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Corpuscul~re Einlagerungen in nervSsen Parenehymbestandteilen 
geh6ren zu den Seltenheiten, und es ist bis heute noch nicht zu einer ein- 
heitlichen Auffassung dieser Gebilde gekommen, obwohl es mehr als 
13 Jahre her sind, dab La/ora und Gli~ck derartige, als Corpora amyla- 
cea angesproehene Einlagerungen in deft Ganglienzellen eines Falles von 
myoklonischer Epilepsie beschlieben haben. Zwar lehnte Sti~rmer in 
seiner umfassenden Arbeit das Vorkommen intracellul~rer Corpora 
amylacea ab, doch konnte Bielschowsky in seiner kritisehen Studie 
fiber Ganglienzellerkrankung das Vorkommen yon derartigen Einlage- 
rungen in Ganglienzellen und deren Forts/~tzen a]s Nebenbefund, iso- 
liert in dem einen Pallidum eines Falles yon Ath6tose double mitteilen. 
W/~hrend Westphal-Sioli einen der Mitteilung La/oras entsprechenden 
Fall, Pilottl einen bei einer Myoklonie ohne Epilepsie und Frigerio 
einen solchen mit Epilepsie, also zwei weitere F~lle yon Einlagerungen 
bei Myoklonien, allerdings mit abweichenden Reaktionen und Lokali- 
sation beobachten konnten, stellte Spielmeyer morphologisch /~hnliche 
Einlagerungen ohne Amyloidreaktionen bei einem Falle von zu- 
nehmendem Sehwachsinn mit Muskelatrophien fest. 

Damit ist zwar Sti~rmers sehr energisch ausgesproehene, ablehnende 
Ansicht fiber das Vorkommen derartiger Einlagerungen in Ganglien- 
zellen widerlegt, doch ist der Befund als solcher noch immer bedeutungs- 
voll genug, um jedes anfallende Material einer eingehenden Unter- 
suchung zu unterziehen, um so mehr, als sich ~hnliche Gebilde auch ge- 
legentlich bei andern Erkrankungen finden, auch physiologischerweise 
im Alter in gewissen Hirngebieten auftreten k6nnen. 

Den Anlal~ zu den nachfolgenden Untersuchungen gab ein Fall 
yon Myoklonusepilepsie: 
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Der bei seinem Tode im Januar 1924 20j~hrige Patient war erblich belastet 
und kam vor etwas mehr als 5 Jahren wegen groBer epileptischer Anf~lle in 
die ambulante Behandhmg Herrn Geheimrats B. Im Verlaufe der n~chstefi 2 bis 
3 Jahre traten myoklonische Zuckungen auf. Zuletzt setzte unter h~ufigen Anf~llen 
eine rasch zunehmende Verbl6dung ein. In den letzten 4 Monaten vor dem Tode 
iiberstand Pat. ein ziemlich lang dauerndes Erysipel, bekam eirie schwere Bronchitis 
mit Bronchopneumonien und Empyem und ging an einer Pneumonie schlieBlich 
zugrunde 1). 

Obduktionsbe]und. Das Gehirn wurde 2 Std. nach dem Tode nach Meyert ob- 
duziert und in Alkohol, Formol und Gliabeize fixiert. Das Gehirngewicht betrug 
1030 g naeh Ablaufenlassen des ziemlich starken Pia6dems, aber noeh mit dem 
Inhalte der erweiterten Seitenventrikel gewogen. Die allgemeine Atrophie hatte 
vor allem die Frontalgegend befallen. Sonst war, abgesehen yon einer un- 
regelm~Bigen Form der rechten Zentralwindung (Unterbrechung des Sulcus Ro- 
landi) makroskopisch nichts Krankhaftes zu bemerken. Aus dem Sektionsproto- 
koll des Pathologischen Instituts der Charit6 sei bezfiglich der K6rperorgane fol- 
gendes hervorgehoben: 

Chronische eitrige Bronchitis mit  ausgedehnten zylindrischen, nach der Peri- 
pherie zu sich sackartig erweiternden Bronchiektasen im Unterlappen der rechten 
Lunge. Chronische indurierende 1)neumonie in den oberen Teilen der rechten Lunge. 
Sehr ausgedehnte starke schwartige Pleuraverwachsungen im Bezirk des rechten 
Unterlappens. Frische herdf6rmige Pneumonien in allen Teilen der linken Lunge. 
Pulpaschwellung der Milz. Fl~chenhafte Geschwfire mit  starker pseudo-melano- 
tischer Pigmentierung am ZScum und untersten Ileum. 

Der mikroskopische Be/vnd ist beziiglich der K6rperorgane ohne Belang, ins- 
besondere ergab die genaue Untersuchung der innersekretorischen Drfisen mit  den 
uns zur Verfiigung stehenden Methoden keinen Befund. 

Als die innerhalb 24 Stunden angefertigten Probeschnitte des Gehirns den 
Befund der in den Ganglienzellen gelegenen eigenartigen Einlagerungen aufdeckten, 
wurden aus dem Innern m6glichst dicker B15cke Stticke zur frischen Untersuchnng 
entnommen, da g~nzlich unfixiertes Material nicht untersucht worden war. Im 
~brigen erfolgte die Untersuchung nach den tiblichen Methoden. 

In f~rberischer ttinsicht sei noch bemerkt, daI3 die Darstellung der Faserg/ia 
nicht vollstgndig und nicht in vollem Umfange gelang, wie es leider nach lang- 
dauernden, fieberhaften infekti6sen Krankheiten 6frets zu beobachten ist, nur an 
den Stellen einer st~rkeren Wucherung ist die Darstellung eine brauchbare. 

Die mikroskopische Untersuchung ergab nun folgenden Befund: 
Die Pia ist an allen Pri~paraten der I-Iirnrinde verdickt und aufgelockert, 

das Bindegewebe ist in m~Bigem Grade vermehrt, die reichlichen diffusen Infil- 
tratzellen setzen sich in erster Linie aus Lymphocyten und histiocyt~ren Elementen 
zusammen, h~ufig sind Makrophagen zu finden, w~hrend Plasmazellen aul~erordent- 
lich selten sind, und polymorphkernige Leukocyten stark zurficktreten, dagegen 
sind diese in den Gef~Ben um so h~ufiger anzutreffen. Die Gef~l]-Endothelien sind 
vielfach geschwollen. 

])enselben Befund bietet das mesodermale Gewebe der Hirnrinde und des Cen- 
t rum semiovale, verhgltnism~Big seltener der Gef~Bbindegewebsapparat des ttirn- 

1) Ich kann mich auf diese kurzen Angaben beschri~nken, da die klinische Be- 
arbeitung der in der Klinik beobachteten Myoklonus-Epilepsiefi~lle yon anderer 
Seite in Angriff genommen ist. Vgl. hierzu die Krankenvorstellung dieses Falles 
in der Berliner Neurologischen Gesellschaft Juli  1923 durch t terrn Dr. Steenaerts, 
dem ich auch die klinischen Daten verdanke. 
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stammes. Dagegen linden sieh nirgends in den Gef~gscheiden Elemente,  die 
Abbauprodukte.  wie sie sonst beim Zerfall nervSser Substanz gefunden werden, 
enthalten.  Pigmenthalt ige Zellen sind in einer der Norm entspreehenden H~ufigkeit 
vorhanden, lipoide Produkte,  insbesondere Fettk6rnehenzellen fehlen. Die Tannin- 
silbermethode l~Bt eine weitgehendere Proliferation des mesodermalen Gewebes 
nieht  erkennen. 

Betraehten wir nun  die Hirnrinde, so zeigt sieh in jedem Sehnit t  die Ein- 
lagerung, sofern sie einzeln oder nur  in geringer Anzahl in den Ganglienzellen 
liegem kreisrunder Gebilde, die zwar keine besondere Liehtbreehung bedingen, doeh 
h~ufig dureh einen gewissen mar ten  Glanz auffallen. Sie sind aussehlieglieh im 
Innern  der Ganglienzellen zu sehen, erreiehen die mehrfaehe Gr6ge des Zellkernes, 
d e r -  in den meisten Zellen noeh reeht  gut  e r h a l t e n -  in die Peripherie gedr~tngt 
wird. Besser als dureh eine Besehreibung sind die Verh/~ltnisse zum Zellk6rper 
der Ganglienzellen aus den Abbildungen ersiehtlieh. 

Abb. 1. 2 Zellen mi t  Einlagerungen aus der I I Ib -Seh ieh t  der motorisehen t~inde. 
Immersionsaufnahme, Teluidinblau. In  der reehten Zelle liegen 6 in der Einstell- 
ebene erkennbare  Einlagerungen. Der Kern liegt rechts yon diesen, ist dunkel ge- 
f~rbt, von typiseher dutch den Druek bedingter Halbmondform. Die linke Zelle 
lggt den Zellkern nieht  erkennen, die Einlagerungen zeigen versehiedene Strukturen.  
Bei Durchmusterung in versehiedenen Ebenen liel3en sich 9 Einlagerungen glteren 

Datums naehweisen. 

Ein  Teil der Einlagerungen fgrbt sieh aussehliel~lieh blausehwarz mit  Hgma- 
toxylin, w/~hrend der weitaus gr56ere Teil ein blausehwarz gefgrbtes kugeliges Zen- 
t rum hat ,  und  die Randsubstanz sieh strahlenf6rmig mit  Eosin anfgrbt.  Eine an- 
dere Kategorie, wahrscheinlieh ~ltere Einlagerungen, zeigt einen konzentrisch 
gesehichteten Bau,  in dem ein dunkelblauschwarz gefArbtes Zentrum liegt, um 
dieses herum eine radi~r gestreifte rote Zone. auf welche dann naeh  au~en hin  
wiederum ein wie das Zentrum dunkelblauschwarz gef~rbter Ring folgt. Die Aul3enzone 
wird aber stets dureh diese radi/~re, strahlige, aeidophile Substanz gebildet. Dieselbe 
Ringbildung zeigt sich an den nach Langhanns gef/~rbten Pr~l~araten, s. Abb. 2, wobei 
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die hell gef~rbten Par t ien den eosingef~rbten Teilen entsprechen, ws die H~ma- 
toxylin annehmenden Part ien im Langhaz~nschen Pr~parat  die Jodfs anneh- 
men. Im Silberpr/~parat (Bielschowsk.q) f~rbt sieh nur  ein Teil, aber der weitaus 
grOBere Tell dieser Konkremente  an. Gerade im Bielschou,skypraparat t r i t t  die 

schiehtfOrmige Struktur  besonders deutlich hervor, doeh ist hei 
den Einlagerungen, die eine einigerma6en imponierende GrSl3e 
erreieht habem stets ein argentophiles Zentrum, oft mehrfach 
gesehiehtet, zu erkennen. AuffMlig ist  jedoeh, dag sieh nicht  nur  
die basophile Substanz mit  dem Silber anf~irbt, sondern h/iufig 
aueh die Substanz, die im anderen Bilde eosinophil ist. Im Tolui- 
dinblaupr/~parat fs sich nur  ein Tell der K6rper mit  den basi- 
sehen Anilinfarbstoffen an, und  zwar die Teile, die das H~matoxy- 
lin annehmen, withrend um die KSrper herum ein rich nicht [arben ~- 

Abb. 2. Lang- der well3 erscheinender Ho/ zwischen der Einlagerung u.nd dem 
hannssche Zelleib liegt. Die Anwendung der Immersion zeigt urn die tief ge- 

F~rbung. Der f~rbte Substanz eine leieht radi~rgestreifte(fast  homogene)Schieht,  
mehrfachkon- die vom Ran@ her mit  sehwaeh gef/~rbten Streifen inkrust ier t  
zentriseh ge- wird. Diese Radi~rstreifung ha t  eine groge Affinit~t zu den basi- 

sehichtete sehen Anilinfarben. Die Randzone n immt  besonders im Kresyl- 
K6rper gut  in violettpr~parat  eine leieht in 's g6t l iehe umsehlagende Metaehro- 
der Struktur  masie an. Die s t rukturier ten Teile nehmen also H~tmotoxylin 

wiederge- und  basisehe Anilinfarben an, w~hrend die homogenen Part ien un- 
geben, gef~rbt bleiben oder eosinanf~rbbar sind oder metaehromatiseh ge- 

f~rbt werden. Bei Anwendung der Immersion bekommt man eine 
groge Anzahl yon Zellen zu sehen, die bei der Betraehtung mit  kleineren Vergr6Be- 
rungen der Beobaehtung entgangen w~ren, da yon ihnen auf dem Sehnit t  nur  eine 
sehmale Randzone, aber nichts mehr vom Kern zu finden war. In diesen sieht man 
die Keime irgendwie anf~rbbarer Einlagerung, bei der sieh noeh kein oder nur  
ein sehr kleines f~rbbares Zentrum gebildet hat, und die keinen rein blauen, sondern 
einen mehr ins Violette gehenden Farb ton  annimmt.  Vom Rande aus strahten radi~r 
kleine staubf6rmig mit  Kresylviolett  gefiirbte Ziige ein. 

Von den H/imatoxylinen zeigen die Einlagerungen die gr66te Affinit~t zu dem 
sauren Ehrlichsehen H/~matoxylin, w~hrend die Anf~rbbarkeit  mit  Heidenhain- 
sehem Hgmatoxyl in  eine weitaus geringere ist. 

Im Anfangsstadium der Einlagerung ist eine eorpuseulare Abseheidung noeh 
nieht  siehtbar. Die Zelle ist lediglieh aufgetrieben und ghnlieh wie inl Anfangs- 
s tadium bei der amaurotisehen Idiotie mit  einer h~matoxylin-toluidinblau anf~rb- 
baren Substanz bedeekt, die sieh aber nur  auf der Oberflgehe netzfSrmig auszu- 
breiten seheint. Man bekommt sie nur  bei der Zellaufsieht oder bei Durehsehnit ten 
am Rande zu sehen. Erst  allmghlieh t r i t t  dann das eben besehriebene Stadium ein. 
Im Bielschowsky-Pr~parat zieht sieh das Fibrillennetz an der Au6enflgehe iiber diese 
Einlagerungen hin. 

Bei der Van Gieson-F~rbung mit Vorf~rbung yon H~matoxylin n immt  die 
Substanz nirgends den r6tliehen Farb ton  des Fuehsins an, aueh nieht den gelben 
des Pikrins. Die kugelige Einlagerung in der Mitre ist  mi t  dem Hi~matoxylin in- 
tensiv anf~rbbar und  wrist, wie auf Abb. 3 wiedergegeben, eigenartige zentrale 
Struktur  auf. Der Verdaeht,  dab es sieh um Kristalle yon Fetts~uren handle, 
mug sowohl nach dem Nilblausulfatpr~parat,  wie nach dem Verhalten beim Er- 
w~rmen des Sehnittes, ferner in Anbet raeht  seiner absoluten UnlSsliehkeit in A1- 
kohol, Jkther, Aeeton, Chloroform, selbst in Misehungen dieser Reagenzien und 
beim Koehen derselben abgelehnt werden. 

Dagegen wissen wir aus den sehon bei St~irmer zitierten Untersuehungen O. 
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Lehmanns, dab das Innere gelatin6ser oder gallertiger Tropfen kristMlische Struk- 
tur zeigen kann, 

Einen besonderen Befund bietet lediglich die Ammonshornregion. Wie hgufig 
bei Kranken, die an epileptischen Kr/~mpfen gelitten haben, finden wir auch hier 
eine ausgesprochene Ammonshornsklerose. Die Erkrankung der Ganglienzellen 
scheint eine allgemeine gleichm/~Big schwere zu sein, sklerotische und pyknotisehe 
Vergnderungen mit  enorm weiter Inkru- 
station der Forts/itze; stellenweise ist das 
Stratum pyramidale sehr stark befallen1). 

Die Faserglia ist stark vermehrt, be- 
sonders in der subependymSren Randzone. 
Hier findet sieh nieht nur eine sehr solide 
Faserglianarbe, sondern aueh als Zeichen 
des stattgehabten Abbaus eine Anhiiufung 
der gewfhnllehen Corpora amylaeea. Aus- 
drfieklieh sei bemerkt, dag im Ammons- 
horn eine besondere Ausbreitung der oben 
besehriebenen pathologisehen Einlagerun- 
gen in den Ganglienzellen nicht start hat. 

Die Strnktnr der Hirnrinde ist fiber- 
all im grol3en und ~anzen gewahrt, die 
Sehichtung ist nicht in auffallender Weise 
;es t f r t .  yon einer Verwerfung kann keine 
Rede sein. 

Oemeinsam ist allen Rindenpartien 
die Vermehrung der Glia in dem Stratum 
zonal< sowohl (tie Fasern der DeeksehieM 
sind vermehrt, als aueh die racist prolife- 
rativ vergnderten Gliazellen. ~reiterhin 
finden wir proliferierte, selten am6boid 
umgewandelte Glia in der Umgebung der Abb. 3. hnmersionsaufnahme der in 
Gef~ge. Vereinzelt sind GefgBe yon Lich- Abb. 8 bezeiehneten Zelle. Kern und 
tungsbezirken umgeben, denen im Faser- KernkSrperehen wie die Nisslsubstanz 
prgparat(s.obendieNotiziiberdieGliafi~rb- naeh obengerh'gngt. DieFlauptmasse 
barkeit des Falles) eine fleekf6rmige Vet- des Zellleibes ausgeftillt vonder  homo- 
mehrungderFasernzuentspreehenseheint, genen Kugel mit der eigenartigen 

Wenn aueh der Prozeg der Zellein- 8truktm" im Zentrum. Fgrbung Kre- 
lagerungen tatsiiehlieh ein ubiquitgrer sylviolett. Keine Metaehromasie. 
ist, so treten yon s~mtliehen nntersuehten Diese Struktur im Zentrum entspriebt 
Rindenstiieken als am stiirksten befallen im Alzheimer-Mann-Prgparat eine mit  
die hintere Frontalwindung beiderseits, Eosin fgrbbare Substanz, die sieh je- 
wie die vordere Zentralwindung deutlieh doeh bei ungebeizten mit Eosin 
hervor, wghrenddieiibrigeHirnrindeziem- lange vorgefgrbten Sehnitten nieht 
heh gMehmgBig befallen zu sein seheint, findet. Wei~eres s. Text. 

~) Bratz und Uro[Jmann (Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. n. Psychiatric gl):  Die Be- 
funde yon 5 sehweren Krampfkranken lehren, dab es sieh bei der Ammonshorn- 
sklerose um eine gli6se Narbenbildung als Folge einer im allgemeinen typiseh lo- 
kalisierten Rindendegeneration handelt. Es ist an einen ehronisehen, sekundgren 
Prozef~ zu denken und seheint hier ein Locus minoris resistentiae bei versehiedenen 
allgemeinen Itirnerkrankungen ~-orhanden zu sein. Aber ein spezifischer Zusammen- 
hang zwisehen Ammonshornsklerose und den epileptisehen Krampfanfgllen ist 
derzeit in keiner Weise naehweisbar. 
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Die Verteilung auf die einzelnen Rindensehiehten bietet  nur  insofern etwas Be- 
sonderes, als die Einlagerungen sieh am hgufigsten in der I I Ib-Sehich t  der vorderen 
Zentrah'egion linden, w~hrend es nieht  gelang, sie in den Betzsehen Riesenpyra- 
midenzellen naehzuweisen. Ebenso liegen sie in dem hinteren Frontal lappen mit  
Vorliebe in der tiefen III-Schieht.  

Wie aueh die Abbildungen deutlieh zeigen, reagiert die Glia kaum auf diese 
Erkrankung  der Ganglienzellen, erst wenn die Ganglienzelle dureh Uberladung 
mi t  diesen K6rpern zugrunde geht, f indet sieh eine Vermehrung und Proliferation 
der  gli6sen Elemente. Naeh dem Zerfall der Zelle freiwerdende KSrper werden von 
tier Glia wie Fremdk6rper  behandelt ,  an einzelnen Stellen verwertbarer Gliapr~- 
parate  umspinnen die Fasern die dann freiliegenden K6rperehen. 

Abb. 4. Aus dem Pall idum: bei 1 grol~e Ganglienzelle mit  mehrfaehen Einlagerungen, 
yon denen eine groSe glasig-weiBe in einem Dendri ten gelegen ist. Sehwere Erkran-  
kung der Zellen. Bei 2 zerst6rte Ganglienzelle mit  typiseher konzentrisch ~eschich- 
te ter  Einlagerung. Kern und Kernk6rperehen in AuflSsung. Proliferation der Tra- 
bantzellen, bei 3 Ganglienzelle mit  fast  zerstSrtem Zelleib and  zwei grogen am 

Rande blassen, im Zentrum intensiv gef~rbten Einlagerungen. 

Neben dieser spezifisehen Zellerkrankung, die abgesehen von den Verdr~ngungs- 
erseheinungen and  der VergrSBerung des Zelleibes am Kern zungehst wenig Ver- 
i~nderungen hervorruf t  - -  intensivere F~rbbarkeit ,  Kernmembranfal ten,  mi tunter  
aueh Homogenisierung sind das H~ufigste, Mlenfalls sind noeh die Forts/itze 
weithin siehtbar, mi tunter  sklerosiert und  intensiver f~rbbar - -  sind eine Anzahl 
Zellen in anderer Weise erkrankt ,  einmal findet sich eine Ver/~nderung im Sinne 
einer akuten Zellerkrankung mi t  s iehtbaren Zellforts~tzen und  Achsenzyhnderfort-  
satz, oft abet  aueh eine Homogenisierung des Protoplasmas mit  Wueherung der 
Trabantzel len und  sehwerer Ver/~nderung (Pyknose) des Kernes. Aueh hierbei 
gelingt es nieht,  lipoide Substanzen in der Zelle oder den Trabantzellen naehzu- 
weisen, aueh Zellsehatten liegen in der Rinde mit  reiehlieher Proliferation der um- 
gebenden Glia. Unter  diesen Zellen befinden sieh nun, wie das genaue Studium 
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der  Pr~para te  ergibt, eine ganze Anzahl. die das Anfangsstadium der eharakteri-  
s t isehen Erkrankung darstellen, es l~ftt sich oft genug eine beginnende Abscheidung 
nach dem Typus der fibrigen corpuseul~ren Einlagerungen feststellen. Zum an- 
deren Teile vermag ich jedoch eine Deutung nieht  zu geben und  m6chte sic noch am 
ehesten, zumal diese unspezifische Ver~nderung sehichtenweise auftri t t ,  auf die 
septischen zum Tode fiihrenden Erkrankungen zuri ie~iihren.  

Nucle~ls c~tudat~s und Put~me~t bieten gegenfiber der Hirnr inde keine beson- 
deren Verh~ltnisse dar, nur  daft die Erkrankung  im ganzen Hi rns tamm etwas 
s tarker  ausgebreitet  ist als in dieser, die Einlagerungen sich erheblich h/~ufiger finden 
und  daft das Pu tamen  etwas weniger in takte  Zellen besitzt  als der N. caudatus. 
U ber das P(,lli:5~m orientiert  die Abb. 4. Der Ttt~tl:t mtls ist am schwersten erkrankt  

Abb. 5. Aus dem Putamen:  in dem ganzen Gesichtsfelde keine in tak te  G~n- 
glienzelle mehr, bei l a  und  l b  je 2 gr6[tere Einlagerungen, deren Mgchtigkeit 
im Vergleich mit  der bereits erkrankten Zelle 2 besonders deutlich gemacht  wird. 
Die 4 Einlagerungen zeigen alas ingensix ~ gefgrbte Zen t rmn mit  der Radigrstruktur .  
(Ihre Einlagerung in die Ganglienzelle lgftt sieh aus der Photographic nicht  mehr  
erkennen,  ist jedoch unter  dem Mikroskop bei der Einstellung versehiedener 
Ebenen deutl ich sichtbar.) Bei 2 ist der Zelleib aufgetrieben und aufgehellt, die 
Einlagerung lgftt eine best immte St ruktur  noch nicht  erkennen. Bei 3 n immt  die 
Einlagerung am unteren Pole der Zelle bereits S t ruk tur  an. Bei 4 homogene hell- 
glgnzende Besehaffenheit der Einlagerungen. Bei 5 ist  rechts das verdrgngte 
Kernk6rperehen und  die Chromatinsubstanz deutlieh zu erkennen, in der Ein- 
stellebene liegen 2 Einh~gerungen mit  s tark gef~rbtem Zentrum. An der oberen 

ist  die beginnende radi~re Schichtung deutlich. 

in seinen guftercn Teilen, zerfallene Zellen und  die Reakt ion der Glia auf Zellzerfalt 
und  die freien Einlagerungen ist besonders deutlich. 

Von den ~ibriTen Ker~e~  des H i r~s lamms  ist weniger der Nucleus ruber  ~ls 
am stgrksten die Substant ia  nigra befallen. Hier ist keine Zelle, die nicht  erkrankt  
w/~re. Die Einlagerungeu h~ufen sieh in den Zellen und  nehmen oft ausgesprochene 
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Abb. 6. t~bersiehtsbild aus der Substant ia  nigra. Alle Zellen sehwer erkrankt .  

Abb. 7. Aus dem Thalamus:  bei 1, 2 und 3 Anfangsstadien der Erkrankung.  
Der Kern wird an den Rand  gedr~tngt, das Protoplasma aufgehellt, das Chromatin 

is~ steifig angeordnet, die Zellforts~ze sind weithin siehtbar. 

Traubenform an. Ein  groBer Tell der Einlagerungen scheint nieht  mehr in der Zelle 
zu liegen und  erst ein genaues Studium mit  den verschiedenen Methoden l~Bt sie 
als die t~berbleibsel yon Ganglienzellen erkennen. Es handel t  sich vorwiegend um 
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die Zellen der pigmentierten Schicht. w~hrend die Zellen der retikulhren Schicht 
etwas weniger s tark befallen sind; besondere Beachtung verdient  es, daB, wi~hrend 
im Klei~ddrn auch die nicht  mit  Einlagerungen versehenen Zellen des Nucleus 
dendatus schwer erkrankt,  die Zellen in der Pars reticularis der Substant ia  nigra 
nicht  mehr  als die Zellen des fibrigen Hirnstammes erkrankt  sind. 

Im Kleinhirn ist die Rinde ohne besonderes Interesse. Auch an den Purkinje- 
zellen ist nichts welter als eine z. Tell recht erhebliche Schwellung und  weite Sichtbar- 
keit der Dendri ten im Nisslbilde festzustellen, dagegen findet sich im Nucleus 
dentatus auch nicht  eine Zelle, die nicht  erkrankt  w~re, und  wie es dell Anschein 
hat,  sich aber leider aus schon oben erOrterten Grfinden nieht  einwandfrei beweisen 
liigt, sind nieht  alle Zellen durch Abscheidung yon Konkrementen  erkrankt.  Jeden- 
falls s teht  aber fest, dab in keinem andern tfirnteile in so starkem Mal]e alle Zellen 
befallen sind. 

Abb. 8. Toluidinblaupr/tparat  aus dem Nucleus denta tus  des Kleinhirns. 1: Die 
groBe Zelle links ist mi t  Immersion aufgenommen in Abb. 3 be:ei ts  wiedergegeben. 
Bei 2 sitzt der Kern der Einlagerung nur  noch kappenf6rmig auf. Bei 3, 4 und 5 
sieht man nur  noeh die Einlagerungen ohne dazugeh6rige Teile der Ganglienzelle. 

Bei 6/~hnliche Einlagerung wie bei 1, nur  deren Zentrum leicht anf~rbbar.  

Fiir  die Medulla gilt das allgemein fiber den I I i rns tamm Gesagte, die dureh 
Einlagerungen in ihr Protoplasma erkrankten Zellen sind etwas h/~ufiger als in der 
Rinde. 

Im Ri~ckenm<~rk finden wir (wie aueh vereinzelt in der Hirnrinde) Einlagerun- 
gen in den Dendri ten oder gar in den Aehsenzylindern. Die Dendri ten werden zu- 
n/~chst vollkommen auseinandergedr~ngt,  ehe die Einlagerung einen corpuscu- 
1/~ren Charakter  annimmt.  Am besten sind sie im Bielschowsky-Pr~parat darzu- 
stellen, ieh verweise auf die gut  gelungenen Zeiehnungen. 

In  der Marksubstanz sind nur  die Infi l trate in den Gef/~gseheiden nnd  die pri- 
vaseul~re Gliaproliferation zu vermerken, w/thrend ein Abbau yon Marksubstanz 
nicht  festzustellen ist. Das Markseheidenbild 1/~Bt nirgends einen Faserausfall 
mi t  Sieherheit erkennen, eine Verminderung yon Markfasern ist allenfalls in dem 
vom Nucleus dentatus umschlossenen Mark und in den Bindearmen zu ver- 
tauten. 

Die naeh Bielschowsky hergestellten Silberpr/~parate zeigen keine naekten, 
en tmarkten  Fasern, ebensowenig Degenerationen an den silberf/~rbbaren Nerven- 
faseru. 
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Im Folgenden gebe ieh eine (Jbersicht fiber die angestellten fi~rberischen und  
histoehemischen l~eaktionen 1). 

1. Scharlachrot : Keine Anfiirbbarkeit. 
2. Herxheis~ers alkalisches Scharlach: Ganz selten rStliehe Anf~rbung am Rande.  
3. Nilblaustd/at: Keine F~rbung des Zentrums, mi tunter  am Rande Dunkel- 

blauanf~rbung wie Fettsi~uren oder undefinierbare Blaurotfgrbung am Rande,  
entsprechend 2. 

4. Mit Osmiumsi~ure : Stellenweise leiehte Braunfgrbung, jedoch nur  am frischel~ 
Material, keine Schwi~rzung, s. hierzu die Bemerkung im Sch~l~orl. 9. Aufl., S. 171. 

5. Untersuchung auf Cholesterinester dcr Fetts~uren negativ, keine Doppel- 
brechung. 

6. Nclehwei8 yon Fettsd~ren n~t(l Sei/en (nach Fischler) neg(itiv.. Es fgrben sich 
zwar die Einlagerungen teilweise konzentriseh schwarz, doeh beruht  diese weniger 
darauf, daft etwa Fetts~turen oder Seifen vorhanden w~ren, als daft sieh die Grund- 
substanz der Einlagerungen yon einem gewissen Altersstadinm ab mit  jedem Hama-  
toxylin intensiv sehwarz fgrbt. 

7. Kal/~ naeh derselben Methode konnte  durch Salzsi~ure und Oxals~ure- 
probe, Eisen dutch negative Eisenreaktion ausgeschlossen werden (Seifen wurden 
nieht  nachgewiesen); s. unter  11. 

8. Methode nach Lorrain ~Sn~ith-Dietrich: Keine Substanzen, die eine Farb-  
reaktion geben. 

9. Priifung auf Cholesterin mittels Lugolscher LSsung: ergibt eine strohgelbe 
bis braunrote Reaktion, die sieh aber unter  Schwefelsgurezusatz nicht vergndert .  
Eine Fi~rbung mit  Schwefelsi~ure nach <;olodez fgrbt nur  das Gewebe gelb. 

10. Der Eisengehalt ist negativ. Sogar im Pallidum und der Substantia nigra 
zeigen die Einlagerungen keine Reaktion. 

l l .  Bei den K(dgreaktionen bekommt man kein positives Resultat,  nur  bei 
der Kossasehen Methode bekommen wir Bilder, die yon den nach der Bielschowslsy- 
Methode (s. unten) hergestellten nicht  abweichen. 

12. A,myloidrea/~tionen: Dei Fi~rbung mit  Jod-JodkaliumlSsung fgrben sieh 
die Einlagerungen tief braun, erfahren aber durch Zusatz yon Sehwefelsi~ure /ceine 
Veranderungen. 

Bei Anwendung der Methylviolet treaktionen fgrbt sich nnr  ein kleiner Teil 
der KSrper metachromatisch rStlich, wghrend der ~rSftte Teil ungefgrbt bleibt  
oder ein tiefdunkelblau gef~trbtes Zentrum enth~lt.  Dieselbe Rcaktion t r i t t  schon 
bei Anwendung anderer basischer Anilinfarben deutlieh hervor. 

13. Clykogenreaktion: Mit Bestscher CarminlSsung fgrbt  sich ein erheblicher 
Teil der Einlagerungen in der Farbe des Glykogens. Naeh Vorbehandlung mi t  
Speichel und  langem Liegen in Wasser t r i t t  keine Ver~tnderung ein. 

14. Untersuchung auf hyaline Substanzen:  Eine LSsung in Kalilauge und Salz- 
s~ure t r i t t  nicht  ein. erst bei Anwendung so starker Konzentration,  dal] das Ge- 
webe zerstSrt wird ~). Bei Anwendung des Weigertsehen Fibrin  und  der entsprechen- 

~) Man findet in den Arbeiten verschiedenster Autoren immer wieder die Be- 
zeichnung" ,,~ikrochemische" Methoden, darunter  verstehen wir jedoch Reakt ionen 
mi t  kleinsten Mengen im Reagensglas, die eine ganz andere Genauigkeit beanspru- 
chen, als unsere ,,chemischen'" Reakt ionen am vorbehandelten (fixierten) (ewebs- 
schnitt, korrekter Weise kSnnen wir also nu t  yon mikroskopisch-chemischen oder 
histoehemischer~ Reaktionen sprechen. 

2) Man mul~ jedoeh beachten, dab sich diese Angaben auf Schnittpr/~parate be- 
ziehen. Erfahrungen bei Pigmentuntersuchungen (Brahn und Schmidtmann) 
haben gelehrt, dab sich derselbe Stoff bei histochemischen Reaktionen am Schni t t  
anders verh/~lt als in vitro. 
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den Holzerschen Gliafarbung t r i t t  keine F~rbung der Einlagerungen auf. Die 
Russelsche Carbolfuchsinmethode f/~rbt nur  einen ganz geringen Teil der KSrper 
rosa an, entspreehend der Abbildung im Sl~ielmeyersehen Handbueh (Minkowski- 
F~rbung). 

15. Mit Hiimatoxyli~en fi~rben sieh die Einlagerungen ~-on einem gewissen 
Stadium an entweder nur  an der Peripherie, oder nur  intensiv im Zentrum oder 
sehiehtenf6rmig intensiv an. Bemerkenswert ist  das Auftreten yon H~matoxyl in  
intensiv gef~rbter Granula, die die beginnenden intracellul~ren Abscheidungen 
vom Rande her inkrustieren. 

16. Das f~rberisehe Verhalten gegeniiber basischen Anilinfarben Kresylviolett  
usw. ist fast  dasselbe wle das des H~matoxylins, abgesehen v o n d e r  Metaehromasie 
s. oben, die aber nieht  nur  amyloiden Stoffen eigentfimlieh ist. 

17. Besonders hervorzuheben ist  die Argentophilie tier Einlagerungen, die in 
den Bielschows#y-Bildern gut wiedergegeben ist. sieh aber aueh in Levadili-Pr~- 
paraten genau so finder, wie in mit  anderen Silbermethoden behandel ten Sehnitten.  

18. Naeh Verasehung des Gewebesehnittes auf dem 0bjekt t rgger  bleiben yon 
den Einlagerungen nur  die konzentrisehen Ringe iibrig. An diesen wurden unter  
dem Mikroskop ehemische Reaktionen versueht,  yon denen aber in Anbet raeht  der 
chemiseh kaum als exakt  zu bezeichnenden Methodik, nur  der Naehweis yon Phos- 
phor mit  einiger Wahrseheinlichkeit  als gelungen gelten kann.  

h n  Gegensatz zu anderen Stoffweehselprodukten des Nervensystems sei be- 
sonders darauf hingewiesen, dub weder ira. Pallidum, noch in der Substantia nigra 
unsere Einlagerungen eine Eisenreaktion annehmen. 

Ferner  ist auffallend die m. W. noch nicht  beobachtete metachromatische 
Anf~rbbarkeit  der Zellen in der pigmentffihrenden Substant ia  nigra-Zone, die die 
typischen .Amyloidreakt ionen" mit  Methyl- und  Gentianaviolet t  geben, ohne daft 
jedoch eine Jodreakt ion an den Zellen eintr i t t ;  ob ein Anteil  des melanotischen 
Pigments diese Reaktion gibt, oder ein anderer Bestandteil  des Protoplasmas, kann  
ich nicht  feststellen. - -  

Es bleibt noch fibrig, die optischen Eigenschaften unscrer Einlagerungen zu 
besprechen. 

Doppeltbrechende Substanzen l inden sich nu t  vereinzelt und  in ganz geringen 
Menge in den Randpart ien.  Eine besondere Lichtbrechung kommt  ihnen nicht  zu, 
nu t  am frischen Pr~parat ,  das kaum der Formolfixierung ausgesetzt war, l inden sich 
auch die doppeltbrechenden Substanzen s tark lichtbrechend. 

Die meist blaur6tlichen Aui3enzonen an I-[/~matoxyhn-Eosinpr~paraten erscheinen 
bei sti~rkerer Lichtbrechung ausgesprochen r5tlich. I)och sei betont, daft das 
fitrberische Verhalten, besonders bezi~glich der ,,aeidophilen" Sehichten ein yon physi- 
kalischen U.mst~nden abMingiges und wechselndes ist. Der Aus/all tier Realction ist 
am/rischen Formolmaterial anders als an altem, es lie~3 sich dndern (lurch Einlegen 
in Wasse~, wobei die Realction zum Schwinden gebracht werden kunn. 

Die bereits erwi~hnte kr_stallinische Innens t ruk tur  t r i t t  erst bei guter optischer 
Aufl6sung deuthch hervor (z. B. geben die kfirzeren Lichtwellen bei Gebrauch des 
Zettnow-Filters deutlich unterschiedliche Bilder gegenfiber der Beobachtung bei 
Tages- oder gew6hnlichem Licht). - -  

U m  re i ch  i m  F o l g e n d e n  n i c h t  w i e d e r h o l e n  zu  mt i s s cn ,  g e b e  i ch  zu-  

n ~ c h s t  e ine  k u r z e  g e m e i n s a m e  O b e r s i c h t  f i be r  L o k a l i s a t i o n  u n d  che-  

m i s c h e s  V e r h a l t e n  d e r  in  d e r  L i t e r a t u r  n i e d e r g e l e g t e n  B e o b a c h t u n g e n ,  

o b w o h l  i ch  d a r n a c h  z u n ~ c h s t  d ie  F r a g e  d e r  L o k a l i s a t i o n  u n d  ge-  

t r e n n t  d a s  c h e m i s c h e  V e r h a l t e n  u n d  d e s s e n  B e d e u t u n g  b e h a n d e l n  

m 6 c h t e .  
Archly fiir 1)sychiatrie. Bd. 73. 42 
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Im Full La/oras ist die l%iesenpyramidenschicht nur in geringem 
Grade der Fundort der von ibm zuerst besehriebenen ,,Corpora amy- 
lacea"in Ganglienzellen, ~hnlich unserm Befund ist es die 2. und 3. Schieht, 
die sehr stark erkrankt ist. Wesentlieh ist fiir uns bezfiglieh des Aufbaus 
der Substanz seine Angabe, dub sich naeh der Alzheimer-Mannsehen 
Methode die ~ugeren Schiehten blau, die inneren dagegen rot f~rben, 
evtl. im Zentrum eosinophile Kristalle zu linden sind. Ebenso wie bei 
ihm ist aueh bei Westphal-Siolis Fall die Erkrankung ubiquit~r fiber 
Hirnrinde und Hirnstamm ausgebreitet. Neben den Amyleidreaktionen 
besehreiben IVestphal-Sioli peripher zum Tell Andeutung von Kulk- 

Abb.9. a GreBe Zelle (6. Schicht, Kres~qviolett) mit mehreren Einl~gerungen, zwei 
d~von met~chrom~tisch gef/~rbt, eine /~ltere mit basophil/gcf~rbtem Zentrum. 

b, c, d Anf~ngsstadien des Prozesses. 
e Einlagerung im Spitzenfortsatz. 

retention und drusigen Bau, besonders bei der Kossa- und Bielschowsky- 
Methode, daneben liegen im Retieulum ,,glykogenoide Granula". Die 
Einlagerungen wie die Granula werden als das Ergebnis einer glykoge- 
noiden Vergnderung angesehen. Ein Abbau dieser Stoffe wird nieht 
konstatiert, Abrgumerseheinungen sind nieht in geniigender Anzahl vor- 
handen, vor allem nieht eine solehe im Sinne des Lipoidabbaus. Es 
fehlt in beiden Fgllen eine Fettreaktion, La/ora erwglmt auch niehts yon 
&rgentophilen Substanzen, die Einlagerungen finden sich oft in groger 
Anzahl in einer Zelle. 

Im Falle yon Frigerio sind neben uneharakteristisehen Ganglienzell- 
vergnderungen in der Grog- und Kleintfirnrinde als wiehtigster Befund 
basophil-metaehromatisehe Produkte im Mark des Dentatum und ghnliche 
K6rper in den Ganglienzellen dew gesamten Rfiekenmarks festgestellt. 
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In  dem Falle yon Pilotti (37jahr. Pat. ohne Herediti~t und bedeu- 
tungsvolle Anamnese,  die an Lungenentztindung gestorben war), 
fanden sieh neben degenerativen Erseheinungen an den Vorderseiten- 
strgngen und am Nucleus dentatus, in den Ganglienzellen des Riicke~- 
markvorder- und Seitenhornes groBe, runde Einschliisse meist in der 
Einzahl. seltener zwei oder drei. Die betroffenen Ganglienzellen sind 
nicht sehr alteriert, haben keine Trabantzellenvermehrung. Die ein- 
gesehlossenen KSrperchen sind homogen und scharf begrenzt, Igrben 
sich gleichm~tl3ig mit  Toluidinblau blaBblaugrtin, Thionin griinblau, 
Kresylviolett  hellblauviolett, van Gieson orange, Hgmatoxyl in-Eosin  
ro*~ bis leieht violett, naeh Beat blaBviolett, mit  Lugol und Jod blaBgelb 
ohne Ver~nderung dureh Sehwefels~ture und naehBielschowsky sehmutzig- 
glau;  sie geben keine Fet t reakt ion und sind in Alkohol unl6slieh, 
haben denlnaeh nicht die Reaktion des Lipoids, Amyloids, der Corpora 
amy]aeea, des Glykogens, abet die Rea~'tion des Hyalins. Der Autor 
h~ilt sie ffir ein Oegenerationsprodukt der Zelle, vielleieht ein ErsehSp- 
fungsprodukt dureh die Myoklonien, vielleieht aueh dureh toxisehe Be- 
einflussung. Bei der SpSMiehkeit der Rindenver~nderungen bezweifelt 
er den Zusammenhang der Myok]onien mit den Zellver~tnderungen im 
Vorderhorn. Er  identifiziert sie mit  den yon F. H. Leu,y und La/ora 
bei der Paralysis agitans, nicht mit  den von La/ora bei Myoklonus- 
epilepsie gefundenen Zelleinlagerungen. 

Abgesehen yon den Befunden ~hnlieher Einlagerungen, die histo- 
logiseh-fSzberiseh mehr dem Hyalin zuneigenden Zelleinsehliissen bei 
tier Paralysis agitans, die yon ~. H. Lewy u. a. eine eingehendere Be- 
arbeitung erfahren haben, stehen die Beobaehtungen yon Spielmeyer 
und Bielschowsky bei nieht Myokloniekranken zur Verf/igung. 

Bei Bielschows~'ys - -  bereits oben angeftihrten Fall - -  besteht:  
Metaehromasie bei Methylviolett,  Thionin und Kresylviolett ,  Jod- 
reaktion nur z. T. positiv, keine konzentrisehe Schiehtung. Die in un- 
serem Falle deutliehe argentophile Struktur ist bei Bielsehowskys Fall 
nur angedeutet. Ferner stimmg es mit  unserem t~alle nieht tiberein, 
dab die St ruktur  dureh die Fixierung der Einbettung irgendwie wesent- 
lieh ver~indert wtirde. 

In Spiel,t~eyers - -  leider nicht ausfiihrlieher mitgeteilten - -  Fall 
(kliniseh: zunehmender Sehwaehsinn und Muskelatrophie der oberen 
Extremitgten),  war das histoehemisehe Verhalten keineswegs dem der 
Corpora amylaeea entspreehend. Die Minkowski-Fgrbung (Carbolfuehsin) 
ist positiv ausgefallen, dies sprieht aber nach Russels Erfahrungen zum 
mindesten ebel:so fiir hyaline Substanz*). Bemerkenswert ist die Ar- 

1) Bei S p i e l m e y e r  ist die Fiirbung der Einlagerungen auch n u r  rosa  im Gegen- 
satz zu den br~unrot gef~rbten fettartigen Ma~sen. 

42* 
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gentophilie, vor Mlem die l~bereinstimmung der Fig. ,,e" (Abb. 53 
seines Lehrbuehes) mit dem VerhMten unserer Einlagerungen. 

Etwas wahrseheinlieh Ahnliehes (ebenfalls bei einer famili~ren Er- 
krankung Beobachtetes) w~re noch aus der Arbeit Hcdlervordens und 
Spatz's heranzuziehen. Auf S. 261ff. und 267 bilden sie Einlagerungen 
ab, mit negativer Fett- und Bestscher Fi~rbung, die aber nach Abbildung 
und Besehreibung sehwaeh argentophil, oft strukturiert und ausgespro- 
then aeidophil zu sein scheinen. Eine Jodreaktion seheint nicht ange- 
stellt zu sein. 

Was die /iir das Krardrheitsbild der Myolclo~usepilepsien wesentliche 
tfrage der Lokalisation anbetrifft, so muf3 ich es der klinischen Bearbei- 
tung dieser FMle (auf die ich eingangs verwiesen habe) iiberlassen, aus 
der Auswertung der bekannten lokalisatorischen Tatsaehen und unter 
Wtirdigung der Symptomatologie trod des vorliegenden Befundes 
Schliisse zu ziehen. 

Ieh habe bereits in meinem Vortrage 1) darauf hingewiesen, daft 
im Nucleus dentatus wie in der Substantia nigra die Erkrankung quan- 
titativ am sti~rksten hervortritt. Dann folgt in der Schwere dos Betrof- 
fenseins der ThMamus, und zw~r in den mittlcren und hintcren lateralen 
Partien, geringer das Pallidmn und dcr Nucleus ruber. Beziiglich der an- 
deren Zentren und der Hirnrinde besteht kein auffallendcr Unterschied 
in Ausdehnung und Schwere des ubiquit~iren Zcllprozesscs, auff~llig 
ist nur, daft (lie Betzschen PyraIni(lcnzellen von dcm Prozcl.~ gar nicht 
befallen sind, w~ihrend (tie 2. und 3. Schicht, besonders die Pyramiden der 
I I I b  stark in Mitleidenschaft gezogen sind. Dies ist ein Befund der auf- 
f~llig genug ist, wenn man bedenkt, da[3 wir bei einer Anzahl yon Ur~mie- 
und Eklampsiekranken die oberen Bindenschichten besonders stark 
erkrankt (auch Zellausf~lle) finden konnten"). 

Es ist, um nun auf die myoklonisehe Komponente zuriiekzukonmlen, 
immerhin recht auffi~llig, dab aueh bei unserm Falle die Erkrankung 
des Nucleus dentatus im Vordergrunde steht, w~ihrend (lie Kleinhirn- 
rinde offenbar durchweg wenig gesch~tdigt ist. 

Am Sehlusse ihrer Arbeit geben IFestphal-Sioli eine ausftihrliehe Be- 
sprechung der Literatur, indem sie ihren Befund besonders der be- 
kannten H~inel-Bielschowskyschen Publikation gegenfiberstellen. 

Sic sehen in den myoklonischen Zuckungen die St6rung der zentri- 
loetalen Reizleitung analog den choreatischen Bewegungsst6rungen 

1) Ref. im Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatric 37. 
2) Bei Epileptikern stehen mir keine Befunde zur Verffigung. Bei unter Krampf- 

anfi~llen gestorbenen Par~lytikern waren die Befunde nicht zu verwerten. Auch 
die Befunde bei Ur~emie und Eklampsie mtissen mit Mlem Vorbeh~lt wiederge- 
geben werden, da vielleicht Eigentiimlichkeiten in der Gef~13versorgung mit- 
sprechen. 



aa
 

o �9
 

(l
q o 

I 
II

 
IV

 
VI

 
VI

I 

Ab
b.

 
I0
. 

I.
 Z

el
le
 a

us
 d

em
 
u 
or

de
rh

or
n,

 L
an

gs
se

hm
tt

, 
S1

1b
er

tm
pr

a~
na

tl
on

. 
Im

me
rs

lo
n.

 
Di

e 
Em

la
ge

ru
n~

 
ha

t 
de

n 
Ze
ll
fo
rt
sa
tz
 a

uf
~e

tr
mb

en
, 

di
e 

F
ib

ri
ll

en
 z

ur
 

S
ei

te
 g

ed
r/

~n
gt

, 
de

r 
D

en
d

ri
t 

ze
ig

t 
ei

ne
 w

ol
ki

ge
 S

tr
u

k
tu

r 
yo

n 
F

ib
ri

ll
en

re
st

en
 c

[u
re

hz
og

en
. 

R
ee

ht
s 

u
n

d
 l

in
ks

 u
n

te
rh

al
b

 
~ 

de
s 

K
er

ne
s 

kl
ei

ne
re

, 
ho

m
og

en
e 

E
in

la
ge

ru
ng

en
. 

D
ie

 S
ub

st
an

z 
f/

ir
bt

 s
ie

h 
ni

eh
~

 a
n,

 a
ue

h 
n

ie
h

t 
m

it
 J

od
. 

"~
" 

II
. 

V
or

de
rh

or
nz

el
le

, 
B

ie
ls

ch
ow

sk
y,

 I
m

m
er

si
on

. 
D

ie
 

F
ib

ri
ll

en
 s

in
d 

an
 

de
n 

R
an

d
 g

ed
r/

~n
gt

, 
gu

t 
er

ha
lt

en
, 

vo
r 

al
le

m
 i

n 
d

ea
 F

or
ts

ii
tz

en
. 

D
ie

 E
in

la
ge

ru
ng

 f
~i

rb
t 

si
eh

 s
eh

m
ut

zi
g-

gr
au

 
an

, 
oh

ne
 

S
~

m
kt

ur
. 

II
I,

 
R

in
de

nz
el

le
. 

Z
el

lk
er

n 
an

 d
as

 u
nt

er
e 

E
n

d
e 

ge
dr

ii
ng

t,
 

dr
us

en
ar

ti
ge

 S
tr

uk
tu

r.
 

D
er

 A
ns

at
z 

de
s 

F
or

ts
at

ze
s 

au
se

in
an

de
rg

et
ri

eb
en

. 
IV

. 
u.

 V
. 

Z
el

le
n 

au
s 

de
r 

R
in

de
 (

3a
 u

n
d

 3
b)

 d
er

 m
ot

or
is

eh
en

 R
eg

io
n.

 
U

m
 d

a.
s 

he
ll

er
e 

Z
en

tr
u

m
 e

in
 s

ta
rk

 s
il

be
rr

ed
uz

ie
re

nd
er

 R
in

g,
 y

on
 d

em
 

A
us

st
ra

hl
un

ge
n 

n
ae

h
 

de
r 

R
an

d
zo

n
e 

hi
nz

ie
he

n.
 

D
ie

se
 n

ie
h

t 
an

f~
rb

ba
r.

 
F

ib
ri

ll
en

 
am

 
R

an
d

e 
gu

t 
er

ha
lt

en
. 

V
I.

 
D

re
i 

E
in

la
ge

ru
ng

en
, 

yo
n 

de
ne

n 
di

e 
be

id
en

 k
le

in
er

en
 e

in
 a

rg
en

to
ph

il
es

 Z
en

tr
u

m
 h

ab
en

. 
V

II
. 

G
an

gl
ie

nz
el

le
 

ar
ts

 
ti

er
 R

in
de

. 
D

ie
 E

in
la

ge
ru

ng
 

be
gi

nn
t 

de
n 

D
en

d
ri

te
n

 a
us

ei
na

nd
er

zu
~

re
ib

en
. 

V
II

I,
 

S
el

te
ne

re
r 

B
ef

un
d.

 
G

ro
B

e 
A

uf
tr

ei
bu

ng
en

 i
m

 b
an

d
ar

ti
g

 e
rw

ei
te

rt
en

 A
eh

se
nz

yl
in

de
r 

m
it

 g
ut

er
 A

nf
it

rb
ba

rk
ei

t 
am

 R
an

de
. 

R
ti

ek
en

- 
~*

 
m

ar
k-

L
gn

gs
se

hn
it

t.
 



648 B. Ostertag: 

(Bindearm-Chorea  Bonhoe//ers). Myoklone  S y m p t o m e n k o m p l e x e  wiirden 
5fters bei Kle inhi rnaf fek t ionen  beobaehte t ,  es seien aber  versehieden- 
ar t ige  cerebellare St6rungen.  

Sowohl der Fa l l  Frigerios, wie der La/oras und Westphal-Siolis mit  
Epilepsie,  wie der Fa l l  yon Pilotti ohne Epi lepsie  und der al te ,S'ioli- 
sche Fa l l  (ohne Einschlufikdrper) zeigen die schwere Affekt ion  des Nu- 
cleus denta tus .  Zwar  n icht  immer  al lein bedingt  durch  den ZellprozeB 
mi t  eorpuscul~ren Einlagerungen,  sondern ~hnlich dem Befund Reck- 
tenwaldt.s: lokale Abbauprozesse  mi t  kolossaler  Lipoidanh~iufung um 
den Zahnkern .  Selbst ,  wenn wir a n n e h m e n  mi ig ten ,  da6  der  Nucleus den- 
t a tus  ein Organ sei, das hhnlich wie das  A m m o n s h o r n  verh~ltnism:~tNg 
leicht  e rk rank t ,  so is t  doch die k o n s t a n t e  bei  a l len mi t  Myoklonie  e inher-  
gehende  sehwere VerSnderung dieses Organtei les  zu auff~llig, als dab  sic 
n ieh t  mi t  dem myoklon i schen  S y m p t o m e n  in enge Verb indung  gebrach t  
werden  miiBte. En t sp r echend  dem Westphal-Siolischen Fal le  is t  d e r  
cort ieo-nucle~re Abschn i t t  (Purkinje-Zellen) kamn gesch~tdigt, w~hrend 

' de r  nucleo-tegment~tre Tell, die Zel len des Nucleus den t a tu s  unverhhl t -  
nismSBig schwerer  e r k r a n k t  sind. Des wei te ren  s t immen  die Befunde 
beztiglieh der  schweren E r k r a n k u n g  des Tha lamus  opticus f iberein.  
im Gegensatz  zu dem bei  IVestphal-Sioli sehwer e r k r a n k t e n  Nucleus 
ruber ,  s teh t  bei  uns die auBerordent l ich  hochgradige  Affekt ion  der  Sub- 
s t an t i a  n igra l ) .  

T ro tzdem auch hier  im Nucleus  den t a tu s  wie in der  Subs t an t i a  
n igra  q u a n t i t a t i v  ein s t a rke r  Zel lausfal l  offensieht l ich ist,  ha t  das Mark-  
seheidenbfld  keine  Ausf~lle, insbesondere  n icht  in den  Bindea rmen  er- 
k e n n e n  lassen.  Dies s t i m m t  gleiehfal ls  mi t  den  A~lgaben Westphal- 
Siolis i iberein.  

Wenn  ich i ibrigens deren Ausf i ihrungen reeht  ve r s tanden  babe,  so 
sind in dem schwerst  betroffenen Thalamus  aueh eine Anzahl  Zel len 
ohne den spezi/,ischen Zellprozefi schwer verii.ndert. Ich  habe diesem 
P u n k t e  besondere Aufmerksamke i t  gesehenkt,  aber  in unserem Fal le  

1) Nacl~trag bei der Korrekt~r. Wghrend der Drueklegung der Arbeit bekam 
ieh Kenntnis yon einer Arbei~ C. Bellavitis: Beitrag zur pathologisehen Anatomic 
der Nyokloimsepilelosie , ref. Zentralbl. f. d. ges. Neurol. n. Psychiatric 37, S. 3. 
Der Referent. F. H. Lewy. spricht hier yon den .,bekannten typisehen Ein- 
lagerungen" in den Zellen und Forts~tzen des gesamten zentralen Nervensystems. 
Wesentlieh ist die Ubereinstimmung mit unserem Falle beziiglieh der bevorzugten 
Lokalisation in der Substantia nigra, dem Nucleus dentatus an erster und zweiter 
Stelle, w~hrend der Nucleus tuber, der HirnschenkelfuB und das Pallidum erst. 
an sp~tterer Stelle genannt werden. Naeh Ansieht des Autors miisse man die 
Liisionen, die das klinische Bild der Myoklonusepilepsie bedingen, im System der 
subeortiealen Ganglien und des Kleinhirns suchen, aber aueh immer an die MSg- 
liehkeit funktioneller Zusammenh/tnge ohne anatomisehen Befund denken. Der 
Referent teilt leider fiber etwa angestellte histoehemische Untersuchungen nichts 
mit. Die Arbeit war mir im Original nieht zuggnglieh. 
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nur  l inden k6nnen,  dab rein morphologiseh be t raehte t ,  aueh Ganglien- 
zellen mi t  pyknot i sehen  Kernen  und wei th in  s iehtbaren,  in tens iv  ge- 
f~rb ten  veri~nderten For t s~ tzen  h~ufig sehon eine Aufhel lung zeigen, die 
sehr  wohl als der  Beginn der zu den Ein lagerungen  ff ibrenden Subs t anzen  
gedeu te t  werden  kann .  F i i r  unseren  FM1 wenigs tens  mtissen wir  in dem 
Ganglienzel lprozel]  das Subs t ra t  Iiir die Myoklonusepi leps ie  sehenl) .  Die 
Epi leps ie  is t  zwanglos  aus der  sehweren R i n d e n a i f e k t i o n  zu erkli~ren, be- 
ziiglieh der  Myoklonie  s ind  wir  noch auf V e r m u t u n g e n  angewiesen.  

W e n n  es tatsi~ehlieh zutr iff t ,  daft dem Nucleus  den t a tu s  eine wesent-  
l iehe Rolle  fiir das  Z u s t a n d e k o m m e n  der  Myoklon ien  zukommt ,  so w~iren 
die  mi t  Myoklonien  e inhergehenden  Eneephal i t i s f~l le  in dieser  I-Iinsieht 
zu  untersuehen .  Es w~re d a n n  aber  zu bedenken ,  daft ~hnlieh e inem je- 
wefts verseh iedenen  ana tomisehen  Subs t r a t  fiir die Chorea, aueh die 
d ie  Myoklonie  ausl6sende StSrung an  ande re r  Stel le  des funkt ione l l  zu- 
s ammengeh6r igen  Sys tems  lokMisier t  sein kann .  

Suehen wir  uns den Vorgang in seiner morphologischen Entstehung 
vor  Augen  zu ft ihren, so hande l t  es sich um die Ausf~l lung von Subs tan-  
zen  im Gangl ienzel le ib ,  die erst  unmerk l i eh  a n d  k a u m  yon  ande ren  pa-  
tho logischen  Prozessen  in der  Gangl ienzel le  zu un te rsche iden  sind, 
d a n n  aber  sieh Mlmghlieh vergrSBern and ,  wie oben geschi lder t ,  Gebi lde 
yon  besonderer  S t r u k t u r  werden.  Die anfgngl ieh n ieht  abzugrenzenden  
E in lage rungen  b i lden  ba ld  e inen hel len  Hof  mn  sich herum,  an dessen 
Grenze  dann  wieder  sich a l le rhand,  uns n ieh t  erfal3bare Vorggnge ab- 
spie len,  die zu dem Wechsel  der  Schieh ten  yon  verseh iedener  Dieht-+ 
f t ihren.  Hie r  spie len  die Spannungszus t~nde  der  kol lo iden  Subs tanzen  
eine wesent l iche  Rolle.  

Der Grund zu den Ausf~llungen iiberhaupt liegt entweder in der Zuftihrung 
eines S~offes, der in der Ganglienzelle die AusfAllung bewirkt, oder in einer man- 
gelnden Assimilationsf/~higkeit der Ganglienzelle, die bei der bekannten Vererb- 
barkeit des Leidens dem Kranken yon Haus aus eigen sein k6nnte. 

Hier gibt uns vielleicht der Wes~,phal-Siolische Fall wertvolle Fingerzeige. 
w~hrend in unserem FM1 die Glia keine besondere l~olle spielt, seheint sie in dem 
Westphal-Siolis als Tr~gerin der nutritiven Funktionen mi~ einbezogen zu sein. 
die Anwesenheit der ,,glykogenoiden Granula" im Gliareticulum scheint dafiir 
zu sprechen. 

I n  diesem Zusammenhange  miissen wir auch die un te re inander  ab-  
weiehenden Angaben  der einzelnen Auto ren  fiber die F ~ r b b a r k e i t  der  
E in lagerungen  bespreehen.  Um die Deutung,  die ich geben m6ehte ,  
vorwegzunehmen,  s ind diese d ivergenten  Angaben  dadurch  bedingt ,  
dal~ der  ProzeB der  pathologisehen K o n k r e m e n t b i l d u n g  in versehiedenem 
Al t e r  zur Beobaeh tung  gelangte.  

1) Die unspezifische akute schwere Zellerkrankung dtirfte in unserem Fall 
auf die Todeskrankheit zuriiekzufiihren sein. 



650 B. Ostertag: 

Vielleieht darf man eum grano salis zum Vergleieh die amaurotische 
Idiotic heranziehen, als eine gleichfalls heredit~ire Erkrankung, die auf 
Grund eines uns unbekannten Faktors zu einer schweren Stoffwechsel- 
st6rung am nervSsen Parenchym fiihrt. Die Ganglienze]len zeigen bei 
der infantilen, sp~tinfantilen und juvenilen Form dieses Leidens bzgL 
in ihnen eingelagerten Substanzen uns etwas genauer bekannte, wich- 
tige histochemisch-f~rberische Unterschiede, die mit  deren mehr akuten 
oder mehr chronischem Verlauf parallel gehen. Das Endprodukt  ist  
jedoeh in allen drei Kategorien dieser Erkrankung dasselbe, die Um- 
wandlung in Neutralfette besehlief3t den Prozel3. 

W~hrend jedoeh bei der amaurotisehen Idiotie die Substanzen einen 
ehemischen Proze[3 durehwandern, der zu einem vollsthndigen Abbau 
- -  n~mlich bis zur Umwandlung in die auf dem Gef~[twege abtranspor-  
t ierbaren Neutralfette - -  fiihrt, sind es bei unseren Einlagerungen che- 
misehe Verbindungen, die mit  einem nicht weiter abbau/dhigen Nieder- 
schlag in durch r~umliehe Verh~ltnisse und eigenen Spannungs- 
zustand bedingter - -  meist kugeliger - -  Form das Ende ihrer chemi- 
schen Umwandlung erreicht haben. Weder im ekto- noeh im meso- 
dernmlen Gewebe linden sieh Zeichen eines Abbaus ; die nach dem Gan- 
glienzelltod freiwerdenden K51per werden yon der Glia wie Fremdk6rper  
behandelt.  

Die fiir Amyloid ,,typische" basisehe Metachromasie ist nur bei dem 
allergeringsten Teil der erkrankten Zellen anzutreffen, iu der Abb. 9' 
sind 2 noch homogene Kugeln wiedergegeben mit  positiver Farbreaktion 
des Amyloids neben einer Anzahl von homogenen blauen K6rpern und 
einer offenbar recht alten Einlagerung mit tier dunkcl gefhrbtem 
Zentrum. Und nur diese ergibt, mit  Jod  behandelt, eine braunrote F~r- 
bung, die aber mit  Sehwefels~iure night den Farbumsehlag gibt. 

Wohl geben alle Einlagerungen im Nucleus dentatus wie in der Sub- 
stantia nigra eine Jodreaktion mit  der auf Abb. 2 wiedergegebenen 
Sehiehtung und Struktureigentiimlichkeit, aber nicht alle Einlagerungen 
in anderen Zentren und in der l~inde, obwohl die dort vorhandenen 
KSrper sigh morphologiseh, wie in ihrer F~rbbarkeit  mi t  H~nmtoxylin 
gleich denen mit  positiver Jodaffinit~t verhalten. 

Des weiteren fehlt die yon Sti~rmer als charakteristisch gefundene 
blaue F~rbbarkeit  mit  Nilblausulfat, wie auch in unserem Fall (aber 
nicht bei Westphal-Sioli) die Glykogen-Anf~rbbarkeit nach Best. Auch 
die Jodaffinit~t und die nur violette _F~irbung nach Best gehen nicht 
parallel. 

Wenn man nun einwenden wollte, daf.t es sich um ,,junge" Corpora 
amylacea handeln kSnnte, obwohl schon aus dem eben Gesagten ge- 
wichtige Grtinde dagegen sprechen, so kommt  noch ein wesentlicher 
Unterschied hinzu, die ausgesprochene Argentophilie, wie sie in den Zeich- 
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nungen nach Silberpri~paraten in Abb. 10 wiedergegeben ist, und 
mit  dem Spielmeyerschen Fall, der i iberhaupt keine Amyloidreaktionen 
gibt, iibereinstimmt. 

Pilotti identifiziert die yon ibm gefundenen Einlagerungen mit den 
yon F. H. Lewy bei der Paralysis agitans gefundenen, nicht den La- 
/oraschen Myoklonusk6rpern. 

Wir haben also eine morphologisch gleichartige Substanz vor uns, 
die allein bei einer Reihe gleichartiger Erkrankungen,  den Myoklonus- 
epilepsien (wenn wir zuni~chst yon Spielmeyers Fall absehen) verschie- 
dene Reaktionen gibt und von den Autoren bald mehr als Amyloid, bald 
mehr als Hyalin angesprochen werden. 

Was wir mit  Sicherheit auf Grund unseres Falles sagen k6nnen, 
ist nur, dal~ den Einlagerungen, so wie wir sie sehen, die Ausf~llung einer 
hauptsi~chlich albuminoiden Substanz zugrm~de liegt, die offenbar 
nach dem Alter verschiedene Reaktionen zeigt. Reaktionen, die zwar 
teilweise fiir Hyalin, teilweise Iiir ,,corpora amylacea" sprechen wtirden, 
aber nicht einheitlich einzuordnen sind. Wie oben mitgeteilte Ver- 
suche zeigen, kann man die Acido- bzw. Basophilie i~ndern, so dab 
ich wohl glaube, behaupten zu kSnnen, ein gro6er Teil der (nach den 
Beschreibungen der einzelnen Autoren) differenten Eigenschaft ist durch 
einen physikalisch-chemischen Zustand bedingt. 

Bezfiglich der ,,Amyloid"-Reaktion u n d d e r  Laforaschen Benennung 
als ,,Corpora amylacea"  w~re nun ja zu sagen, dab da aueh ein grol~er 
Teil der Corpora amylaeea nieht die, ,Amyloidreaktion" geben, man eben- 
falls die Einlagerungen als Corpora amylacea bezeichnen kSnnte, dem 
gegeniiber steht aber bei uns die Tatsaehe, dab in unserem Fall die vor- 
handenen eehten Corpora amylacea z .B.  die Nilblausu]fatreaktionen 
im Sinne Sti~rmers gegeben haben, wi~hrend sie bei den Einlagerungen 
stets fehlt. Des weiteren kenne ich keine argentophile derart struk- 
turierte Corpora amylaeeal).  

Der sieh immer wiederholende Vorgang der Anlagerung neuer kol- 
loidalen Massen spiegelt sich auch in den konzentrisehen kristallinischen 
]~ingen wieder2), die besonders das Silber reduzieren und dieselbe Re- 
aktion wie das Kristall im Innern der kleinsten Abscheidungen haben, 
wobei die Silberreaktion parallel geht der Eosin- oder Fuchsinf~rbbarkeit 
der Kristalle. I m  Sinne dieser Argentophilie mSehte ieh auch den yon 
Westphal und Sioli mittels der Kossasehen Silbermethode gefundenen 
,,Kalk"-Nachweis deuten. Oxals~ure- und Sehwefels~urereaktionen sind 
nicht erwi~hnt. 

1) Eine schSne DarsteUung fiber die morphologische Entstehung der konzentri- 
schen Schichtung bei der Konkrementbildung gibt Stiirmer auf S. 473 seiner Arbeit. 

2) In dem erw~hnten Bericht: Zentralbt. f. d. ges. Neurol. u. 1)sychiatrie, heil~t 
es, was fiir die Ausfallung yon Chloriden statt richtig ,,Elektrolyten" spricht. 
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SchluBbetrachtungen. 

Bei AbschluB dieser Arbeit wurde ich auf eine neuere Arbeit La- 
Iotas ~) aufmerksam. Er  n immt es als wahrscheinlich an, dab der myo- 
klonische Symptomenkomplex bei StSrungen im thalamo-rubro-cere- 
bell~ren, wie im strio-rubro-cerebell~ren System auftri t t  und meint 
weiterhin, dab die intracellul~ren Einlagerungen best immend seien filr 
das Syndrom, wenn sie sich in diesem System befinden. 

Auch seiner Mitteilung nach wiirde der vorliegende Fall erst der dritte 
sein, der bei Unverrichtscher Myoklonusepilepsie den Befund der disse- 
mierten Zelleinlagerungen aufweist. Bemerkenswert  ist jedoch der Urn- 
stand, dab im Falle Frigerios Myoklonie und Epilepsie ohne charakte- 
ristische Rind en- und Hirnstammver~nderung,  nur im Mark des Den- 
t a tum und den Ganglienzellen des gesamten Rfickenmarks festzustellen 
sind, und im Falle Pilotti ohne Epilepsie die Einlagerungen sich in den 
Zellen des R/ickenmark-Vorder- und Seitenhornes linden neben anders- 
artigen Degenerationserscheinungen am Nucleus dentatus. 

Des Weiteren spricht La]ora in der eben zitierten Arbeit die Xtio- 
logie der Zelleinlagerungen. Er  lehnt sie (auf Grund seiner Tierversuche) 
als Erseh6pfungsprodukte bei der Myoklonie ab. 

l~ber die t terkunf t  der Einlagerungen gibt auch er keinen Versuch 
der Erkl~rung, er spricht nnr davon, dab durch eine Umwandlung im 
Protoplasma ,,corps sph6rulaires" sich bilden k6nnen. Wo die urspriing- 
liche St6rung ihren Sitz hat, kSnnen auch wir nicht sagen. Die inneren 
Organe, insbesondere die innersekretorischen haben uns nichts Krank-  
haftes aufgedeckt, doch miissen wir gerade bedenken, dab uns unsere 
technischen und optischenHilfsmittel  selbst bei schwerer Dysfunktion ein 
morphologisches Substrat nieht erkennen lassen. Es bestehen die MSg- 
lichkeiten: Kommen pathologische Sto/]wechselprodukte in den Ganglien- 
zelleib und /iihren diese zur Aus/~illung der Einlagerungen, oder abet 
besitzt die erkrankte Ganglienzelle eine ungeni~gende Assimilations]ghig- 
keit der ihr zuge/iihrten Ndihrsto/[e ? Hieriiber wird sich der histologische 
Untersucher wohl nie ~uBern k 6 n n e n -  auch Westphal-Siolis Befund 
tier ,,glykogenoiden" Einlagerungen im Gliareticulum ist nicht unbe- 
dingt zu verwerten, ich m6chte eher der Annahme einer mangelnden 
Assimilationsf~higkeit mehr zuneigen. 

t t ier  liegt ein Arbeitsgebiet der chemisch-klinischen Forschung, wo 
gerade auch in den besseren Zeiten der Patienten genaue Untersuehungen 
nicht nur des Blutes, sondern auch des Liquor ccrebrospinalis anzu- 
stellen w/s Bei einem etwaigen Nachweis pathologischer Stoffe oder 

1) Rev. Neurolog. 2. 1923" L. tritt hierin sehr energisch fiir die ibm yon 
keiner Seite streitig gemachte Priorit/~t bezgl, der Einlagerungen bei der Myo- 
klonie ein. 
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Stoffwechselprodukte k6nnten sich Gesichtspunkte ergeben, die die nicht 
als spezifisch imponierende Zellerkrankung z. B. im Thalamus des West- 
phal-Siolischen Falles, im Zahnkern bei anderen Autoren, auf eine ge- 
meinsame Schadigung wie die die Niederschlage im Protoplasma der 
Ganglienzellen bedingenden, zurfickzuftihren gestat ten wiirde. 

Des weiteren ware zu beachten, in welchen Zellelementen sich kon- 
s tant  die sonst diffus verteilten Einlagerungen nicht finden liel~en. 
Es ist auf~allig genug, da6 z. B. die Betzschen Zellen in allen 3 Fallen 
so , , intakt" sind, obwohl doch diese Zellen bei einer Schadigung yon 
aul]erhalb des Zentralorgans auf dem Blutlymphwege genau derselben 
Noxe ausgesetzt sein miii3ten, wie die Zellen, in denen es zu den albu- 
minoiden Niederschlagen gekommen ist. 

Die andersartigen Einlagerungen z. B. im Ganglion paropticum sind 
neuerdings besser bekannt geworden [F. H. Lewy bildet sie in dem Tonus- 
buche ab, ich babe sie bei Pellagrapsychosen besprechen k6nnenl)]. 
Hier handelt es sich offenbar um eine Eigenart des Aufbaus dieser 
Zellelemente, in denen es bei exogener Zuffihrung des schadigenden 
Agens zu kolloidalen Ausfallungen kommt.  Wahrend an@re Zellele- 
mente  in anderer Weise (z. B. Verfettung) darauf reagieren. 

Wir kennen ferner die (oben bereits erwahnten) yon Lafora und 
F. H. Leu, y beschriebenen Corpora ,,hyaloidea", die sich auch nur in be- 
s t immten Zellgebieten linden, obwohl doch das Zentralnervensystem 
tiberall unter den gleichen exogenen Ernahrungsbedingungen steht. 

K6nnten wit also annehmen, dal3 unter gleichen Bedingungen be- 
s t immte Zellen besonders durch Ausfallung derartiger Einlagerungen 
erkranken, so ergibt sich fiir die speziellen Verhaltnisse bei den Myo- 
klonusepilepsien (unserer Kategorie) die Fragestellung, welche Zell- 
gruppen am ersten yon dem Proze[~ der beschriebenen Abscheidungen 
befallen werden, und es ware zu erwagen, inwieweit etwa die Falle 
Frigerios und Pilottis abortive Falle dieser Gruppe waren. 

Ich m6chte Lewy recht geben, wenn er der Ansicht ist, dal3 mi t  
Sicherheit nur bei best immten Gebflden und gleichartigen Krankhei ten  
best immte l~eaktionen erwartet  werden dfirfen und k6nnen. Und aus 
dieser 1Jberlegung heraus m6chte ich mich gegen die Bezeichnung un- 
serer Einlagerungen und Konkremente  als Corpora amylacea wenden. 
Eine Gleichstellung mit  diesen bekannten Stoffwechselprodukten des 
Zentralnervensystems ware nur stat thaft ,  wenn auch histochemisch das 
Verhalten ein gleiches ware, auf die groben sinnfalligen Unterschiede 
babe ich aber oben schon ausfiihrlich hingewiesen. Selbst eine mor- 
phologische Ident i ta t  wird wenig beweiskri~ftig sein, die sog. Pseudo- 
kalkk6rper im Pallidum, die doch mit  den Corpora amylacea sicher nichts 

1) 1)sychiatrische Sektion auf der Innsbrucker Naturforscherversammlung. 
Ref. Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 39. 
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zu tun haben, nehmen oft genug einen morphologisch ~hnlichen Auf- 
bau an. 

Will man unsere Einlagerungen benennen, so sollte man den chemiseh 
nichts best immenden Namen MyoklonuslcSrperchen w~Men. 

Gewil~ besteht eine, ,Verwandtschaft" zwischen den MyoktonuskSrpern 
und den Corpora amylacea, doeh ist dies nieht weiter verwunderlich, da 
doch diese dort ausgeschieden werden, wo die N~hrstoffe des Zentral- 
organs zirkulieren, und da an der Schlackenbildung auch einige gleich- 
artige chemische Elemente ihren Anteil haben diirften. 

Ich glaube mir aber die VerhMtnisse so vorstellen zu diirfen, da~ 
~fir die MyokloniekSrper der spezifisehe Chemismus der Ganglienzelle 
eine bedeutende Rolle spielt. 

Denn betrachten wir noch einmal das morphologisehe Bild, so sehen 
wir, wie es zu den Inkrustationen in die Einlagerungen yon der Ganglien- 
zelle her kommt.  Der Beginn des Prozesses ist nicht deutlieh erkennbar, 
die Entwieklungsvorg~nge im Protoplasma lassen sich nieht yon akuten 
Schwellungsvorg~ngen unterseheiden. In  Form yon Sehollen liegen die 
Massen zwisehen den Fibrillen, dann wird die Abgrenzung deutlieher, 
es bildet sich ein heller Hof herum, in dem sich vom Rande her argento- 
und basophile, meist auch ]uchsinophile Granula ablagern und die Ab- 
~cheidungen inkrustieren. Es bilden sich Tropfen oder Kugeln unter 
dem EinfluB physikaliseh-ehemiseher Bedingungen (Spannungszust~nde) 
die z. T. an dem differenten optischen und f~rberischen Verhalten der 
KSrper sehuld sein m6gen. 

Ffir seine Corpora amylaeea n immt Sti~rmer als den die AusfMlung 
bewirkenden Elektrolyten eine beim Zerfall freiwerdende Fetts~ure an 
(typisehe Blauf~rbung mit  Nilblausulfat), bei uns gibt Verasehung der 
KSrper den restierenden kristallinischen Y~ing, an dem (nach Ver- 
asehung!) der Naehweis yon Phosphor (s. o.) vereinzeit gelingt. 

Sti~rmer nimmt auch fiir die Corpora amylacea einen hoehmoleku- 
laren EiweiBkSrper als prim~resAusscheidungsprodukt an, spricht sparer 
aber nur yon (den N- und P-haltigen) Sphingomyelinen und (N- 
haltigen) Phrenosinen in Verbindung mit  einem kohlehydrat~hnlichen 
KSrper. 

Er ist zu dieser Auffassung gelangt dureh experimentelles Misehen 
versehiedener bekannter  Lipoide (ehemisch isoliert rein dargestellt) 
mi t  Glykogen und Anstellung der bei den Corpora amylacea gefundenen 
Farb- und Jodreaktionen. Auf Grund gleiehartigen f~rberisehen Ver- 
haltens hat er dann diese KSrper identifiziert. Einen ~hnlichen Weg ist 
sparer Reich gegangen. Trotz des erfreulichen Fortschrittes und vor 
~llem der hoffnungsvollen Aussiehten, die diese Methoden bieten, haftet  
ihnen doch ein Mangel an, n~mlich die Unm6glichkeit der Wiedergabe 
der chemischen Anordung der Molekfile und des in den pathologiscben 
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F~llen vor uns liegenden physikaliseh-chemischen Zustandes der Ab- 
scheidungen. 

La/ora sagt noeh in seiner neuesten Arbeit yon den ,,corps sph6ru- 
laires", sie durehlaufen die chemischen l~eaktionen zwisehen denen 
des Hyalins und denen des Amyloids. 

Weshalb wir nicht yon amyloiden Substanzen sprechen sollen (auch 
Sti~rmer lehnt dies ffir die Corpora amylacea ab) ,  ist bereits er6rtert. 

Die f~rberischen Differenzen bei einzelnen Autoren (Hyalin - -  
Amyloid) beruhten wahrscheinlich auf physikalisch-chemischen Ursachen 
Die nicht konstante Jod-Amyloidreaktion kann man den K6rpern viel 
leichter entziehen, als die Fi~rbbarkeit mit  den anderen Farbstoffen, von 
der Farbreaktion auf Amyloid wissen wir, dab sie dem EiweiBk6rper an- 
h/~ngt, die Grundsubstanz ist ein Albuminoid, dab diese rein ausgefi~llt 
wird, ist naeh dem Chemismus des Zentralnervensystems nicht anzu- 
nehmen. 

So komme ieh zu dem Schlusse, daft dem unterschiedlichen /~irberi- 
schen Verhalten bei den verschiedenen zur Beobachtung gelangten Fdllen 
yon ~lyoklonusepilepsie nut eine untergeordnete Bedeutung zukommt. 
Die Grundsubstanz scheint tats~chlich iiberall die gleiche zu sein (ein 
Albuminoid)~ (lie durch Inkrustat ionen yon dem noch (aber wohl patho- 
logisch) funktionierenden Plasma der Ganglienzelle sein charakteristi- 
sches Aussehen und einige charakteristische f~rberische histochemische 
Reaktionen erhi~lt. Eine Entschcidung wird erst mSglich sein, wenn 
histoehemische Methoden mit  gr6Berer ehemischer Genauigkeit uns zu 
Gebote stehen, und eine vollsti~ndige L6sung der Frage wird wohl kaum 
erfolgen, ehe es nicht gelingen wird, die Abscheidungsprodukte zu iso- 
lieren. 

Zusammenfassung. 
1. Bei einem Fall yon Unverrichtscher Myoklonusepilepsie mit  et- 

was mehr als 5ji~hrigem Verlaufe land sich eine Gehirnatrophie mit  
Gliose der Randschichten und Ammonshornsklerose. 

2. I m  Vordergrund steht der zuerst von La/ora beschriebene ProzeB 
eigenartiger eorpuscul~rer Einlagerungen, Myoklonusk6rperchen, in 
den Ganglienzellen und ihren Forts~tzen, der schlieBlich zum Zellunter- 
gang f/ihrt. 

3. Besonders stark war die Erkrankung des Nucleus dentatus,  der 
Substantia nigra (keine gesunde Zelle mehr) und des Thalamus, ziem- 
lieh stark des P~llidums und Nucleus ruber, w~thrend sense die Zell- 
erkrankung ubiquit~r in gleiehm~Biger Intensi t~t  ausgebreitet ist. 
Auffallend ~rei sind die Betzsehen Zellen. 

4. Der Fall bildet zusammen mi~ dem La[oras und Westphal-Siolis, 
wahrscheinlich auch Frigerios, eine Gruppe. 
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Betre//s der Einlagerung ist zu  sagen : 

1. Auf Grund  ihres his tochemischen u n d  f~rberischen Verhal tens  
werden die E in lagerungen  als Gebilde angesprochen,  denen  die Aus- 
f~llung einer a lbumino iden  Substanz  in den Ganglienzel len zugrunde  
]iegt, Be imengungen  yon  kohlehydra t~hnl ichen  Stoffen ist auf Grund  
der teilweisc vo rhandenen  Jodreak t ionen  n icht  auszuschliel~en. 

2. Eine  Verwandtschaf t  zu den Corpor~ amy]acea des Zent ra lner -  
vensystems besteht  nu r  insoweit,  als das E n d p r o d u k t  der Niederschlags- 
massen morphologisch ~hnlich sein kann ,  die im Ammonshorn  vorhan-  
denen  Corpora amylacea zeigten zwar auch die den E in lagerungen  teil- 
weise eigene Jodaffini t~t ,  sonst  aber  ein differentes Verhalten.  
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