch gleich bedingtes Nebeneinander bedeuten, es 
erscheint uns aber aueh m6glieh, dab die Gef~Bver~inderung eine der 
G~nglienzellerkrankung vorausgehende und letztere verursachende Er- 
scheinung ist - -  also ein pathogenetisches Zwischenglied - - .  Daf/ir 
spr~ehe, daI3 in der Gesamtver~ndernng, die durch die Sklerose als sehr 
ehronisch ab]anfend eharakterisiert wird, an den Gef/iBen regressive 
Erseheinungen nebea progressiven mit  sp~rlicher Infi l tration eine be- 
tr~chtliche RoUe spielen. 

Die Frage, ob der A~flagefaktor, der Faktor  des Lebensalters oder 
allgemeine oder innersekretorisehe Stoffweehselvorghnge eine Rolle 
spielen und welehe, kann dutch die histologisehe Untersnchung allein 
nicht entschieden werden; ob sie in Verbindung mit  der klinischen Ana- 
lyse des Falls imstande ist, naeh irgendeiner Richtung zur Kl~rung 
dieser Probleme beizutragen, wird sp~iter er6rtert werden. 

Die Gegeniiberstellung des anatomisehen Befundes und des klinischen 
Krankheitsbildes fiihrt zu bemerkenswerten Ergebnissen. Der Fall ge- 
h6rt zu den yon Spielmeyer hervorgehobenen Fiillen yon amaurotiseher 
Idiotie, in denen eine Diagnose w~hrend des Lebens nieht gestellt werden 
kann. Es fehlt jede Hereditht, 4 Geschwister sind gesund, ebenso die 
6 Gesehwister aus der ersten Ehe des V~ters. Der Fall ist also typiseh 
f/Jr d~s ge]egentliche sporadische Vorkommen der Erkrankung.  Be- 
sonders hervorzuheben ist die Tatsache, d~B d~s Kind auf jeden Fall 
nicht erblindet war, ob eine IKerabsetzung des Sehverm6gens bestanden 
hat, war bei der Verbl6dung des Kindes nieht sieher festzustelleu, sein 
Verhalten wies aber nieht darauf hin. Somit reiht sich die Beobachtung 
den Fiillen yon Schob, Walter und Spielmeyer an, bei denen iiberhanpt 
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keine Blindheit vorlag. Leider vermSgen wit fiber das Verhalten des 
Augenhintergrundes keine Angaben zu machen, da derselbe bei der hoch- 
gradigen Bewegungsmzruhe der kleinen Patientin nicht untersucht wer- 
den konnte*). Einen ganz besonderen Charakter erh~lt die Erkrankung 
durch ihr Verbundensein mit einer doppelseitigen Athetose, ein Zu- 
sammenvorkommen, welches, soweit wir sehen, bisher in der Literatur 
nicht beschrieben worden ist. Vielleieht liegt ein ghnliches Verhalten 
in der Beobachtung yon Globus vor, in der sich bei einem Fall yon 
amaurotischer Idiotie eine eigenartige dauernde und allm~h]ich zu- 
nehmende motorische Unruhe entwickelte, die aber leider nieht n~her 
beschrieben wurde. Bei der Sektion land sich eine Erkrankung des 
Thalamus und des Corpus Striatum, ,,welches eingesunken und yon 
einem herdf6rmigen ProzeB durchsetzt war", so dab der Autor ,,mit 
aller Vorsicht den Sehlu/~ zieht, da/] aueh unser Froze/] zu schwereren 
Destruktionen der basalen Stammganglien ffihren kann und damit zu 
BewegungsstSrungen yon extrapyramidalem Charakter". In unserem 
Fall finden sieh im Corpus striatum neben der fiir die a maurotisehe 
Idiotie charakteristischen Zellerkrankung, die geschilderten sehr wahr- 
scheinlich syphilitischen Gef~Bverhnderungen in besonders ausgesproche- 
ner Weise vor, so daB es bei der Kompliziertheit der krankhaften Pro- 
zesse nicht m6glich ist, mit Sicherheit zu entscheiden, welcher ~tio- 
logisch fiir das Zustandekommen der extrapyramidalen Bewegungs- 
st6rung in erster Linie in Frage kommt. Fiir die wesentliche Bedeutung 
des syphilitischen Ge/g[3prozesses kann angefiihrt werden, dab diese J~ti- 
ologie schon wiederholt (Anton, A. Westphal, Jalcob, Nonne, Pette 
u. a.) als Ursache des amyostatischen Symptomenkomplexes festgestellt 
worden ist, so dab wir uns bei dieser Annahme auf gesichertem Boden 
befinden, wghrend wir nach den bisherigen Erfahrungen keine Anhalts- 
punkte daffir besitzen, dab extrapyramidale Bewegungsst6rungen auf 
dem Boden der Zellerkrankung bei amaurotischer ldiotie zur Entwick- 
lung kamen. 

DaB das Striatum ganz allgemein eine Pr~dilektionsstelle ffir die 
Lokalisation krankhafter Prozesse darstellt, die in Beziehungen zur 
Lues stehen, geht aus einer Reihe yon Beobaehtungen hervor, die sieh 
in erster Linie auf Untersuchungen bei der progressiven Paralyse be- 

.ziehen. Sehon Alzheimer hat in seiner groSen Paralysearbeit auf diese 
Tatsache hingewiesen, die durch anatomische Befunde yon C. und 
O. Vogt, Spatz u. a. bestatigt worden ist. In  jiingster Zeit hat Kalnin 

*) Anm. bei der Korre~tur : A. Westphal beobachtete vor kurzem ein 21/2j/~hriges 
Kind arischerAbkunft (keine Geschwister), das klinisch das Bild der amaurotischen 
ldiotie darbot, bei dem die Vers des Augenhintergrundes in einer 
beiderseitigen ,,primaren Opticusatrophie" (Univ.-Augenklinik) bestanden. Die 
Ausffihrung der 4 Reaktionen muBte aus ~uBeren Griinden unterbleiben. 
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(dort n~here Literaturangaben) in einer gr6Beren Untersuchungsreihe 
nachgewiesen, dab Nucleus caudatns und Putamen in s~mtlichen yon 
ihm untersuchten Paralysef~llen erkrankt gefunden wurden. Ftir die 
uns hier in erster Linie besehaftigenden extrapyramidalen Dewegungs- 
st6rungen bei der Idiotie haben die Erfahrungen beim Mongolismus 
(Clemenz) gezeigt, dab in einer iiberrasehend grogen Zahl, 830/0 der 
FMle, heredit~re Lues nachweisbar war, und dab bei diesen Erkrankungs- 
fMlen auch athetotische, auf ~Htergriffensein des striSren Systems hin- 
weisende Bewegungsst6rungen beobaehtet wurden. Aueh Nonne de- 
monstrierte vor kurzem ein an kongenitaler Lues leidendes Kind mit 
allgemeiner Athetose und fiihrte die BewegungsstSrung auf eine Er- 
krankung des Putamen zuriick. 

Die Annahme einer syphilitischen Komponente in dem uns beschgf- 
tigenden Krankheitsbilde, zu der wir dureh die Anamnese, fiir heredi- 
tare Lues charakteristisehe k6rperliche Veranderungen, und dureh die 
histo]ogisehe Untersuchung gelangten, fiihrt zur Er6rterung der Frage, 
ob nnd welche Bedeutung der Erbsyphilis bei der Entstehung der amau- 
rotischen Idiotie zukommt? Sehr bemerkenswert ist es, dab schon, 
wie oben angeftihrt wurde, dureh die erste Ver6ffentlichung Spiel- 
meyers tiber die infantile Form der amaurotischen Idiotie, auf Grund 
der Anamnese und feinerer histologischer Ver~nderungen am Gef~B- 
apparat, die Frage nach der ~tiologisehen Bedeutung einer hereditaren 
Lues aufgeworfen wurde, ohne dab in dem betreffenden Fall eine be- 
stimmte Entscheidung getroffen werden konnte. 

DaB die Idiotie, wie in der Regel bei heredit~rer Lues, nicht ange- 
boren war, sondern erst in dem pradflegierten Alter der zweiten Den- 
tition (Hutchinson, Rabl) in die Erscheinung trat,  wird yon Spielmeyer 
betont. Auch in unserem Fall t ra t  die Entstehung einer schweren De- 
menz erst in einer sp~teren Altersstufe auf. Eingehend ist die Frage 
der Beziehungen der amaurotischen Idiotie zur Syphilis yon Schob (zit- 
nach Nonne) er6rtert worden. Schob gelangte auf Grund seiner Beob- 
achtung zu dem Schlusse, dab er klinisch die Diagnose zwischen kon- 
genitaler Lnes und juveniler Idiotie offenlassen miisse, und dab erst 
die anatomische Untersuehung eine Enscheidung bringen k6nne. 

Unsere Beobachtung, welehe die anatomischen Vergnderungen der 
juvenilen Form der amaurotischen Idiotie neben Gef~gveranderungen 
zeigt, welche mit groBer Wahrscheinliehkeit auf kongenitaler Lues be- 
ruhen, zeigt, dab es sieh bei diesen F~llen nicht um ein entweder - -  oder 
zu handeln braucht, dab vielmehr beide Krankheitsprozesse nebenein- 
ander bestehen kSnnen, und dab sich die Fragestellnng damn zuspitzt, 
bestehen n~here Beziehungen dieser Veranderungen zueinander und 
bejahenden Falls, weleher Art sirid dieselben~. Uber die Beziehungen 
der GefKgver~tnderungen zu der spezifischen Ganglienzellerkrankung 

ll* 
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ist schon bei der Er6rterung des anatomischen Befundes gesprochen 
uad hervorgehoben worden, dab ein zuf~lliges Nebeneinandervorkom- 
men in unserem Fall nicht anzunehmen ist, sondern dab wahrscheinlich 
n~here innere Beziehungen bestehen, fiber deren Natur  Sicheres nicht 
ausgesagt werden kann. Vielleicht ist abet" eit~ zun~ehst nebens~chlich 
erseheinender klinischer Befund imstande, einen neuen Gesiehtspunkt 
fiir die Betraehtung dieser offeabar sehr komplizierten Zusammenh~nge 
zu er6ffnen. Auf Grund der Erfahrungen aus jfingster Zeit fiber die 
Bedeutung yon endokrinen St6rungen, besonders den auf polyglandu- 
l~rer Insuffizienz beruhenden, glauben wir, dab die in unserem Fall 
nachweisbare augerordentliche penisartige Vergr56erung der Klitoris 
ir~ Verbindung mit  der auffallenden Kleinheit der Ovarien und der be- 
stehenden Amenorrhoe, Berficksichtigung verdient. Bei derL engen Be- 
ziehungen, die zwisehen Keimdrfisen und Hypophyse bestehen, kSm~te 
man annehmea, daf~ in unserem Fall eine Unterfunktion der Keim- 
drfisen zu einer kompensatorischen Hypertrophie des Vorderlappens der 
Hypophyse und auf diesent Wege zu der Vergr613erung der Klitoris ge- 
ffihrt hat, die man vielleieht als eine Art  yon partieller Akromegalie 
anspreehen darf. 

Alice Rosenstein hat  vor kurzem eine interessante Beobaehtung yon 
ausgesproehener AkromegMie in diesem Zusammenhang mitgeteilt, in 
der besonders auffallend eine doppelseitige Mamma laetans bei virgi- 
nellem infantil hypoplastisehem Genitale war. Andererseits wirft sieh 
die Frage auf, ob die irt unserer Beobaehtung vorhandene sehr wahr- 
seheinlieh kongenitM luetisehe Endarteriitis zu einer hypophysi~ren 
Hirnlues geffihrt hat, deren besonders h~ufiges Vorkommen bei der 
kongenitMen Form der Hirnlues dutch wichtige neue Beobaehtungen 
Nonnes wieder gezeigt wordea ist, naehdem sehon yon SimmoT~ds u. a. 
auf diese Tatsaehe aufmerksam gemaeht worden ist. DaB F~lle yon 
Akromegalie auf der Basis einer Lues sehr selten sind, ist yon Nonne 
uud in der seinem Vortrage folgenden Diskussion (H. Curschmann u. a.) 
hervorgehoben worden. Rosenstein geht so welt, es fiir unm6glieh zu 
erkl~ren, dab die Lues einer innersekretorisehen Drtise eine dauernde 
Uberfunktion derselben hervorrufen k6nne; hyperpituaristisehe Zu- 
standsbilder seien nieht auf die Lues der Hypophyse zurfiekzuffihren, 
die stets nur Dysplasien vom Charakter einer Unterfunktion der Driise 
(Dystrophia adiposo genitalis) hervorbringen kSnne. Wir sind nieht 
imstande, auf Grund unserer Erfahrungen bestimmte Stellung zu dieser 
Frage zu nehmen, m6ehten aber hervorheben, dab bei den auf St6rungen 
der inneren Sekretion beruhenden Folgezust~nden der EncephaLitis 
epidemiea bisher wohl ausnahmslos hypopituaristisehe Zustandsbilder 
beobaehtet worden sind (Sdderbergh, Saiz, A. Westphal, Stie/ler, Fe~del. 
R~tn.qe, Grii~ewald u.a.) ,  dab abet A. Westphal zur Zeit einen jungen 
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Mann beobachtet, bei dem sich im Anschluli an eine Encephalitis epi- 
demiea eine sehr ausgesprochene Zunahme des L~ngen- und Dicken- 
waehstums des Penis entwickelt hat, so daB, wie dieser Fall zeigt, auch 
auf diesem Gebiete ein abschliel3endes Urteil fiber die Folgezustinde 
hypophys~trer StOrungen noch nicht abgegeben werden kann. Diese 
Erwigungen fiihren uns dazu, bei dem uns besehiftigenden Fall yon 
amaurotischer Idiotie, die M6glichkeit einer hypophys~ren syphflitischen 
Erkrankung f fir das Zustandekommen der eigenartigen GenitM~-erinde- 
rung nicht yon der Hand zu weisen, wenn auch ein sicherer :Beweis 
daffir nicht gebraeht werden kann, da leider die Hypophyse nieht naher 
untersueht worden ist. Schliel31ich ist hervorzuheben, dab ncben der 
Hypophyse auch die glandula pineMis in das Bereich der Betrachtung 
gezogen werden muff, da zahlreiehe Beobachtungen darauf hinweisen, 
dab der ,,tIypopineMismus" eine vorzeitige Entwicklung der GenitM- 
sphgre und ihrer Funktionen, sexuelle Friihreife und abnormes Langen- 
wachstum bedingen (Oppe~heim), so dab vielfach die Macrogenitosomia 
praeeox auf Vergndernngen der Zirbeldrfise zurfickgeftihrt wird, obwohl 
die Ansichten fiber ihre innersekretorische Bedeutung noch geteilt sind. 
So trit t ,  um nur einige neue Arbeiten zu erwghnen, v. Yolkma~n fiir die 
innersekretorisehe Funktion der Drfise ein, w~hrend Walter diese herr- 
schende Lehre durch die bisherigen Beobachtungen fiir nicht geniigend 
gestiitzt halt. Auch ist es noeh nicht entschieden, ob es eine epiphys~are 
Form der Hirnlues gibt, obwohl deren Vorkommen wahrscheinlieh sei 
(Nonne). Wenn nun diese Ausfiihrungen zeigen, dal3 eine Zuriiekfiih- 
rung der auf eine endokrine Beteiligung hindeutenden Symptome in 
unserer Beobachtung auf ein bestimmtes drfisiges Organ nicht mSglich 
ist, beweisen dieselben doeh, daft die betreffenden Erseheinungen im 
Krankheitsbilde nicht nebensi~chlich sind, sondern volle Beachtung ver- 
dienen, zumM eine VerSffentlichung aus jiingster Zeit auf eine MI- 
gemeinere Bedeutnng endokriner St6rungen bei der amaurotisohen 
Idiotie hinweist. Tschuguno[l konnte in einem klinisch und anatomisch 
eingehend untersuchten Fall yon infantil amaurotischer Idiotie ana- 
tomisohe Vergnderungen in endokrinen Driisen, im Ovarium und den 
~ebennieren naehweisen. Wghrend er erstere fiii" die Entstehung des 
Leidens ffir belanglos hil t ,  hebt er die Bedeutung der Vergnderungen 
in den Nebennieren hervor, mit I-Iinweis auf die I-Iypoplasie der Igeben- 
nieren bei AnencephMen, welche die nicht geringe Bedeutung der Neben- 
nieren ffir die Gehirnentwieklung beweisen. Tschugunoll schliel~t : ,,Jeden- 
falls ist eine 8tSrung der Ti~tigkeit der endokrinen Driisen aul~er Zweifel; 
davon zeugt (soil. in seiner Beobachtung) eine diesem Alter nicht eigene 
erhShte Prodnktion des Sekrets der Follikel der Sehilddrfise and die 
friihzeitige Reife der Graafschen Follikel im Ovarium, mit der darauf- 
folgenden VerSdung und Cystenbildung." Wenn wir auch die ]etzt- 
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genannten Befunde nicht mit  der Sicherheit, mit  welcher der Autor es 
tut,  im Sinne allgcmeiner krankhafter  St6rungen des endokrincn Appa- 
rates bewerten m6ehten, erhalten seine Ausfiihrungen doch ein erh6htes 
Interesse durch einige literarisehe I-tinweise, die er zur Stfitze seiner 
Ansicht folgen l~$t: S. Welt-Kattels berichtet fiber einen Fall einer ty-  
pischcn Erkrankung mit  Ver~nderungen in der G1. thynms und Dege- 
neration der medull~ren Substanz der Nebennieren. J. de Bruin be- 
schreibt cinen Fall der Kinderform der amaurotischen Idiotic, kompli- 
ziert dutch eine Hydrocephalie, gigantischen Wuehs und Fettsucht.  
Auch B. Sachs, J. Strauss, Th. Savit~i, Castano und E. Savini erblieken 
in einer ungenfigenden endokrinen T~itigkeit ,den Grund der Entwiek- 
lung der hereditgr-degenerativen Erkrankung. Wir k6nnen aus nest- 
ester Zeit noeh eine Beobaehtung yon Stahl hinzufiigen, weleher einen 
Fall yon amaurotiseher Idiotic ohne naehweisbare familigre Belastung 
dcmonstrierte, bei dem neben den klassisehen Symptomen das stgr- 
kere Waehstum eines Beines auffiel. 

Aus der Gesamtheit  dieser Beobaehtungen geht hervor, dab Sym- 
ptome, die auf cine StSrung der Drfisen mi t  innerer Sekretion sehliegen 
lassen, bei den versehiedenen Formen der amaurotisehen Idiotic kein 
ganz ungcwShnliehes Vorkommnis bilden, und dab zungehst IIerbei- 
sehaffung weiteren 2Katerials erforderlieh ist, um erst einmal eine Basis 
zu sehaffen, yon der aus die Untersuehung der mannigfaehen Probleme, 
die sieh an die Fragc der Entstehung der amaurotischen Idiotie knfipfen, 
in Angriff genommcn werden kann. Von besonderer Bedeutung wird die 
Beantwortung der auf Grund der bisher vorliegenden Erfahrungen 
nieht zu entscheidenden Frage scin, ob Beziehungen der endokrinen 
St6rungen zu den eigenartigen fiir die amaurotisehe Idiotic eharakte- 
ristisehen Zellvergnderungen bestehen? Auf die hypothetisoh?:a Be- 
ziehungen dieser Zellvergnderungen zu der in unserem Fall bestehenden, 
sehr wahrseheinlieh syphilitisehml Endartcriitis hinzuweisen, wi~, aueh 
auf Beziehungen der syphilitisehen Erkrankung zu der Affektion 
endokriner Drtisen aufmerksam zu maehen, ist der Zweek unserer 
Ausfiihrungen gewesen, die zeigcn, dab hier sehr komplizierte ittio- 
logisehe Zusammcnhitnge bestehen, dercn riehtige Wertung und Be- 
urtcilung nut  auf Grund weiterer eingehender Untersuehungen m6glieh 
sein wird. 

Ob aueh das bisher ungeklgrte vorwiegend familigre Auftreten der 
amaurotisehen Idiotien in irgendwelehen Beziehungen steht, zu einer 
familigren in der Konsti tut ion begrtindeten oder aueh dureh gul3ere 
Einfliisse (kongenitale Lnes) bedingten Minderwertigkeit des endo- 
krinen Systems, welehe angeboren oder in friihen Lebensjahren zur 
Entwieklung kommend, Sehgdigungen des Zellplasmas zur Folge haben 
kSnnte, die zu der ffir die amaurotisehe Idiotie eharakteristisehen 
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