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Bald naehdem die Zellprozesse ffir die infantile und juvenile Form 
der amaurotischen Idiotie anfgedeckt waren, erschien eine grol~e An- 
zahl von Mitteilungen, die neue Kenntnisse fiber den Proze~ und 
seine Stellung in der Gruppe der heredit~r-famili~ren Erkrankungen 
brachten. Die Wandlung unserer Anschauungen und den heutigen Stand 
unseres Wissens, der seit den Arbeiten yon Scha//er und Spielmeyer 
schne]l Allgemeingut geworden ist, hat Spielmeyer erst kiirzlich in 
seinem Referate im Zentralbl. f. 0phthalm01. niedergelegt. Ein beson- 
deres Interesse erregen in jfingster Zeit die F~lle, die zwischen den 
klassischen infantilen und juvenilen stehen, die sog. spi~tinfantilen oder 
die ihnen histologisch gleichstehenden Erkrankungen infantilen Be- 
ginnes mit chronischerem Verlanfe. 

Diesen hat Bielschows]cy eine eingehende Wfirdigung zuteil werden 
lassen, dabei die Natur der bei diesen Formen h~nfigen cerebellaren 
Ver~nderungen anfgedeckt und in seiner grol~ angelegten Studie auch 
die Aufmerksamkeit auf die in seiner Beobaehtung aul~erordentlich ein- 
drucksvolle Ver~nderung des Hemisph~renmarkes gelenkt. Seine An- 
gaben, die Globus dureh Mitteilung weiterer F~lle stfitzen konnte, sind 
yon gr61~ter Bedeutung f fir die Pathogenese der Erkrankung, indem sie auf 
breiterer Basis als bisher einen Einbliek in das Wesen der GrundstSrung 
und des pathologischen. Geschehens am Parenehym gewinnen lassen. 

Die nachstehend wiedergegebenen Betrachtungen stfitzen sich auf 
einen Fall von ungew6hnlich frfihem Einsetzen des Prozesses bei relativ 
langer Lebensdauer, der sieh in interessanter, mannigfaltiger Weise auf 
das nervSse Parenchym auswirken konnte und sogar in bisher noch 
nicht beobachteter Weise die ~ul~ere Konfiguration des Zentralorgans 
beeinflu~t hat. 
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Uber den Beginn und Verlauf der Erkrankung wissen wir folgendes: In der 
Familie bestehen keine konstitutionellen, insbesondere keine Nervenkrankheiten. 
Beiderseitige Gro6eltern in hohem Alter verstorben, die Eltern sind nicht bluts- 
verwandt, jedoch Ostjuden, der Vater s tammt aus Ost-, die Mutter aus West- 
galizien. Die Patientin, Lilly G., ist am 26. II.  1921 geboren, normale Geburt. 
Es ~ l l t  bald an dem Kin@ au~, dab  es stiller als andere Kinder ist. Mit 3- -4  Mo- 
naten habe der Arzt Spasmen festgestellt, mit  6 Monaten begann das Kind auf- 
zusitzen, konnte jedoeh bald darauf beim Baden nieht mehr sitzen und den Kopf 
nieht mehr halten, griff auch nicht mehr nach vorgehaltenen Gegenst~nden. 
Laufen und Sprechen hat es hie gelernt. Mit 8 Monaten bekommt Pat. Z~hne, die 
aber schnell wieder ausfallen, welch und klein gewesen sind. Um diese Zeit wird 
Schielen festgestellt, die Pat. liegt meist apathisch da, nimmt aber Nahrung zu 
sich. Mit einem Jahre wird eine Sehnervenentzfindung konstatiert und es treten 
alle 20 Minuten Kr~mpfe auf, die folgendermaBen beschrieben werden: Untere 
Extremit~Lten steif, gestreckt, H~nde geballt, Arme eingeschlagen, Kopf naeh 
hinten gebeugt, Sehaum vor dem Munde. Bauer 1/4--1/2 Minute. Die Kr~mpfe 
nehmen allm~hlieh an Hiiufigkeit zu, ebenso die Apathie, das Kind reagiert auf 
nichts mehr, blinzelt aueh nicht, selbst wenn es in die grelle Sonne sieht. Dabei 
zunehmende Abmagerung. Den genauen Zeitpnnkt des Anftretens der Kr~mpfe 
wissen wlr nieht, doeh hatte Herr Prof. Cassierer die Liebenswtirdigkeit, mir mit- 
zu~eilen, dab er Kr~mpfe beobaehten konnte, Ms er das Kind zum erstenmal im 
Alter von etwa 5 Monaten gesehen hat. 

Am 16. I. 1924 wird das Kind in der Nervenklinik der Charit~ aufgenommen. 
Die Pat. sieht blab aus, ist ihrem Alter entsprechend groB, doch in recht redu- 
ziertem Ern~hrungszustand. Der Schi~del ist hart (N~hte verkn5chert), doeh im 
Umfang erhebHeh vergr6Bert (Protuberantia-oceipitalis-Glabella 52 era, Brust- 
umfang ~8 cm). 

Uber den Lungen bronehitische Erseheinungen. Sonst KSrperorgane o. B. 
Temperatur 38,3. 
Die Pat. liegt auf dem l%tieken, der ganze Rumpf ist ein wenig nach rechts ge- 

dreht, der Kopf ist zurtick- und nach reehts geneigt, l%igidit~t der Nackenmusku- 
latur bei passiven Bewegungen naeh allen l~iehtungen. Die Augen sind halb ge- 
sehlossen, k6nnen aber ge6ffnet werden, Lidschlag spontan auBerordentlieh selten, 
keinerlei spontane Ausdrueksbewegungen. 

Visus: V611ige Amaurose. Keinerlei Reaktionen auf Lichteinfall, auch nieht 
beim Augenspiegeln. Pupillen eng, r. - -  1., rund. Am Fundus typiseher Befund 
der amaurotischen Idiotie: Papille ganz weiB mit  engen Arterien und nieht ganz 
seharfem Rande. In der Maeulagegend dunkelroter Fleck in leicht grauer Um- 
gebung yon unscharfen Grenzen. 

Geringe spontane Augenbewegungen, kein Strabismus. 
Faeialis: Beim Weinen erfolgt gleichmgBige, langsame, wenig ausgiebige Inner- 

vation. Pat. maeht zeitweilig Saugbewegungen mit den Lippen, 6ffnet dabei den 
Mund, die Zunge liegt gerade, wird kaum bewegt. 

Arme werden im Ellenbogen und Handgelenk gebeugt gehalten, die Grund- 
phalangen sind iiberstreekt, Mittel- und Endphalangen wieder gebeugt, der Daumen 
adduziert und gebeugt. Ausgesprochene Spasmen in den Adductoren der Schulter, 
in den Flexoren des Vorderarmes, der Hand und der distalen Fingerbeuge. Naeh 
brtisken Bewegungen sehwinden die Spasmen auf kurze Zeit. Radialis und Triceps- 
reflex sehr lebhaft, keine isolierten Atrophien. 

Beine: Ebenfa]ls ausgesprochene Spasmen in allen Gelenken, aueh in den 
Muskelgruppen. Die FtiBe sind in Plantarflexion fixiert bei ebenfalls stets plantar- 
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flektierteu Zehen. Deutliehe Valgusstellung des FuBes. Patellar- und Achilles- 
sehnenreflexe beiderseits sehr lebhaft, keine Pyramidenzeiehen. 

Sprachlieh ist keinerlei Konnex zu bekommen. Bisweilen verzieht Pat. das 
Gesicht zum Weinen, wobei einige Laute ausgestol~en werden. r 
keit auf sensible (Stiche oder Berfihrungen mit dem Finger) und akustisehe Reize 
(Husten oder Schneuzen anwesender Personen), dabei zuckt Pat. blitzartig zu- 
sammen, vorwiegend Streck-, weniger Beugekontraktionen einzelner oder aller 
Gliedmal~en yon geringer Exkursion und einigen Sekunden Bauer, die bisweilen 
mit  einigen klonischen Zuekungen aufhSren. Diese anfallsartigen Reaktionen 
treten anscheinend aueh o~t spontan auf, z. B. beim Versehlucken. Es ist nieht 
zu entscheiden, inwieweit Pat. fiberhaupt Spontanbewegungen macht, d a  die 
vorhandene Gliederstarre bei geringen Reizen mit  Reflexbewegungen antwertet  
und bei passiven Bewegungen ausgesproehen Mitbewegungen auftreten, z. B. vom 
linken Arm auf den rechten, aueh auf die Beine fibergreifend oder yon Bein zu 
Bein, aber nicht immer gleichartig. Bei Neigung des Kopfes nach rechts Heben 
der Arme und weiterhin Strecken in Ellenbeuge und zwar deutlich 1. ~ r. Das 
Umgekehrte ist beim Drehen des Kopfes nach links der Fall1). H~ufig treten 
epileptisehe Anf/~lle von 1/2 Minute Dauer auf. Streekkrampf der Extremit/~ten 
und des Rumples, Verdrehen der Augen, Cyanose, Sehaum vor dem Munde. 

26. I. 1924. Pat. il~t reichlich, solange ihr etwas in den Mund gesteckt wird, 
und durch den weiehen Gaumen der Schluekreflex angeregt wird, im fibrigen un- 
ver~ndert. Die Strecl~kr/impfe in den Extremit/iten, verbunden mit krampfartiger 
Atemnot, sind h/~ufig, dabei Erstickungserscheinungen, so da6 man o~t den Ein- 
druck des drohenden Exitus hat. Pat. liegt dauernd in der oben besehriebenen 
Haltung, g~nzlich apathisch, gleichsam fixiert ruhig da, bis auf einen sensiblen 
oder akustischen Reiz - -  oder selten spontan - -  das Zusammenschrecken erfolgt. 

In  der Folgezeit keine wesentlichen Ver/~nderungen. Am 12. IV. nehmen die 
epileptisehen Anf/~lle zu, dauern 1/~nger, ausgedehnte Bronchopneumonie fiber den 
Lungen. Am 18. IV. t r i t t  naeh bedeutender Versehleehterung des Zustandes der 
Tod ein. Das Kind hat ein Alter yon 3 Jahren und 2 Monaten erreicht. 

Die Sektion der K6rperorgane hat als Todesursaehe die schwere Broncho- 
pneumonie best/~tigt, sonst ist der makroskopisehe Befund der K6rperorgane ohne 
Belang. Die Weiehheit der Knoehen, das Fehlen der Z/~hne konnten ebenfalls fest- 
gestellt werden, doeh ist leider die mikroskopisehe Untersuehung unterblieben. 

Mikroskopisch ist folgendes bedeutsam: 
Nebenniere: Starke Lipoidablagerungen der Rinde und zwar in Gestalt tief rot- 

gef~rbter Neutralfette. 
Thymus." M~$ige physiologische Involution, starkere sklerosierende Atrophie: 
Sehilddri~se: Ausgesproehene Struma colloides mit  Atrophie des Parenehyms. 
EpithelkSrperchen: Sehr klein, keine Sklerose, starke Vermehrung der eosi- 

nophilen Zellen. 
Sch~delsektion: Der Sch~delumfang betr~gt 53 era, ist also bei dem Alter yon 

3 Jahren 2 Monaten um 5--6  cm zu groB; Dura prall gespannt, starker Hydro- 
cephalus externus, Gehirngewicht 1300g, gewogen nach Ablaufenlassen des ca. 
130 cem starken PiaSdems. 

Die Pia ist fiber dem Frontalpol trfibe und verdickt und li~fit sich nicht ohn 
Substanzverlust ent/ernen. 

Die Verdiekung und Trfibung der Pin nimmt yon dem Frontalpol naeh dem 
Oeeipitalteil hin erheblieh zu und fiberspannt an versehiedenen Stellen die welt- 
klaffenden Sulei. 

~) Eine eingehende Sehilderung der Tonusverh~ltnisse dieses Falles hat  Simons 
in der Berliner Neurologischen Gesellschaft im Oktober 1924 gegeben. 
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L~Bt man d~s Gehirn auf der Basis liegen, so fallen die ffir das Alter recht  
groi~en Hemisph~ren auf, die Kleinhirn und  Medulla vollkommen iiberdecken. Die 

Abb. 1. Linke Hemisphere. Bei a Pia, die die tiefen SuM tiberd~cht, b Foss~ 
Sylvii, c, d und  e stricknadeldtinne Windungen,  die sich in nur  oberfl~chlicher 
Furchung gegen die pachygyren Grundwindungen ~bsetzen und diesen aufgelagert 
sind. / mikrogyrer Bezirk im Hinterhuupts lappen.  Op Operculum (vgl. Text). 

Abb. 2. a, b und  / wie in Abb. 1. Man beaehte das lJbergreifen und  die tiefe 
Furchung der Fissura p~rieto-occipitMis auf die la~erale Fl~iche und  die schmalen 

Windungsbezirke des ganzen Occipitallappens. 

beiden Abb. 1 und  2 sind sofort (urn e~w~ a/10 verkleinert) ~ufgenommen, n~eh- 
dem das Gehirn aus der Seh~delhShle genommen war. Ers t  naeh der Aufnahme 
wurde die Sektion naeh  Meynert durehgeftihrt,  so daB, was ausdr/ieklich hervor- 
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gehoben sei, das Gehirn sich in der Lage nach der Sektion befindet, somit beide 
Hemisph~ren das gesamte Metencephalon fiberdecken. In dem reeht grol~en 
Sehiidel war das Tentorium stark zwischen die beiden Occipitallappen vorgewSlbt. 

H6ehst auff~llig ist die Konfiguration der Windungen an beiden Hemisph~ren. 
Nicht allein, dal~, wie z. B. am Frontalpol, die Sulci sehr stark in die Tiefe gehen, 
die Gyri h~Lufig verschm~lert sind, zeigen diese aueh einen durehaus unregelm~Bigen 
Verlauf und weehseln innerhalb kurzer Strecken in ihrer Breite, Windungen veto 
pachygyren Typ finden sich neben solchen ausgesprochen mikrogyren Charakters, 
und gehen ineinander iiber. Die Furchen sind entsprechend den Windungsver- 
h~ltnissen ebenfalls unregelm~l~ig angelegt, vielfaeh mit dem n0rmalen Bau der 
Hirnoberfl~iche nicht zu identifizieren; lediglieh die Primiir~urehen sind deutlich 
und zeichnen sieh dutch enorme Tiefe aus. 

Die Einzelheiten stellen sieh iolgendermaBen dar: Am rechten Frontalpol sind 
einzelne Windungen, wie z. B. der Ubergang der unteren Frontalwindung in die 
Orbitalwindungen, abnorm breit, um dann als dfinne Strange in der Tiefe zu ver- 
sehwinden. Eine andere, z. ]3. die mit e bezeichnete Windung, tr~igt eine knapp 
strieknadeldieke Windung aufgelagert, die sich gegeniiber der eigentlichen Win- 
dung nur durch eine ganz seiehte, sehmale Einkerbung an jeder Seite abhebt. Die 
Fossa Sylvii ist enorm tier und Yon einer stark verdickten, trtiben, derbfaserigen 
Pfa iiberspannt. Eine vSllige Opereulisation hat nicht stattgefunden. Der occi- 
pitale Tell des Gyrus postcentralis und sein LTbergang in den Gyrus supramargi- 
halls ist enorm verbreitert, stellt eine Windung yon exquisit pachygylem Cha- 
rakter dar. Sie zeigt in der Mitre eine nadelfSrmige Einziehung, die auch nor- 
malerweise mitunter dort zu sehen ist. An ihrem dem Opereulum zugewandten 
Teile entspringt ahnlich wie eben bereits beschrieben, eine federkieldiinne Win- 
dung, die jedoeh in der Windungsfurche wieder vollkommen in der pachygyren 
Windung aufgeht. Naeh oben zu wird diese pachygyre Windung immer schmaler, 
noch einma] zeigt sie eine derartig aufgelagerte, nur dureh sehmale Einkerbungen 
abgesetzte Windung, und geht dann selbst als knapp federkieldick in die Tiefe. 
Vom Temporallappen sind hier nur der Gyrus temporalis superior getroffen und 
darunter liegende Teile der mittleren Sehl~fenwindung, die in ihrer (mikrogyren) 
Gestaltung durch kleine Bueke] mit seichten Einkerbungen deutlieh hervortreten. 
Derartige Windungen finden sich beim (Jbergang des Sehl~ifen- in den Hinter- 
hauptslappen. Am Occipitalpol sehen wit eine weitgehende Verl~ngerung der 
Calearina auf die laterale Gehirnflaehe. Die untere Begrenzung bildet eine Win- 
dung, die dem Gyrus lingualis entsprieht, die obere seheint aus dem Cuneus her- 
vorgegangen zu sein. Oberhalb der ]etzteren liegt fief eingesunken ein etwa 
dreimarkstiiekgrol3es Gebiet, das dadurch Yon besonderem Interesse ist, dab sich 
hier auf tieferem Niveau auf deutlieh breiter Grundwindung kleine mikrogyre 
Bezirke erheben, so dal3 die Oberfl~che an dieser Stelle ein noeh am meisten ,,blu- 
menkoh]artiges" Aussehen hat. Die umgebenden ~u reichen operculum- 
artig fiber diesen in der Tiefe anscheinend ungegliederten Bezirk herfiber. 

An der reehten Hemisphere liegen die Verh~ltnisse am Frontalpo] ahnlich 
denen der linken, so dab sich eine genaue Beschreibung erfibrigt, doeh f~llt auf, 
dab bereits Windungsanteile der unteren Stirnwindung hSckerige Unregelm~l~ig- 
keiten aufweisen, sehr viel oberfl~chliehe l%lrehenbildungen an einze]nen Win- 
dungen auftreten, sieh fernerhin Windungen sehnell verbreitern und verjfingen. 
In der Gegend der hinteren Zentralwindung bemerken wir sehon eine oft auf- 
fallende Schnlalheit der einze]nen Windungen mit aul]erordentlieh tiefen Furchen- 
bildungen, die yon Pia fiberzogen sind. Zum Occipitalpo] hin nimmt die Unregel- 
mAl~igkeit der Windungen immer mehr zu. Der ganze Occipitallappen besteht nur 
aus einem Gewirr ~uBerst schmaler, wurm~hnlieh geschl~ngelter, an der Ober- 
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f l iehe unregelmggig h6ekeriger Windungen,  die dureh tiefgreifende Sulei vonein- 
ander  ge t rennt  sind und  sieh stellenweise in ebenteuerl ieher Form tiberlegern. 

Des tiefe ~bergrei fen der Fissura parieto-oeeipitelis teilt  den Oeeipitalleppen 
yon der Hemisph i re  derer t  eb, deB ein die lVlentelheut fief einsehneidender SpMt 
entsteht .  ~hn l ieh  wie in der enderen Hemisphere liegt eneh eine in der Tiefe un- 
gegliederte Windung mit  eufgelegerten sehmalen, knollig hSekerigen Windungen.  

Aueh die mediele Seite des Oeeipitelpoles zeigt an der reehten I-Iemisphire 
eine entspreehende BesehaHenheit,  die Fissure Ioarieto-oeeipitelis t r enn t  sehari  
den Oeeipitellappen eb und  reieht  ebenso wie auf der leterelen Ansieht  die Mantel- 
kante  durehsehneidend herunter .  

Aus Grtinden der Sektionsteehnik und  der weiteren Vererbei tung des Mete- 
rims wird der Groghirnmentel  im Zusemmenhang gelassen und  yon einer medialen 
Aufnahme der I-Iemisphiren Abs tand  genommen. Auf die Reprodukt ion des yon 
der Hirnbasis hergestellten Bildes k6nnen wit aus Ersparnisgri inden ebsehen, de 
die Verhi l tn isse  aus der Besehreibung hinreiehend klar  hervorgehen. Des Auf- 
fi l l igste ist  die enorme KIeinheit  des Cerebellums, das veto 0eeipitelpol  um 4 em, 
yon den seitliehen Per t ien  des Hin terhaupt leppens  je um 21/,~ em tiberregt wird. 
Des Organ ist  yon derber lederartiger Besehaffenheit,  die einzelnen Kleinhirn- 
l~ppchen sind starr, liegen lemellenertig nebeneinander,  die weiten Sulci ges ta t ten 
es, leicht mit  dem kleinen Finger die L/~ppehen bis an des Kle inhi rnmark  zu 
trennen.  W~hrend die Breite der Hirnbesis yon Temporal leppen zu Temporel- 
lappen laterMe Fl~ehe 10 cm betr~gt,  miBt die grSgte Breite des KMnhi rns  nur  
6,4 era. AuHel!end klein ist  des Ponsgebiet und Medulla. Auf der HShe der 
Oliven ist  das Pyramidenereal  s tark  eingesunken, und  wie schon iuBerlieh zu er- 
kennen, yon weieher, gallertiger Beschaffenheit.  Eine sehr starke Atrophie zeich- 
net  am Kleinhirn  das basale Gebiet vom Tuber vermis und  Kleinhirnpyremide 
aus. Die Verhi l tn isse  en  der Besis des St irnhirns nnd  Sehlifenleppens entsprechen 
denen bei der seitlichen Ansieht, besonders am Temporel lappen sind die Windungen 
unregelmigig hOckerig. Auf beiden Seiten t r i t t  der Uneus enorm iiber des Niveau 
des Sehl~fenleppens hervor  und  zeigt dutch  seiehte Furchenbi ldungen bedingt ein 
hOekeriges Aussehen. An den Gef igen kein besonderer Befund. 

W~hrend das Gehirn im allgemeinen eine recht  derbe Konsistenz aufweist, 
befinden sieh an  einzelnen Stellen, z. B. arn hinteren Ende der rechten nnd  l inken 
vorderen Zentrelwindung,  am rechten Sehlifenpol im Gebiete der rechten hinteren 
Zentralwindung erweiehte I-Ierde, die euf dem Durchsehni t te  eine weieh-gallertige 
Bescheffenheit  zeigen, w~hrend die l~inde, besonders die iugeren  Sehichten mit  
ihrer derben Konsistenz devon versehont geblieben sind. Auf mehreren Durch- 
sehni t ten  dureh die Rinde ist  les t  iiberell eine deutliehe Zweiteilung in eine ober- 
f l iehliehe und  tiefere Sehieht zu sehen, die durch einen grauroten, zwischen diesen 
beiden Schiehten liegenden Streifen bedingt  ist. An einzelnen Stellen besteht  eine 
erweiehte Zone (im Gebiet der U-Fesern),  die einen derben Merkkegel yon der 
Rinde t rennt .  Aueh hier sind im Ausstr iehloriparat  Fet tk6rnehenzellen nieht  naeh- 
zuweisen. Bei der Sektion naeh Meynert ist  das Dm'ehtrennen des 3~arklegers 
infolge der sehr derben Konsistenz ersehwert. Die Ventrikel sind erweitert. 
Des Centrum semiovele ist  s tark  etrolohiseh, insbesondere seheint das subependy- 
m i r e  Mark betr0ffen zu sein. Die Oberfliehe des Nucleus eaudatus ist  h6kerig, 
en  den Erhabenhe i ten  reeht  derb. Der orale Tell des Hi rns tamms l i g t  keine 
deutliche Zeichnung des Str iatums erkennen. I m  Pu t emen  l inden sieh auf dem 
Durchsehni t te  h6ekerige Erhebenhei ten  yon hellerer Ferbe. Das Pal l idum zeichnet 
sieh dureh einen leieht r6tliehen, gleiehmil3igen Fa rben ton  aus, w ih rend  das Pu- 
t amen  welter neeh h in ten  ein ausgesproehenes fleeMges Aussehen zeigt. Anf- 
fallend is t  die S t ruktur  der sich har t  anfiihlenden Inselrinde, die unter  einer sehma- 
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len grauen lgindensehieht einen tells einfaehen, teils doppelten Streifen weigr6t- 
lieher F/trbung in der tiefen Rinde aufweist. Das Claustrum ist eingesunken, hat  
eine /~hnliehe Farbe wie das Putamen. 

Der Thalamus ist in 
seinen Groghirnanteilen 
stark atrophiseh, yore 
Pulvinar sieht man einen 
geringen Rest. An der 
Substantia nigra ist niehts 
Auffglliges zu sehen, am 
Pons I/~llt die derbe Be- 
schaffenheit des gesamten 
Marklagers auf, aueh die 
Oliven Ifihlen sich derb 
an, dagegen ist das Pyra- 
midenareal erweicht und 
yon glasig-gallertiger Be- 
sehafienheit. 

Am gfiekenmark 
springen die Hinterstrgnge 
auffa]lend hervor, auf dem 
Durehsehnitte sind die 
Pyramidenbahnen atro- 
phiseh und grau-gallertig; 
im frisehen Ausstrieh- 
prgparat sind keine Fett-  
k6rnehenzellen zu linden. 

Da die Eigenart des 
Falles neben anderem in 
dem makroskopisehen Be- 
funde der schwer geseh/i- 
digten Konfigurationliegt, 
so wurdeneine ganze Reihe 
Frontalsehnitte an in 
Chrom fixierten B16eken 
hergestellt, die einen tJber- 
bliek fiber die Verhgltnisse Abb. 3. Kulschitzky-Pr~iparat aus dem reehten Oeei- 
des Hirmnantels mit Aus- pitallappen. Man sieht sehwa eh angedeutet die Pia. 
nahme des bei der Sektion Deutlieh ist das Klaffen der SuM und die. isthmus- 

artige Einengung der Ansatzstellen der Windungs- 
herausgetrennten Hirn- kegel. Das Mark ist leer, die pathologiseh in Gang- 
stammes und der Grog- lienzellen und Glia eingelagerten Substanzen halten 
hirnganglien gestatten, in Mark und g inde  den Farbstoff fest. Bei a ist 
Die Verh/~ltnisse sind im die I~inde fast farblos, bei b tangential getroffene 
wesentliehen fiberall die Gebiete st/~rker gef/trbt. Bei c deutliehe Teilung 
gleiehen. Aus dem Oeei- der Rinde dutch eine farblose (Status spongiosus) 
pitallappen der reehten inhere und/~uBere Zone (s. Text.) 
Seite s tammt z. B. die 
Abb. 3. Das Pr~parat ist naeh der Kulsehitzkysehen Methode behandelt. Die 
Differenzierung wurde ziemlieh weir unter 1,2ontrolle des Mikroskopes vor- 
genommen. Zur Erkl/trung des Prgparates ist Folgendes notwendig. Man 
sieht das Marklager vollkommen leer and selbst bei stgrkeren Vergr6gerungen 
ist aueh nieht eine einzige markhaltige Nervenfaser mehr zu finden. Nur in der 

Archly ft~r Psychiatr ie.  Bd. 75. 24~ 
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Umgebung des eaudalen Ventrikelabsehnittes sind noeh die das Kiiiterhorn um- 
gebendeii sagittalen Marksehiehten angedeutet. Dagegen ist die Rinde tier dunkel 
gef/~rbt. Sehon auf der i3bersiehtsaufnahme kann man deutheh Bezirke erkennen, 
in denen zwei bzw. drei parallel verlaufende dunkle Streifen das Rindengebiet 
einnehmen, getrennt dureh eine oder zwei hellere Zonen. Die dunkle Farbe riihrt 
(die st/~rkere VergrOGerung gibt dariiber klar Auskunft) nieht etwa voii einem 
Vorhandensein markhaltiger Fasern her, soiidern es sind die Einlagerungen in 
Ganglienzellen und Glia, die die F&rbbarkeit bedingen. Die hellere Zone, auf die 
wit unten zurfiekkommeii werden, entspricht einem Status spongiosus, der mehr 
oder minder streckenweit einzelne l%indensehichten befallen hat. Er entsprieht 
der makroskopisch erweiehteii Zone. An einzelneii Stellen iindeii wit kaum 
noeh Ganglienzellen in der l%inde vor, an anderen Stellen, wie z .B.  bei a der 
Abb. 3, sehen wir unter einer sehwarz gef/~rbten Randzone eine breite farblose 
Sehieht und erst gegen das Marklager zu wieder eiiie mehr oder millder dunkle 
Sehieht, die entspreehend der starken .F~rbbarkeit wieder Zellen enth~Llt. Wo Win- 
dungeii tangential getroffen sind, wie z. B. bei b der Abb. 3, sind diese inteiisiv 
sehwarz gef&rbt, weil rein zahlenm~gig die oberen gindenpart ien immer IIoeh 
sts yon Ganglienzellen besetzt sind. Aueh gliOse Elemeiite der gandzoiie ent- 
halten h/~matoxylinY~rbbare Stoffe. In  in der 3/farksubstanz sieht man ebenfalls 
einige dunkelgef/~rbte Bezirke; w/~hrend yon Marldasern niehts mehr naehzuweiseiiist, 
liegen gelegentlich markballen~hnliehe Gebilde noeh reiheiifSrmig hintereinander. 
Im fibrigen riihren die dunkleren Fleeke iln Narklager yon einer in K6rnehenzellen 
gelegenen Substanz her, die auch in dem gliOsen. Netzwerk sieh vorzufinden seheint. 
Bezfiglieh der hugereii Konfiguration ist die isthmusartige Zusammensehntiruiig 
der Ursprfinge des Gebietes, das sonst yon den Windungsmarkkegeln (Album 
gyrorum) eingenommen wird, zu vermerken. Die aus dem Centrum semiovale abgehen- 
den gindenkegel sind zun~ehst zusammeiigesehnfirt, um sieh danii maximM unter der 
g inde zu erweitern, iJber diesen erweiterten Markkegeln erscheiiit die Rinde au~ er- 
hebliehe Strecken hin aueh uiigeniigend gefurchtl). Versehiedentlieh sindnur seiehte 
Einsenkungen zu erkennen. An anderen Ste]len wiederum gehen die Furehen 
kaum wenige Millimeter in die Tiefe, es bleibt eiiie oberfl~ehliche Furehung, wie 
sieh aus Seriensehnitten ergibt, weithin bestehen. Voii einzelnen Windungskegeln 
stfilpen sieh in der Tiefe andere mehr oder minder flaehe bueklige Windungeii vor, 
die nirgends die Oberfl~che des Gesamtorgans erreiehen. Ohne Serieiischnitte 
ist es aueh nicht m6glieh, eindrueksvoll genug eine Darstellung des mikrogyren 
Bezirkes am linken Oeeipitallappen zu geben. Hier linden sich breite, einmal z. B. 
eine fiber ll/2 em breite Windung, auf der etwa d/inn bleistiftdieke oberfl&ehliehe 
\u nebeiieinander verlaufen. 

Bei Betrachtung eines senkrechten Sehnittes dureh den mikrogyren Bezirk 
des Oeeipitallalopens stSBt man auf lauter kleine Wiiidungen, die dutch seiehte 
Eiiikerbuiigen voneinander getrennt sind. Nimmt man ein Heideiihain-Pr~parat 
zur Hand, so hat  man ein Bild vor sieh, ganz ~hnlieh dem, wie es Bielschowslcy 
auf Tafel 7 Abb. 4~ der Arbeit im Journal Bd. 30 wiedergibt. Nur sind die Ver- 
h~ltnisse dadureh etwas versehwommen; dab die l%inde, wie bereits dargelegt, 
sehr stark die It~matoxylinfarbe festh~ilt und die Unterseheidung der einzelnen 
Gewebsbestandteile sehr ersehwert, die U-Fasern waren aber in diesen Bezirken 
angelegt und sind im Stadium des Unterganges in der ffir unseren Fall eharakte- 
ristisehen Form begriffen, was die kontrastreiebe Darstellung imMikrophotogramm 
unm6glieh maeht, s. Abb. 16. 

1) DaB diese Sehmalheit der Windungsans~tze nieht etwa ein Kunstprodukt 
ist, bedingt dutch zufgllige Sehnittriehtung, braucht kaum betont zu werden. 
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Immerhin sieht man nebeneinander eine geihe buekliger Erhebnngen, dureh 
seiehte Furchen getrennt, denen unter einer mehrsehieh~igen Rinde ein in Degene- 
ration begriffener Markfaserstreifen (U-Fasern) folgt. Dabei ist sehon hier zu 
merken, dab die Zellschichten kontinuierlieh ineinander iibergehen, m6gen die 
Bezirke mikro- oder paehygyr erseheinen, und soweit die Lamination zu erkennen 
ist, ist die Zellschiehtung mit  Ausnahme der tiefen Schiehten aueh dem Or~ ent- 

Abb. 4. Aus dem vorderen Tell der S~elle bei d der Abb. 1. Kulsehitzky-Pr/~para~ 
am ehromfixierten Gefrierselmitt. Die Einkerbung oben Absetzung gegen den 

paehygyren Bezirk. Bei a ist der spongi6se Streifen siehtbar, vgl. Abb. 3. 

sprechend angelegt, es scheint tats~chlich nur die entsprechende Furehung aus- 
geblieben zu sein. Auffallenderweise is~ aber im Calcarinagebiet die Schich~ung 
eine sechsteilige, die typische Aufteilung der K6rnersehicht ist nicht zu linden. 

In  Abb. 4 ist die in Abb. 1 bezeiehnete Stelle wiedergegeben; links im Bilde 
ist die der ZentrMfurche zugekehrte Seite, wo die makroskopiseh knapp federkiel- 
dicke aus der breiten Grundwindung~ hervortri~t. 

Das Schwergewicht liegt also in dem makroskopischen Befunde, der in den 
Serienschnitten seine Erklgrung dahingehend finder, dab an einer verh~ltnis- 

24* 
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mgl~ig reeht gut angelegten l%inde anscheinend nur die Furchungsvorggnge aus- 
geblieben sind. 

Welche Prozesse den beobaehteten Vergnderungen zugrunde liegen, deckt 
uns die naeh den fiblichen Methoden durchgeffihrte histo]ogisehe Untersuchung auf. 

Wie schon aus Abb. 3 hervorgeht, ist die Pia stark verdickt, die plastisehe 
Bindegewebsproliferation ist aber stellenweise ungleieh stark. Die zelligen Elemente 
treten noeh recht stark hervor, in dem yon den Fibroblasten gebildeten mehr oder 
minder loekeren Masehenwerke liegen Lymphoeyten, vereinzelte Makrophagen, 
and besonders in den Piatriehtern und Windungstiefen Fettk6rnehenzellen, die 
in sie eingel~gerten Substanzen fgrben sieh mit Scharlaeh tiefrot. An den Gefgl3en 

Abb. 5. Vorderhornzellen aus dem I-Ialsmark. Bielschowsky-Pr~tlo/irat. Immer- 
sion. Typisehes Bild des Zellprozesses nnseres Falles. 

der Pia ist ein besonderer Befund nieht zu erheben, vereinzelt finder sieh eine Ver- 
Iettung der Endothelien. 

Nehmen wir ein Prgparat, das der Abb. 6 entspricht, zum Gegenstand der 
Untersuehung, so sehen wir, dab die Oberflgche der Hirnrinde nicht gleichmgBig 
glatt verlguft, sonderu dab kleine flachbucklige Erhebungen mit seiehten Dellen 
abweehseln. Im Faserprgparat strahlen yon diesen Erhebungen Gliafasern in die 
Pia ein. Sie geben das feste Geffige, das bei der makroskopischen Untersuehung 
ein Losl6sen der Pig unm6glieh machte. Das Wellental entspricht einer alten G]ia- 
narbe. In der Tungentialschicht liegen vorwiegend gli6se Elemente, daneben aber 
Ganglienzellen mit deutlieh siehtbarem Protoplgsma, die im Zellbild mit einer 
blal3blauen gelblich-kSrnigen Substanz angeffillt sind. Die Ganglienzellen sind 
fiber die ggnze Ausdehnung der Hirnrinde hin yon dem chargkteristisehen Zell- 
prozeB, und zwar in der Form befallen, wie sie Spielmeyer erstmals ffir die juvenile 
Form der amaurotischen Idiotie beschrieben hat. Der Zelleib ist hochgradig ge- 



Entwicklungsst6rungen d~s Gehirns bei amaurotiseher Idiotie. 365 

bl/~ht, Bl~hungen des Aehsenzylinders und Dendritenbl/~hungen sind nieht nach- 
zuweisen, nut  ira Ammonshorn sind die Aehsenzylinder der Pyraraidenzellen auf- 
getrieben und mit der gleiehen kSrnigen Substanz angefiillt. Die Forts/~tze, vor 
allem die Spitzenforts~tze, sind zumal an den Pyraraidenzellen deut.lieh bis in ihre 
Aufzweigungen siehtbar und oft  in der gleiehen Weise wie der Ganglienzelleib 
ver/~ndert. Der Kern ist an die Peripherie gedr/~ngt. Die eingelagerte Substanz 
sieht mitunter farblos aus und liegt in einera rait Toluidinblau leicht angef~rbten 
Masehenwerke. An einzelnen Zellen, ve t  allera denen, die den groBen Pyramiden 
zu entspreehen scheinen, nimrat die Substanz einen gelblieheren Farbenton an. 
Ira Fe~tpr/~parat ist der Inhalt  blab r6tlieh gef/~rbt, im Heidenhainpr/iparat raueh- 
grau bis schwgrzlich, im Kulsehitzky-Sehnitt ist der Inhalt  iiberall sehr gut duroh 
seine intensive Schwarzf/~rbung zu erkennen. Mit Osmium f/~rbt sich die Substanz 
aber aueh nirgends an. 

Die Ganglienzellen lassen bald keine Fibrillen mehr erkennen, das Innennetz 
fehlt v61lig, die noch bestehenden Fibrillen werden an den l~and gedrtiekt und sind 
yon dort aus haufig recht weir in Aehsenzylinder und Dendriten zu verfolgen. 
Dafiir finder raan aber im Silberpr~parat an einer l~eihe von Zellen ein Maschen- 
werk, das sich fast sehwarz inkrustiert. 

Kehren wir nach dieser allgemeinen Charakteristik der Erkrankung zum Zell- 
bild zuriiek, so sehen wit schon in der Randzone eine Anzahl 1/~ngsorientierter 
Ganglienzellen und eine grebe Anzahl gli6ser Elemente, unter denen Faserbildner 
in hervorragender Anzahl vertreten sind. Es sind plasmareiche Zellen, deren Proto- 
plasma naeh allen Seiten spitz ansgezogen verl/~uft und oft genug mit  einem dieser 
Forts/~tze an der Grenzschicht inseriert. Ferner Gliazellen mit  kleineren Kernen 
rait deutlich sichtbarem abgerundeten Protoplasmaleibe. Die Gef/~Be sind mehr 
oder minder h/~ufig ebenso wie die Pi~ mit  Infiltraten besetzt. Die/~uBere K6rner- 
schicht ist durchweg ~uch gelichtet, aber im Verh~ltnis zu den tieferen Lagen 
vor allen Dingen der 3. Schieht noeh verh/~ltnism/~Big gut erh~lten. In  ihr be- 
gegnen wit (s. Abb. 6) inkrustiertert Gebilden, auf die ich erst unten zuriickkomrae, 
die mitunter noeh in einera Ganglienzelleib and dessert Spitzenforts~tz liege n und 
yon proliferierten Tr~bantzellen umgeben sind. Auff~llend ist der eigenartige Zell- 
befund, dal~ n/~mlich Zellen, start  geblaht zu sein, gleiehfalls die prglipoiden Ein- 
lagerungen enthalten, aber ira ganzen eher gesehrumpft sind. Ihre Kerne sind 
meist stark fgrbbar nnd zeigen an der Oberflgche zahh'eiche FalLen. Kommt es 
in ihnen zu den Inkrustationen, so beginnen diese ira Spitzenfortsatz, nehraen 
nach dera Kern bin zu, sehlagen sich scheinbar ara stgrksten art der Kernwand nie- 
der und gehen yon dort aus erst in den iibrigen Zelleib.  Die 3 a unterscheidet sich 
wenig yon der zweiten Sehieht, w/~hrend in der tiefert 3. das Grundgewebe raeisten- 
teils stark gelockert ist, sehr viel L6eher enth/~lt, die dureh (tie Fixierung nicht be- 
dingt sein k6nnen oder gar in dera sehon makroskoplseh sichtbaren Spalt auf- 
gegangen ist, der die Rinde trennf~. 

Soweit Ganglienzellen iiberhaupt noeh vorhanden sind, wird der Zellinhalt 
horaogener, erseheint fast verfliissigt, aueh geplatzte Elemente sind nieht selten. 
Neben den gli6sen Elementen mit vergr6Bertem Protop]asraa sind besonders hier 
Gliazellen h/~ufig, die an Gr6Be oft die Gariglienzellen iibertreffen, deren Proto- 
plasraa gleiehfalls yon einem Masehermetze durchsetzt ist, das ganz die aria- 
logen Einl~gerungen wie die Ganglienzelle tra.gt. Ihre Kerne sind groB, yon wech- 
selndera Chromatingehalt, oft eingekerbt, haben lebhafte Neigung zu araitotiseher 
Teilung. Oft liegen mehrere mehr oder minder abgesehniirte Kerne in einem 
KProtoplasra~ zusammert. In  der g~nzen Area stri~ta, wie fiberhaupt im Gebiete 
dorsal der hinteren Zentralwindung ist neben der 3. aueh die 5. Schieht in einem 
solehen Status spongiosus aufgegangen, wie es schon oben bei Besprechung der 
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Markscheidenbilder er6rtert  ist. Selten einmM ist  die 4. Schicht in dieser Weise um- 
gewandelt. 

Der im vorstehenden charakterisierte Zellprozef~ ha t  nun  die l%inde in tats&eh- 
lich ubiqui t~rerAusdehnung befMlen, nirgends mehr  war, abgesehen yon einigen 
grogen Pyramiden in der Area striata,  eine Ze!le zu linden, die noch ~Nisslsubstanz 
deutlioh zeigte, Das Zellbild zeigt vorwiegend eine dutch  den Ausfall der Ganglien- 
zelle~ bedingte St6rung der Arohitektonik. W/ihrend meistenteils noch strecken- 
weise die 2.--5.  Schicht notdiirft ig auseinander gehMten werden kann,  ist  dies bei 
den tieferen Schichten unm6glich, einmM, d~ schon die Grenze zwischen Rinde 
nnd  Mark unscharf ist, zum andern  dadurch, dab in den Markkegeln (weniger im 

Abb. 6. Toluidinblaupr/~parat, Agranul/~re Rinde. Oben in der Mit te  zwischen zwei 
buokligen Erhabenhei ten  Einziehung der Rinde (ira Faserbild Glianarbe). I n  den 
tieferen Sohichten diffuse Ausbrei tung des  Zellprozesses. Man sieht eigen~rtige 
tnkrus t ie rungen mi t  s tarker  f~rberiseher Affinit~t zu basischen Anil infarben 

t I ~ m a t o x y l i n  und  Silber. 

ttemisloh/~renmark) GangIienzellen in grol3er Anzah] vers t reut  ]iegen, an einer zu- 
f/~llig beobaehteten Stelle sogar so stark, dab man  fas~ yon einer t te terotopie  
grauer Substanz reden kSnnte. 

Ubera]l in  der ]%inde finder sich besonders in den tieferen Schichten die Ad- 
7r der Gef/~6e irdiltriert. Die ~ Infi l t rate  bestehen ~us Lymphocyten  an d  
stellenweise dagegen zuri icktretenden Plasrrtazellen sowie einer recht  erheblichen 
Anzahl  yon FettkSrnehenzellen. Vort einzelnen der Infi]tratzellen, die selbst kein 
Fe t t  mehr  enthMten, ist  mi t  Sicherheit festzustellen, dab es sich um geschrumpfte 
FetLkSrnehenzellen handelt,  die ihren Inha l t  bereits abgegeben haben. 

Uberbl icken wit die gliSsen Erscheinungen, so l inden wir schon im Nissl- 
pr~loarat im St ra tum zonMe eine ganze Reihe ein-, selten auch einmal zweikerniger 
Gli~zellen mit  einem deutlieh s ichtbaren P]asmaleibe, Yon dem unz~hllge fMnster 
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protoplasmatiseher Forts~tze ausstrahlen, und deren N a t u r a l s  faserbildende 
Astroeyten siehersteht. Sie finden sieh mehr oder minder stark fiber die ganze 
ginde (und auch das Mark) verstreut und sind besonders deutlieh und mit  l~nge- 
ren Forts~tzen in der spongi6s aufgelockerten Zone zu erkennen. Je  naeh dem, ob 
nun die Rinde eine oder zwei derartiger spongi6ser Zonen enth~lt, bestelit das 
iibrige Eindengewebe im Gliafaserbild aus zwei oder drei yon einem aus diehtem 
Gliafilze gebildeten Streifen. Wie sehon betont, finden wir Ganglienzellen in den- 
jenigen Zellsehichten, in denen auch der Faserfilz am st~rksten entwiekelt ist, 
w~hrend sie in der spongi6sen Zone fast v61lig fehlen. Daifir liegen aber neben 
den Faserbildnern in das loekere Masehenwerk eingeschlossen in der spongi6sen 
Zone eine Unmasse der besehriebenen lipoidhaltlgen, groBen gliogenen Zellen oft 
in plasmatisehen Verbanden in Gliarasen zusammen. Einzelne Fettk6rnchen- 
zellen (Gitterzellen) sind kleiner als die eben besehriebenen Elemente und zeigen 
einen pyknotisehen Kern. Je n~her wir dem Gef~gsystem kommen, um so mehr 
wird das typisehe Gitterwerk deutlieh. Dem entsprieht das Fettpr~parat. Die 
proliferierten Gliazellen sind im Gewebe mit  denselben blagroten Lipoiden an- 
gefiillt, wie die Gliaze]len. An den groBen gequollenen gliogenen Ze]len ist h~ufig 
das Protop]asma trfibe. An den l%andpartien sind tropfenartige VorwSlbungen 
und man gewinnt den Eindruek, dab hier im Protoplasma eine regressive Ver~nde- 
rung, eine Art  Verfliissigungsvorgang statthat,  der auch vereinzelt, wie die Bildung 
kleiner, trfiber Vaktm]en zeigt, die Faserbildner mit  ergreift. Besonders das Alz- 
heimer-Mann-Pr~parat zeigt das ganze Organ yon einem diehten plasmatischen 
Netzwerk durehzogen, in das mehr oder minder feine Fasern eingebettet sind. 
In dem Status spongiosus hSrt das protoplasmatische syneytiale Maschenwerk 
auf, nur einzelne Fasern bilden die sehwammige Grundsubstanz; oft genug i s t  
die Kontinuit~t gestSrt. 

Die makroskopiseh glasig-gallertig-sehleimig erseheinende Masse in dem Status 
spongiosus ist in Sehnitten yon glasiger opaker Besehaffenheit, ohne dab sie ehe. 
miseher l~eaktion oder F~illung durch Alkohol zug~ng]ieh w~re. 

Wie bereits an den Abb. 3 und 4 besproehen, haben wir, abgesehe n yon einigen 
weiter unten zu erSrternden noch erhMtenen Fasergebieten, im gesamten Pallium 
auch nieht eine einzige intakte markbekleidete Faser linden k6nnen. Das, was 
wir an Abbauprodukten sehen, ist re]ativ gering. Wie sehon bei der Beschrei- 
bung des Kulsehitzkypr~parates hervorgehoben, sind nut noch vereinzelte h~matoxy- 
linf~rbbare Markbroeken, reihenfSrmig gelegen; gleiehartige Substanzen linden wir 
aueh in den Gliazellen. An den Stellen, wo wir noch vim Fettk6rnchenzellen sehen, 
aueh sonst die Glia noeh mehr proliferative Erseheinungen zeigt, und das eben 
besehriebene Bild der Gliawueherung mit den Lfiekenaussparungen zuriicktritt, 
wo naeh dem Gesamtbefunde der Abbau der Marksubstanz noeh im Gange oder 
vor nieht allzu langer Zeit abgeschlossen ist, da finden wir eine besonders mit  den 
basischen Anilinfarben anfarbbare Grundsubstanz, die sieh zwar noeh im Celloidin- 
pr~parat erh~lt, abet bei weitem nicht so voltstandig ist, wie in dem z. B. mit 
Cresylviolett beliandelten Gefriersehnitt, und die, wie aus anderen Behandlungs- 
weisen hervorgeht, sehr Meht  mit Aceton und Alkohol-~ther, etwas weniger leieht 
mit Alkohol zu extrahieren ist. Eine Darstellung oder chemisehe Analyse dieser 
Substanz ist mit den heutigen Methoden nieht m6glich. Naeh den iibliehen An- 
schauungen wfirde man das Vorhandensein protagon~hnlieher K6rper annehmen 
k6nnen. Im Fettpr~parat  sind die entspreehenden Stellen durch einen feink6rnigen 
Untergrund, in dem sieh die K6rnehen mit Seharlaeh ards erkennbar. 

Dagegen sind diejenigen Partien, wo der Abbau schon relativ weft vorgeschrittert 
oder gar beendet ist, yon einem marten opaken Untergrund ohne jede Yettreaktion, 
und trotz des leieht hyalin-glasigen Sehleiers versagt jede f~rberische und ehe- 
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Abb. 7a. Aus dem Thalamus. Fettpr/s Immersion 1 / 7 a  , Zeichnung. Ganglien- 
zetten blal]rot gef~rbt, einzelne gliogene Elemente, deren Protoplasma mit  dem- 
selben hellroten Lipoid angeftillt ist, w/~hrend die meisten schon ein tieferes Rot  

zeigen. Fettk6rnchenzellen im Adventitialraum. 

mische Reaktion. Die Ltiekenfelder enthalten zum weitaus gr6Bten Tell keinen 
Inhalt  mehr. 

Was wit an Abbau iiberhaupt sehen und in Zellen vor sich geht, ist Folgendes: 
Proliferierte Zellen mit  geschwollenem Protoplasma enthalten rait Scharlach 

nut leieht rOtlieh f~trbbare Fett-  
stoffe, nut  selten sind an den 
ghOsen Elementen tiefrote Fette 
anzutreffen, dies ist auch in 
den Adventi~lr/~umen tier Fall, 
wo massenhaft FettkOrnchen- 
zellen mit Neutralfetten beladen 
liegen, sonst liegen die Verh~lt- 
nisse wie in der l~inde. Ein 
gates Bild gibt davon die Abb. 
7a aus dem Pallidum, wo der 
Abbau noch im Anfange steht. 

Abb. 7b. Immersion 1/1 ~. Ganglienzelle mit Die hellrot gef~rbten Gliazellen 
stummelfOrmigem Fortsatz,  dieser intensiv heben sich kontrastreieh yon den 
h~tmutoxylingef/irbt. Protoplasma mit  hell- FettkOrnchenzellen ab. 

rOtliehen Lipoiden geffillt. Im Ghapr/~parat linden wir 
sehr relchheh faserbildende Glia- 

ze]len, die sehon im Nisslprgparat deatlieh waren, nnd daneben die naeh dem Sta- 
dium des Abbaues noch mehr oder minder oft ~ln Gewebe verstreuten gliogenen 
Fettk6rnehenzellen mit mehr oder minder deutlieher Gitterstruktur. Abgesehen 
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yon den wenigen erweichten Stellen der Markkegel, die histologiseh dem Status 
spongiosus der Rinde entsprechen, ist also das ganze Marklager in einen Faserfilz 
verwandelt, der gr6gtenteils aus ein- oder zweikernigen Astroeyte n besteht, yon 
denen nach allen Seiten hin Fasern meistenteils eines gr6beren Kalibers aus- 
strahlen. Es liegen wenig freie Gliakerne in dem Fasergefleeht. Unter den 
nicht faserbildenden gliogenen Elementen trifft man 6fters auf die oben bereits 
erw~hnten Elemente mit  riesigem Zelleib und regressiven Erseheinungen. Im 
Fettpr&parat ist ihr InhMt mat t  rosa gefgrbt im Gegensatz zu den intensiv rot- 
gef&rbten Fettk6rnehenzellen. 

Mit der enormen Ausdehnung der Faserwueherung ist die Derbheit des Mark- 
lagers, die sich bei der Sektion dem durehtrennenden Messer ftihlbar maehte, 
erkl~rt. 

Man ist erstaunt, im Silberpr~parat ttberhaupt noch Fibrillen anzutreffen, wenn 
wit natfirlieh kaum noeh intakte Exemplare zu sehen bekommen; Auftreibungen, 
Aufsplitterungen, Endkolben sind reeht h~ufig, besonders auffMlend sind aber 
doeh die mit H~matoxylin, Toluidinblau und Silber at~fgrbbaren Kugeln, die sieh 
Ms imprggnierte Einlagerungen in Aehsenzylindern heraussstellen. Sofern es sieh 
um Endkugeln handelf., ist es auffallend, dal3 sie sehr hgufig in der oberen Grenze 
der Markkegel (sonst Gegend der U-Faserung) anzutreffen sind und vereinzelt 
noeh dureh einen Aehsenzylinder mit  grogen Zellelementen der tiefen Rinde in 
Verbindung stehen. 

Wir haben oben auf die besonders in der tiefen Rinde anzutreffenden 
Infiltrate im Gef~gbindegewebe hingewiesen. Sie finden sieh in der Rinde dort, 
wo ohne Zweifel ein st~rkerer ZerfM1, vor allem wohl der Radi&rfaserung statthat,  
und sind auf der H6he des MarkzerfMls am stgrksten, halten sieh aber noeh dort 
reeht lange Zeit, wo die Marksubstanz sehon restlos abgergumt erseheint. Sie 
bestehen aus Rundzellen vom Typ der kleinen Lymphocyten, durehsetzt dureh 
Plasmazellen, und tapezieren streekenweit die adventitiellen Rgume yon Prgea- 
pillaren aus. Unter den Infiltratzellen liegen immer wieder eine Anzahl sieher aueh 
mesodermale Fettk6rnehenzellen, die das Fet t  in grogen roten Tropfen enthalten. 
Die zelligen Infiltrate deeken sieh also genau mit dem an der Pia wiedergegebenen 
Befunde. Das Mesoderm zeigt keinerlei Neigung zu Ersatzwueherung. 

Die Gro/3hirnganglien sind yon dem ubiquit~ren Zellprozeg in derselben Weise 
wie die IZinde befallen, schon ~ul3erlieh zeigen sie eine Atrophie, eine Erweiterung 
der Ventrikel, besonders der mediale Thalamusabsehnitt ist hoehgradig gesehwun- 
den, die subthalamisehe Region hat eine Verlagerung naeh caudal und lateral er- 
fahren. Die subependym&re Glia ist hoehgradig gewuehert. Im Neostriatum und 
Claustrum ein ausgedehnter Status spongiosus ganz analog der Hirnrinde. Das 
Pallidum ist zwar auch in si~mtliehen Zellen erkrankt, doeh maeht es beztiglieh der 
Form den relativ intaktesten Eindruek. Das Gebiet der inneren Kapsel ist fast 
vollkommen markleer. Der Befund des Abbaues entsprieht durehaus dem des 
oben wiedergegebenen im I-Iemisph~renmarke. Nur vereinzelte Faserztige dureh- 
kreuzen die innere Kapsel, unter denen besonders einige Fasern, die des Putamens 
zum Corpus luys wie einige striopallid~re Biindel hervortreten. 

Der Nervus optieus ist wen~g ver~ndert, geringe Faserausf~lle. Anf seinen 
peripheren Absehnitt kommen wir unten zur/iek. 

Uber das KMnhirn  ist naeh den gut gelungenen Abb. 12 und 13 nieht mehr 
viel zu sagen. Die Purkinjezellen fehlen g~nzlieh. Die K6rnersehieht ist hoeli- 
gradig geliehtet. Im Silberpr~parat ist yon Moos- und Kletterfasern niehts mehr 
zu finden. Die K6rnerzellen sind s~mtlieh yon dem Zellprozeg befallen. Die 
seheinbare Zelldichte in der Kleinhirminde anf Abb. 12 beruht zum weitaus gr6Bten 
Teile anf der Proliferation gli6ser Elemente, unter denen sieh, wie das Faserbild 
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Abb. 8: Bielschowsky-Pr/~parat. Argentophile K6rner in Zellen. Achatartiges 
Konkrement in der Zelle oben links. 

Abb. 9 .  Toluidinbl~u-:Pr/~p~rat, zeigt die infiltrierte Pi~ sowie die Infiltrate um 
die Gef&gd, der Rinde und der M~rkkegel. Am schw~chsten in den helleren Par- 

tien, wo der Abb~u schon ziemlich welt vorgeschritten erscheint. 
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Abb. 10. Fettprgpargt: Die dunklere Partie bus dem eaudalsten Absehnitt des 
Putamens, oben links aus dem angrenzenden Gebiet der i~neren Kapsel. Grund- 

substanz hell, Abbauprodukte schon im Advenfitialr~um gelegen. 

Abb. 11. Holzer-Pr~p~r~t ~us dem Status Sl~ongiosus. 
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zeigt, sogar auch faserbildende Zellen befinden. Den l~eiehtum im Kleinhirnmark 
an proliferierten, g]i6sen Elementen demonstriert die Abb. 13, we in der Umgebung 
der Gefs die reichlichen Infiltrate deutlich hervortreten. Das Holzerpr/~parat 
zeigt die derbe, enorm verbreiterte Deckschicht und die Wuoherung im Mark, yon 
der sich Faserzfige in die I~inde hineinziehen. Deutlich sind innerhalb der Gha- 
wueherung die rundliehen Aussp~rungen zu erkennen, die an einzelnen Stellen yon 
FettkSrnehenzellen ~usgeffillt sind. 

D~e Verh~ltnisse entsprechen durehaus denen in der Grol~hirnrinde, worauf 
hier noeh einmal hingewiesen sei. Da$ keine Markfasern mehr vorhanden sein 

Abb. 12. Obersichtspr~tparat fiber die Kleinhh'nrinde. Aueh hier is~ die zellig inffl- 
trierte Pia und die adventitialen Infiltrate ~m Marke deutlieh. Hochgradigster 

Ganglienzell-Ausfall. 

k6nnen, liegt naeh diesen Abbildungen auf dre Hand. ])as Kulsehitzky-Pr/iparat 
l~,$t nur in der Basis der Kleinhirnl~ppehen noeh geringe Fasern erkennen, 
die Entmarkung geht centripetal vet  sich. Am besten sind die Comrais- 
surenfasern und die Fasern erhalten, die dorsal yon Nucleus dentatus verlaufen, 
zu den Oliven ziehen. Nur im Gewebe, mehr noch aber die Adventitiar/~ume 
austapezierend, liegen gliOse Elemente mit  hellrot gef/~rbtem Protoplasma. Es ist 
jedoch auffallend, wie wenig Abbauprodukte iiberhaupt im Marklager vorhanden 
sind. :In seinem Zellbestand ist der Nucleus dentatns stark gelich~et. Die neck 
vorhandenen Zellen weisen in mehr oder minder grof~er Intensit~t die Einlagerung 
der typisehen pr&lipoiden Substanzen auf. Bemerkenswert ist im Nucleu~ den- 
tatus der Befund grol]er, v~elfaehgelappter Gliakerne, die oft in syncytialen Ver- 
b/~nden zusammenhegen und mit denselben pr~lipoiden Stoffen geffillt sind. 

Im Pens (HOhe des Trigeminuseintrittes) zeigen die Wurzdn V und VII  keiner- 
]ei pa~hologische Verh~]tnisse. Die Bindearme sind zwar markarm, aker ielat[v gut  
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erhalten, das Pyr~midenareM vollkommen markleer. Kurz gesagt, ist der Brficken- 
ful~ absolut markfrei, w~hrond die Toile der Haube noch ganz gute Verh~ltnisse 
aufweisen. MediMe und laterale Schleile, wie das hintere L~ngsbfindel sind recht 
gut erhMten, ebenso der Tractus thalamo-olivarius. Bemerkenswert ist, dab im 
Gegensatz zu den extracorebralen gut erhaltenen Quintuswurzeln die Radix motoria 
vollkommen zerst6rt ist. 

Aus der HShe der gr6Bten Ausdehnung der Olive stammt die Abb. 14; wie 
daraus ersichtlich, ist der Tractus solitarius intakt~ das mittlere L~ngsbiindel ist 
gelichtet, das dorsale recht gut erha]ten. Das Corpus restiforme ist fast markleer, 

Abb. 13. Holzer-Pr~ipar~t (am Gefrierschnitt), zeigt gleichzeitig den hochgradigen 
Schwund der K6rnerschicht und Wucherung der Deckschicht. Dichter Gliafilz 

im Mark. 

die Fibrae-olivo-cerebe]lares sind intakt, Trotzdem der I-Iypoglossuskern sehr 
schwer erkrankt ist, sind die ttypog]ossusfasern auch innerhalb der Medulla intakt. 
Der Vestibul~riskern ist yon dem Zellprozel] vollkommen ergriffen. Die Pyramiden- 
area]e troten kaum horror, in ihnen hat eine starke Faserwucherung stattgefunden, 
vereinzelt, ~ber g~nz unregelm~13ig zerstreut linden sich Fettk6rnchenzellen, Die 
Oliven selbst sind yon dem Zellprozesse in der geschilderton Weise befallen, der 
Hilus ist in seinem lateralen Teile (symmetrisch) markleer. 

Riickenmurk: W~hrend im Lendenmark die Pyramidenbahnen keiner]ei Fett- 
k6rnchenzellen odor Markscheidenreste aufweisen, haben wir im HMsmark in den 
P.yramidenvorderstr~ngen keinerlei markhaltige Fasern, in den Seitenstrang. 
areMen jedoch noch fleckf6rmig ~r (Markinse]n) und an einzel- 
non Strecken auch Fettk6rnchenzellen und die oben besch~ebenen resorptiven 
Infiltrate. 

Die Ganglienzellen sind wie iiberall in unserem Falle schwer erkrankt. Doch 
Iinden wir zumal im ttinterhorn und einzelnen Vorderhornpartien noch deut- 
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Abb. 14. Kulschi~zky-Pr~tparat am Gefrierschnitt.  

Abb. 15. Aus dein oberen tIalsmark.  
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liehe Ganglienzellen, die noch schSne intraeellulgre F~brillennetze besitzen. Im 
Fettprgparat ]iegen in der Pia reiehlich Fettk6rnehenzel]en und gleiehfalls in 
den Randpartien der Seitenstrgnge. Wie das Markscheidenbild zeigt, sind die 
Randpartieen des Organs erheblich ge]ichtet. Ein auffglliger Zerfall yon Mark- 
fasern tr i t t  im Flechsigschen Biindel hervor. 

Auf die Verh~ltnisse der Marldaserung im ttirnstamm babe ieh etwas genauer 
eingehen mfissen, da dieselben das anatomische Substrat fiir die bereits genann- 
ten Tonusuntersuehungen yon Simons abgeben. 

Ange: Am Opticuseintritt ist der Fasergehalt reduziert. An der Retina tgllt 
die Losl6sung der Stgbchen und Zapfen auf, sowie eine Erkrankung der guBeren 
K6rnerschieht. Sgmtliche Ganglienze]len, besonders die der inneren Zone sind 
yon demselben Ze]lprozeB befa]]en. Als guff~llig (und neu) ist der Befund zu be- 
traehten, dab sich eine ganz gleiehar~ige hgmatoxylinfgrbbare Substanz, wie sie 
in den Ze]len eingelagert isis, auch zwischen den St~ben und Zapfen finder. Am 
peripheren Tell liegt zudem rfoeh ein Pigment, dgs aber aus der Chorioidea zu 
stammen scheint. Die Gliawueherung ist-eine recht miigige. 

Die universelle Ausbreitung des Pr0zesses auf das gesamte nerv6se Parenehym 
mach~ sich auch an den Befunden der Spinal-und sympathischen Ganglien kennt- 
lich. In den Grenzstrangganglien ist jede Zelle erkrankt, hgufig sind auch die Fibrillen 
der Fortsgtze auseinander getrieben. Dagegen sind an den peripheren Nerven 
keinerlei Degenerationsprodukte zu finden. Dies entspricht genau dem Befunde 
der ein- und austretenden Wurzeln am I~fickenmark sowie den markhaltigen Par- 
tien der Hirnnerven, wit Ausnahme des Opticus. 

Ein Ri~c]cblic/c auf den Gesamtbe/und zeigt  uns ein yon  os t j i id ischen 
E l t e r n  a b s t g m m e n d e s  M~dchen,  das  sehon im 5. L e b e n s m o n a t  s i e h t b a r  
e rk rank te .  Es le rn te  k a u m  sitzen, als es auch diese F~h igke i t  wieder  
ver lor  und  bMd den Kopf  n ich t  mehr  heben  konnte .  Es  t r a t e n  wieder  
S~ugreflexe auf, der  Seh luckak t  t r a t  ers t  ein, wenn die Speisen den  
Gaumen  ber i ihr ten ,  und,  wie Simons nachweisen  konnte ,  waren  Re-  
flexe, die sonst  nur  dem Neugeborenen  eigen sind, aber  sich ba ld  ver-  
]ieren, wieder  zu f inden.  I ch  m6chte  den  Ausf i ihrungen  Simons' 
nich t  vorgre i fen ,  dar f  abet ,  da  seine Befunde auf meinen  Unter -  
snchungen  basieren,  hervorheben ,  dab  das  Grogh i rn  beziigl ich der  F u n k -  
t ion  ausgesch~]tet  sein mul~te und  gleichfglls v o m  Kle inh i rn  eine F u n k -  
t ion  n ich t  mehr  zu e rwar t en  sein konnte ,  dab  sich jedoch  d~s h in te re  
Lgngsb i inde l  und  sub tha l amische  Regionen  ausgezeichnet  i n  ih rem 
Fase rgeha l t  e rha l t en  haben.  Die sehr fr i ih e inse tzenden  ep i lep t i schen  
Anfal le  be ruhen  wohl  auf der  S t6rung  der  Konf igu ra t ion .  Bei  l iebe- 
vol ls ter  Pflege h a t  das  K i n d  d a n n  das  Al te r  yon  3t/~ J a h r e n  erreieht .  
Wie  i n  den b e k a n n t e n  Ausf t ihrungen  yon  Bing, .Dollinger sehon dar-  
gelegt,  so is t  auch  in unserem Fa l le  das  Bi ld  anfangs  m e h r  das  einer 
hype r ton i sehen  Akinese  und  ers t  spgter ,  in unserem Fa l l e  a l lerdings 
ziemlieh friih, t r a t e n  d a n n  die tonisehen Streekkr/~mlofe und  die Spast i -  
z i tg t  hinzu.  Die Ausl6sung der  Streekkr~Lmpfe durch  akus t i sehe  Reize  usw. 
geh6r t  zum typ i sehen  Bride. Bei lauf ig  sei aueh  die Ans ieh t  Marinesco- 
Radowitzis angefi ihr t ,  die die Spas t i z i tg t  und  I - Ia l tungsanomal ien  auf 
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eine der Enthirnungsstarre anMoge Enthemmung tonigener Zentren 
in Medulla und MeseneephMon zuriickfiihren. Der Maeulabefund ent- 
sprieht in seinen Grundziigen dem fiir die infantile amaurotische Idiotie 
typisehen. Fiir uns ist nur noeh die Beobaehtung yon Interesse, daft 
die Z~hne hypoplastiseh klein und welch waren und bald wieder ausfielen. 

Der ~ugere Befund des C.  N .  S. war  Chargkterisiert dureh die mift- 
gebildeten Groghirnwindungen, dureh die GrSBe (Seh~delumfang 52 em) 
und das reeht erhebliehe Gewieht des Gehirns. Ferner dureh die leder- 
bis gummiartige Konsistenz des Groghirns, verbunden mit der glasig- 
gallertigen Umwandlung der Marksubstanz. 

Im histologisehen Bilde finder sieh der Iiir die amaurotisehe Idiotie 
typisehe ZellprozeB in der Form wie sie Spielmeyer erstmMig fiir die 
juvenilen Erkrankungen niedergelegt hat. Die Kleinhirnsklerose ent- 
sprieht dem yon Bielschowsk~, aufgestellten Typus, wiihrend die gMler- 
tige Degeneration der Marksubstanz einen bisher noch nieht bekannten 
Grad~erreieht hat. Im Mark wie in der Rinde hat eine ungeheure 
Ersatzwueherung der Glia  stattgeIunden, yon den erhMtenen Faser- 
bahnen haben die phylo- and ontogenetiseh gltesten dem Degenerations- 
prozeft den meisten Widerstand geleistet. 

Die schon im Leben dureh den typisehen Befund sichergestellte Dia- 
gnose ist demnach dureh die histologische Untersuehung best~tigt. Auf- 
f~llig i s t  der larige Verlauf: dal~ ein Kind bereits im 5. Lebensmonat 
siehtbar erkrankte und trotzdem ein Alter yon iiber 3 Jahren erreichen 
konnte. Die Dauer des Verlaufes pr~gt sieh an dem Zellbefund deutlieh 
aus. Die pathologisehen Einlagerungen sind mit der einzigen Ausnahme 
einiger Ammonshornzellen auf den Zelleib besehr~nkt, die bMlonf6r- 
migen Bl~hungen der Dendriten und Aehsenzylinderforts~tze fehlen 
sonst v611ig. Sehon~Spielmeyer selbst wie sparer SchaMer und Westphal 
haben den Nachweis erbraeht, dab die juvenile Form mit der Beschrgn- 
kung der Einlagerungen auf den Zelleib eine mildere Form des Erkran- 
kungsprozesses darstellt Ms die SchaHersche Form bei den infantilen 
F/~llen. Demgem~13 tragen die Einlagerungen aueh noch nicht den Stem- 
pel Iettiger Produkte, sondern geben mit der Scharlachf~rbung nur 
4en den Lipoiden eigenen Farbton der hellr6tliehen F~rbung oder 
lmponieren, wie Spielmeyer es klassisch dargestellt hat, als dem gelb- 
griinen Pigment ~hnliehe Substanzen. Alzheimers Studien haben er- 
wiesen, daft sie den Pr~lipoiden grunds~tzlleh gleiehzustellen sind, und 
der Autor ist zu der Auffassung gelangt, dal~ es sich um ein Produkt  des 
Eiweigstoffwechsels handelt, das auf dieser Stufe vor der Umwandlung 
in Fet te  stehen geblieben ist. Wir haben auf Grund unserer Unter- 
suchungen den bekannten Mlgemein giiltigen Ansehauungen nichts bin- 
zuzufiigen. 
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Den von Marinesco gegebenen Erkl~rungen, der eine bestimmte Form der StS- 
rung des Zellstoffwechsels verantwortlich macht, kann ich mich nicht anschliel3en, 
mSchte aber an dieser Stelle noch nicht weiter hierauf eingehen. 

Da~ die einzelnen histochemischen bzw. die Reaktionen der Einlage- 
rungen gegentiber den verschiedenen Farbstoffen sieh in den einzelnen 
Fallen jeweils different verhalten, ist eine bekannte Tatsache und ffir das 
Grunds~tzliehe des Prozesses ohne Belangl), nachdem es einmal fest- 
steht, dal3 bei allen Fallen yon amaurotiseher Idiotie die Einlagerung 
der pathologisehen Substanz die Hauptrolle spielt und diese im Verlauf 
der Erkrankung die Tendenz zur Umwandlung in Neutralfette hat. 

Die Fibrillen im Zellinnern sind nur noeh wenig erhalten~ die Fi- 
brillen ganz an die Peripherie gedr~ngt und bilden so ifir den patholo- 
gisch umgewandelten Zelleib eine ttiilse, in der nur noeh in seltensten 
Fallen Reste der Nisslsubstanz gelegen sind. Der meist pyknotisehe 
Kern liegt irgendwo an der Peripherie. Sehon Bielschowslcy hat darauf 
aufmerksam gemaeht, da~ bei fortschreitendem Prozesse das protoplas- 
matische Innennetz bei der Silberf~rbung sichtbar wird. Die Iqisslsub- 
stanz scheint einfach durch Atrophie zugrunde zu gehen, naehdem sie 
an die Peripherie gedr~ngt ist. Es gibt in unserem Fal]e eine ganze An- 
zahl Zellelemente, in denen sich dieses Innennetz mit Silber tiefschwarz 
i.mpriignieren l~l~t und sehliel~lich in Brocken oder Kugeln zeff~llt. 

Diese Substanzen verdienen noch einige Bemerkungen. ~bersieht 
:man das Zellbild (Abb. 4), so trifft man auf die tiefsehwarz gef~rbten 
Figuren der 2. Sehieht, und ferner sieht man analog gef~rbte Gebilde in 
der Markrindenzone. Da diese etwas klarer zu sein scheinen, mSchte ieh 
sie zuerst bespreehen. Im Silberpr~parat erwe]sen sie sieh als AuL 
teilungen des Achsenzylinders, der damit stellenweise sein Ende zu 
finden scheint. Sie liegen oft in Fibrillenziigen, die mit grol~en Zellen der 
5. Sehicht in Verbindung stehen. Vereinzelt sind sie in Fibrillenbfindel 
~ingelagert. Im Gegensatz zu den uns gewohnten Fibrillenauftreibungen 
haben sie h~ufig ein st~rkeres LiehtbreehungsvermSgen und heben sich 
mit saurem tt~matoxylin besonders hervor. Sie f~rben sich nach 
Alzheimer-Mann am Rande intensiv blau, werden yon protoplasma- 
tischer Glia umfai~t oder bleiben als aehatartige Gebilde ]iegen. Aueh 
.ohne erkennbare Beziehungen zu den Aehsenzylindern treten diese Ge- 
bilde in den protoplasmatischen Ausl~ufern groi3er Gliazellen hervor. 
Sie enthalten keinen Kalk und werden aueh nicht weiter abgebaut. Sie 
sind zweifellos Einlagerungen in der ~ervenfasergrundsubstanz, mit  den 
Fibrillen selbst haben sie nichts zu tun. 

1) Wie wesentlich ffir die ~tiologische Forschung die Chemie derartiger Ein- 
lagerungen iiberhaupt ist, habe ich selbst anderen Orts mehrfach betont. Ab- 
gesehen yon der durch die Dauer bedingten Differenz hat wohl jede Familie ihre 
.eigene Komposition der Stoffwechselprodukte. 

Archiv fiir Psychiatr ie .  Bd. 75. 2 5  
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Die ersterw~hnten Inkrustat ionen in der 2. Schicht sind durchweg 
mit  Silber tiefschwarz gef~rbt, ebenso mit  H~matoxyl in  nnd den basi- 
schen Anflinfarben und stellen bei st~rkerer Aufl6sung oft K0nglomerate 
kleinster Kugeln dar. Das Endprodukt  sind im Silberpr~parat aus- 
schlieBlich kleine K6rnehen mit  darunter liegendem heller gef~rbten 
Zelleib, sie sind oft in der ~uBeren l~andschicht eines Zelleibes ab- 
gelagert (vgl. Abb. 8). Proliferierte Gliazellen liegen ihnen an. Soweit 
verfolgbar, geht die Ents tehung so vor sich, dab meistenteils in Zellen, 
die im Gegensatz zu anderen Elementen geschrumpft and  deren Kerne 
pyknotisch sind, zwischen den Fibril]en des Spitzenfortsatzes oft yon 
dessen Teilungsstelle aus der Niederschlag dieser Substanzen erfolgt. 
Sie lagern sich besonders stark der Kernmembran  an, so daB der Kern  
oft yon einem Kranze derartiger Kfigelchen begrenzt erscheint, und 
ziehen sich von dort in die anderen Part ien des Zelleibes. Seltener gehen 
sie in andere Dendriten oder Achsenzylinder fiber. Sie haben (reinmorpho- 
10gisch) eine gewisse Ahnlichkeit mi t  der sog. Verkalkung der Ganglion- 
zellen, nur daB dieAblagerungen einen erheblieh gr6Beren Grad erreiehen. 

SchlieNich gibt es ~hnliehe, aber nur silber- und schwach basisch 
f~rbbare Substanzen in Gliazellen der t~inde, die derartige Stoffe aus 
pathologisch ver~nderten Nervenfasern aufnehmen, die neben der 
Silberf~rbbarkeit noeh eine gewisse Affinitiit zu den Fettfarben be- 
kunden. Aber aueh in den Ganglienzellen der K6rnerschiehten gibt es 
solehe Konkremente, die einen aehatartigen odor mehrfaeh gesehiehteten 
Bau zeigen. Sie k6nnen yon Kokkengr6Be bis zu der eines soliden Zell- 
kernes sieh ablagern. Aueh sie haben mit den Fibrillen nichts zu tun. 
In  der K6rnerschicht ist die Unterscheidung zwischen gli6sen und 
Ganglienzellen auBerordentlich schwer, zumal bei etwas pykno- 
t ischem Kerne, so daB n u r d e r  einwandfreie Nachweis yon Fibrillen 
Anhaltspunkte ffir die Unterscheidung gibt. 

Hier sind es einmal die Inkrustat ionen der Innennetze, die bei amau- 
rotiseher Idiotie silberf~rbbar werden, zweitens aber auch Substanzen, 
die in Kugeln oder Tropfen sich zwischen den Fibrillen niederschlagen. 
Wahrscheinlich handelt  es sich um ~hnliche Gebilde, die sich je nach 
der chemischen Funkt ion in Ganglienzelle, Glia oder interfibrill~ren 
Substanzen der Nervenfaser verschieden verhalten k6nnen. 

Wenn wir soeben die geschrumpften Ganglienzellen erw~hnen 
muBten, so ist es h6chst eigenartig zu vermerken, dab sieh diese Zellen 
meist in der Lamina 2 befinden. I m  Zellbild sind aber auch sie in ty- 
piseher Weise yon denselben pralipoiden Einlagerungen durehsetzt, und 
es seheint tatsgehlieh, als ob die Schwellung des Zclleibes doch nicht 
zu einem integrierenden Bestandteil aller l~ranlcen Zellen bei der amau- 
rotischen Idiotie geh6re. Auch in Brodmanns Fall hat  Bielschowslcy ge- 
schrumpfte Zellexemplare linden k6nnen. 
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Auf eine andere Beobachtung m6chte ich bei den Besonderheiten 
dieses Falles hinweisen, namlich auf das Vorkommen yon Ganglienzellen 
mit  stummelf6rmigen Fortsatzen, an denen sieh gerade diese Stummel 
stark mit  Hamatoxyl in  farben, wahrend der InhMt der Zellen die be- 
kannte  homogene blaBrSt]iehe Farbe aufweist. Vielleicht darf ich hier- 
ffir eine einfache Erklarung dergestalt  annehmen, dab in dem stummel- 
fSrmigen Fortsatz  die Umwandlung der protoplasmatischen Substanz 
noch in einem wesentlich jfingeren Stadium sich befindet als im Zell- 
leib, und der ProzeB auf diesem t tamatoxyl ins tad ium zur ]3eobachtung 
gelangt. Daneben gibt es noch Ze]len, deren Oberflache gefaltet und 
ausgebuehtet  ist, und deren Fortsatze ebenfalls stummelfSrmig impo- 
nieren. 

Was nun die quant i ta t ive Ausdehnung des Zellprozesses anbetrifft,  
ist er tatsachlich ein ubiquitarer, bei dem aber nicht alle Zellen gleich- 
mal~ig befallen sind. So haben wir wohl einen reeht selten beobachteten 
ausgedehntesten Untergang yon Ganglienzellen vor uns. Das deut- 
]ichste Zeichen hierffir ist der mehr oder minder breite Status spongio- 
sus, der, meist in der tiefen I I I .  Schicht gelegen, vor allem in der 
agranularen Rinde auf die oberen Part ien yon V. fibergreiit, in der tat-  
sgehliehvon Ganglienzellen niehts mehr vorhanden ist, j a sogar die Grund- 
substanz einem v611igen Untergange anheimgefallen ist. Es ware jedoeh 
falseh, etwa eine konstante Pradilektion einzelner Sehichten zu praju- 
dieren, in ganz benaehbarten Absehnitten wechselt der Status spongio- 
sus, yon einer Pathoklise kann keine Rede sein, oft ist er herdfSrmig. 
Wissen wir nun, dag sehon die Form des Zellprozesses ein Ausdruek 
eines langsamen Verlaufes ist, so haben wir noeh eine sehwerwiegende 
Stfitze tfir die Dauer in dem Verhalten der Glia. Aueh hierfiber liegen 
nur wenige Beobaehtungen vor, insonderheit sei auf die Falle Savinis, 
Brodmanns, Bielschowslcys und Globus' verwiesen, bei denen Ausdeh- 
nung und Art  der gli6sen Wucherung unserem FMle nahekommt,  
wahrend diese bei Westphal diesen Grad nieht erreieht hat. Das Glia- 
prgpara t  strotzt  yon einem diehten Fasergewirr. 

W~hrend die Gliawueherung sieh bei uns fiber Mark und l~inde er- 
streekt, und zwar in unterschiedlichem Verhalten zu dem Bielschowslcy- 
schen .FaUe, ist auch die Marksubstanz yon derselben lederartig derb- 
elastischen Bescha]/enheit wie die Rinde. 

Bei Bielschowslcy sind in symmetrischer Ausdehnung ganze Hemi- 
sph~renabschnitte in eine gallertig schleimige Masse umgewandelt,  deren 
Natur  der Autor nicht naher analysieren konnte. Die Erweichungen 
in unserem Falle spielen sieh ausschlieBlich im Gebiet der U-Faserung 
~b, w~hrend das Hemisph~renmark wie auch das Gesamtgebiet der 
inneren I(apsel yon der gleichm~tBig derben Gliawucherung durch- 
setzt  ist. 

25* 
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Defekte im Marklager sind schon verschiedentlieh bei Fgllen der 
infantilen Gruppe zur Beobachtung gelangt, und zwar beziehen sie sich 
dann auf die entwicklungsgeschiehtlieh spgten bzw. spgtmarkreifen 
Bahnen, insbesondere die Projektionafaserung. Naville gelangt bei seiner 
Beobaehtung zu dem Sohlusse, das Kind sei in seiner Gehirnentwick- 
lung aui der Stuie eines 7monatigen Foetus stehen geblieben. Und 
SchaHer s t immt  der Navilleschen Auffassung im Sinne einer Entwick- 
lungshemmung zu. Es ist aber bemerkenswert,  dab in den Fgllen aus- 
gedehntester Markerkrankung, zu denen wir die Fglle Savini's, Biel- 
achowsl~ys, Brodmanns, Globus' und wohl Ms den h6chstgradigen unseren 
FM1 rechnen mtissen, einige Fasergebiete, und zwar diejenigen, die phylo- 
genetiseh am gltesten sind und am iriihesten markreif  werden, yon der 
sehweren degenerativen Erkrankung verschont bleiben. Die Unter- 
sehiede sind aber nur gradueller Art. Sind z. B. in den F~tllen Bid- 
schowsl~ys noeh Commissurensysteme und die strio-thMamisehen Bahnen 
gut erhalten, so sind es bei uns nur diejenigen Bahnen, deren Mark- 
reifung etwa zur gleichen Zeit mi t  der Anlage des hinteren L~tngs- 
Mindels abgesehlossen ist. Wir sehen Mso einmM, dag die entwieklungs- 
gesehiehtlieh gltesten Teile noeh eine Ausreifung erfahren haben bzw. 
der Erkrankung Widerstand leisten. Denn es unterliegt keinem Zweifel, 
dab aueh die Marksubstanz einem degenerativen Prozesse anheimfgllt. 

ZerfMlsprozesse der weiBen Substanz hat  bereits Spielmeyer be- 
schrieben, nnd spgtere Autoren spreehen teils yon IleekfSrmigem Zer- 
fall der Marksubstanz mit  K6rnehenzellbildung, teils vermuten sie 
eine retrograde Degeneration infolge AusfMles der zugeh6rigen Gan- 
glienzellelemente. HMten wir uns streng an den Befund, so sehen wir: 
einige entwieklungsgesehichtlieh gltere Bahnen, wie z .B.  die strio- 
thMamisehen Fasergebiete im Zustande eines iriseheren ZerfMls mit  
reichlieher Reakt ion und Abrgumtgtigkei t  der Glia; dagegen entwiek- 
lungsgesehiehtlich jiingere Gebiete, z .B .  die Projektionsfaserung oder 
die fronto-pontinen Bahnen bzw. die Pyramidenbahnen,  in einem marlc- 
losen Zustande ohne erhebliche Zeiehen des ZerfMls und des Abbaues,  
jedenfMls nic.ht in dem MaBe, wie es der Fall wgre, wenn hier wirklieh 
markhalt ige Fasern zugrunde gegangen wgren. So kommen wir neben 
anderen Grfinden zu dem Sehlusse, dag bereits eine mangelhaite Mark- 
anbildung stat tgefunden haben muB. - -  W~hrend nun der Markzerfall 
bei ~lteren Fgllen durchaus nieht yon dem in der Histopathologie MI- 
gemein bekannten Typus abzuweiehen seheint, so t r i t t  in unserem wie 
in den oben zitierten F~llen der DegenerationsprozeB schon makro- 
skopiseh deutlieh hervor, und zwar imponiert  die Konsistenz des Mark- 
lagers Ms gMlertig, welch sehleimig oder derb gM]ertig. Was wir wohl 
an anderen F~llen sehr gut, an dem unseren aber nur noeh im Hi rns tamm 
sehen k6nnen, ist, dag der DegenerationsprozeB in der Marksubstanz 
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herdf6rmig vor sich geht. Wenn wfi" aus den vorhandenen Abbaupro- 
dukten einen Schlug ziehen k6nnen, dann ist der Abbau nieht gleieh- 
zeitig vor sich gegangen, genau so, wie sieh der ZellprozeB aueh keines- 
wegs gleiehmgBig ausgebreitet hat. Den Vorgang des Prozesses k6nnen 
wir nur noeh an einigen phylogenetiseh alten Ilirnteilen (s. o.) studieren. 
Zerfallsherde, wie sie Globus auf seiner Abb. 19 abbildet, gibt es in 
unserem FMle nieht oder jedenfMls nicht mehr. Uberhaupt ist der ganze 
Vorgang morphologi~ch viel weniger ein Zer/alls- als ein Au/ldsungsprozefi, 
die Fasern quellen einfach auf und die daraus resultierenden Produkte 
werden abtransportiert.  Die Glia, auch die fixen Elemente sind oft 
bis zum Platzen mit den h/~matoxylin- oder hellrosa-scharlaeh-fgrb- 
baren Produkten angeftillt. Es dauert recht lsnge, bis die hell f~rb- 
baren Lipoide allm/~hlieh eine rStliehere Farbe annehmen, und eine 
Umwandlung dieser Produkte in Neutralfette gelingt offenbar erst im 
Wirkungsbereich des Mesoderms. Nur wo eine gr6Bere Masse bereits 
angelegter Fasern zerfMlen sind, ds bekommen wir such vereinzelt Fett-  
k6rnchenzellen inmitten der Marksubstanz zu sehen, im allgemeinen 
jedoeh sind sie an den Gef~Sbindegewebsapparat gebunden. 

In unserem Fslle waren schleimig degenerierte Bezirke nut  im Go- 
bier der U-Faserung und der Capsula externs vorhsnden. Im histo- 
logisehen Bild stellen sie sieh aussehlieglieh Ms ein von protoplasma- 
tisehen Briicken durchzogener Status spongius dar, indem, wenndieKon- 
tinuiti~t gest6rt ist, nur Fssern, und nur noah vereinzelte K6rnehenzellen 
liegen, und dessen Grundsubstanz feinste, die Fet t reskt ion ergebende 
Granula neben solehen enth~lt, die sieh mit den basisehen Anilinfarben 
intensiv f/irben. Groge glasige Tropfen, die das Naschenwerk aus- 
ftillen, und bei Behandlung mit Alkohol eine opake F/~rbung (Nieder- 
sehlag) annehmen, waren histochemisch nicht weiter zu untersuchen. 
Wohl aber finden sich entspreehende Substanzen in den Plasmsleibern 
einzelner gliSser Elemente auch randsti~ndig im Protoplasma der 32stro- 
cyten. Warum die eigenartig gMlertsrtige Degeneration in diesen F~tllen 
zustande kommt, ist eigentlich nur dureh stark quellungsfghige Kolloide 
zu erkliiren. Die sehon von Bielschowsky hersngezogene Weilsche Theo- 
tie, naeh der dureh eine Entmischung der Hirnsubstanzen im Sinne 
einer Verminderung der Lipoide im Verh/~ltnis zu den Proteinen hy- 
drophile Lipoide entstehen, vermag vielleicht den Vorgang sls solehen 
zu erklgren; aber nicht, warum gerade diese Form der Degeneration 
bei den Individuen dieses Alters nicht ganz selten zu sein seheint. 

Es liegt vielleicht n~her, diesen eigensrtigen Vorgang mit dem rels- 
t iven Wasserreiehtum des kindliehen Gehirns tiberhaupt, dann sber doeh 
such mit den dem jugendliehen Stoffweehsel eigenen Verh~ltnissen in 
Verbindung zu bringen. Bielschowslcy vergleicht den Zustand der Quel- 
lung mit  den Vorgi~ngen in der Gsnglienzelle; ich m6ehte reich ibm 
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aber darin besonders ansehliel?en, wenn er in dem Auftreten der 
grogen Gliazellen ein hervorragendes Moment daftir sieht, dab die trophi- 
sehen Funktionen der Glia gest6rt sind. Gerade diese Elemente mit ihren, 
den in den pathologisch vergnderten Ganglienzellen ahnliehen, Einlage- 
rungen und deren Struktur spreehen fiir die Unf~higkeit der Glia, die 
ihr zugeftihrten Stoffe zu verarbeiten (wobei es zungehst dahingestellt 
sei, ob diese Insuffizienz in der Glia beruht oder durch die chemisehe 
Komposition bedingt ist). Auch Spielmeyer hat sehon darauf hingewiesen, 
dab es keineswegs sicher sei, ob die der Glia eingelagerten Substanzen 
nut aus den zugrunde gehenden Ganglienzellen stammen. Welche 
StSrungen aber in dem protoplasmatischen Syncytimn vorhanden ge- 
wesen sein miissen, ist aus der Besehreibung der Prgparate ersicht- 
lieh. Denken wir an die riesigen plasmatisehen Elemente im Sil- 
berbilde, so geht schon daraus hervor, dab durch pathoiogische Stoffe 
eben dieser Teil des Protoplasmas verandert und damit sichtbar ge- 
worden ist. DaB jene auf das funktionstragende Syneytium in seiner 
Gesamtheit eingewirkt hat und damit bei frtihzeitigem Angreifen aueh 
die Anbildung der Marksubstanz sehwer geschadigt haben miissen, liegt 
auf der Hand. ,,Notwendigerweise wird in einem metaplastisch an- 
gelegten Syneytium auch die Markanbildung StSrungen erfahren 
miissen" (Bielschowsky). Dafiir jedoeh, dab diese StSrung nicht ab ovo 
vorhanden ist, sondern einen prozeghaften Charakter trggt, sprieht 
die gute Anlage phylogenetiseh und ontogenetiseh alter Bahnen. Ande- 
rerseits geht aber auch klar hervor, dab der ProzeI3 schon frtihzeitig 
begonnen haben mul~, denn in den sp~treifen Fasergebieten linden wir 
im Gegensatz zu dem ProzeB im IIemisphgrenmark kaum noeh Abbau- 
10rodukte. In  diesem Zusammentreffen der mangelhaften Anlage mit 
dem DegenerationsprozeB liegt das Bindeglied zur Merzbacherschen 
Krankheit .  

Die Markerkrankung, diese spezielle Art yon gallertiger Degenera- 
tion, ist nun aber nicht ein integrierender Bestandteil der amaurotisehen 
Idiotie, wohl aber ein hguliges Vorkommnis, das nicht auf eine Entwick- 
lungsst6rung bezogen werden kann; selbst wenn bestimmte Fasergebiete 
elektiv befallen werden, so sind es nur die, die bereits in ihrer Mark- 
reifung geschgdigt worden sind. 

Der Fall Savini's war in seiner Marksubstanz so derb, wie vielleicht 
der unsere, J in Bielschowskys Fall t ra t  die Erweichung mehr hervor. 
Die Derbheit der Fglle ist ohne weiteres dureh die enorme Gliafaser- 
wucherung erkl&rt. Wenn aueh die allgemeine Proliferation der Glia in 
Erstaunen setzen mul3 und zweifellos den Gedanken an eine hyper- 
plastische Wucherung nahelegt, so ist doeh dem entgegen zu halten, 
dab der ProzeB recht lange Zeit gehabt hat, diese Fasernarbe zu bilden. 
DaB es etwas Aul~ergewShnliches darstellt, mag daran liegen, dab infan- 
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tile ,F~lle selten einmal ein derartig langes Leben erreichen. Ich darf 
noeh bemerken, dab nur der eine Globussche Fall als ,,geschrumpft", der 
Fall Brodmanns als , ,stark geschrumpft"  bezeiehnet wird. DaB die erst- 
genannten F~lle das enorme Gewieht haben, beruht  auf dem in seiner 
Bedeutung klargelegten FlfissigkeitsgehMte. I s t  meine Ansicht richtig, 
so ist dafiir die Eigenheit des kindlichen Stoffwechsels im Zentralnerven- 
system verantwortlich, sonst mfiBte man zu der Annahme greifen, daB 
das Auftreten dieser Art  hydrophiler Lipoide auf einem besonderen 
Chemismus beruhe, der eben nur in best immten heredit~r bedingten 
Konstell~tionen auftri t t .  

In  den Markpartien friseheren Zerfalls, wie aueh in der l~inde und 
aueh der fiber den Stellen st~rkerer Erkrankung gelegenen Pia haben wir 
die adventitiellen Infi l t rate aus Lymphoeyten,  Plasmazellen nnd je naeh 
dem Alter aueh FettkSrnehenzellen erwiihnen miissen. Sie fehlen in 
der Rinde dort, wo der Prozel3 bereits abgelaufen ist. 

Dem Gesamtbild der Inf i l t ra te  naeh haben w i r e s  mit  dem Bride der 
, ,symptomatisehen" Entziindung zu tun, womit Spielmeyer (in seinem 
Lehrbueh) gesagt h aben will, daB sie ,,nut die Bedeutung eines Begleit- 
und Folgesymptoms einer ganz anderen Ver~nderung und Erkrankung 
ha t" .  Er  selbst ffihrt als Paradigma eine Beobaehtnng bei infantiler 
amaurotiseher Idiotie mit  besonders rasehem, massenhaftem Zerfall 
und die Befunde yon Plasmazellen in den Adventit ialrgumen an und 
bemerkt  dazu: , ,Niemand wird diese Krankhei t  eine Entzfindung 
nennen, es handelt  sieh um sekund~re, nieht selbstgndige' Entzfin- 
dungserseheinungen." 

Mag man diese Erseheinung Resorptionsinfiltrate oder symptoma-  
:tisehe Entziindung nennen, so ist das Wesentliehe doeh das, daB m a n  
sich dartiber im Klaren ist, dab die Infi l trate mit  der fibliehen (Ascho/]s 
defensiven) Entztindung nichts zu tun haben. 

])as frfihe Angreifen des Prozesses dokumentier t  sich sehlieBlich 
nieht zum wenigsten in unserem neuartigen Befunde der Entwick- 
lungshemmung und Entwiek!ungsst6rung; in der Oberfl~ehengestal- 
tung des Gehirns. Bevor ieh auf diese eingehe, m6chte ieh noeh 
kurz bei den cerebellaren Ver~nderungen verweilen. 

Bezfigtieh des Kleinhirnbefundes ist zwar Bielschows]~y der Ansieht, 
dab eine I-Iypopl~sie des Organs a priori vorhanden sei, zu der dann der 
sklerosierende .ProzeB hinzutretend die weitere Verkleinerung des Or- 
gans und dessen lederartige holzige Konsistenz bedingt. In  unserem 
Falle wird es sehr sehwer sein, eine Entseheidung zu treffen. Einmal, 
weft der Mlgemeine Krankheitsprozel3 fast  den h6ehsten, fiberhaupt 
denkbaren Grad erreieht hat, zum anderen, weft dutch die enorme Ver- 
gr61]erung des Gehirns die Kleinheit des Cerebellums nur noeh kontrast-  
reieher zutage t r i t t  und daher vielleicht noeh eher zur Annahme einer Hy-  
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popl~sie verleiten k6nnte. Schliel~lich mag der Ausfall der frontopontinen 
Bahnen sch~.digend auf die Markentwieklung des Kleinhirns mitgewirkt 
haben, doch wissen wir z. B. aus dem Striiu[31erschen Fall, dal~ der Prozell 
der amaurotisehen Idiotie sehr stark, und zwar in fast irrefiihrender Weise 
das Kleinhirn am st~irksten befallen kann, und auch aus anderen Unter- 
suehungen wissen wir (Jansky, Forster, Brodmann, BielschowJcy, Glo- 
bus), dab das Cerebellum ganz ghnliche in die Augen springende 
Ver~inderungen bei chronisch verlaufenden infantilen bzw. den sp~it- 
infantilen F~llen gezeigt h~t. 

Die cerebellare Erkrankung kSnnen wir also zum grol3en Teil mit 
auf die schrumpfende Glianarbe an dem durch die spezifische Erkran- 
kung gesch~idigten und in seinem Parenchymgehalt stark reduzierten 
Organ auffassen. 

Anders verh~lt es sich mit der St6rung der Hirnoberfl~chenkonfigu- 
ration. Die Deutung ist erschwert durch das Auftreten des sklerotischen 
Prozesses, ferner dutch die Volumenvermehrung des Gehirns dutch den 
Wassergehalt; diese beiden Punkte miissen wir im Auge behalten, 
wenn wir die Anomalien der Windungs- und Furchenbildung einer Ana- 
lyse unterziehen wollen. 

Unter eingehender Beriieksichtigung der frfiheren Arbeiten aus der 
Monakowschen Schule, vor allem H. Vogts, hat Biel~chowsky erst ktirz- 
]ieh das Problem der Pachy- und Mikrogyrie aufgerollt. Wenn er auch 
den Kreis, dessen, was unter Paehy- und eehter Mikrogyrie aufgeIal~t 
werden darf, mit Recht sehr eng zieht, so gibt er doch selbst zu, dal~ 
eine Anz~hl leichterer Ver~nderungen dem Begriffe der Mikrogyrie sub- 
sumiert werden k6nnen. 

Abgesehen yon dem Einflusse der Vascularisation ist ftir die St6rung 
in der Formgebung der Hirnoberfl~che wesentlich: die Atelokinese, das 
Festgehaltenbleiben des ffir die Tektonik wichtigen Materials, zumal fest- 
gestellt ist, da~ selbst die Zellen, die zuletzt von'der Matrix abwandern, 
doch in die ~ui~eren Rindenschiehten eindringen und fiir die Tektonik Be- 
deutung gewinnen. Die Hinderung und ttemmung der Cytokinese hat die 
der Furehungsvorg~nge zur Folge, wie diese allerdings im einzelnen ent- 
stehen, ist nicht bekannt. Ein Punkt, den Bielschowslcy flit seine Theorie 
nicht welter verwertet, ist die Ansieht H. Vogts, der auch der Ausbfldung 
der Marksubstanz fiir die richtige Furchung grol~e Bedeutung beimil~t. 
Dal3 die Stammganglien gut angelegt sind, nimmt nieht .weiter wunder, 
da der Weg der Neuroblasten bis zur Stelle der endgiiltigen Ansied- 
lung nicht sehr grol~ ist. 

Was wir als Zeichen der Entwicklungsst6rung haben feststellen 
kSnnen, ist: 1. das Persistieren Cajalscher Zellen in der Rinde; 2. die 
Behinderung der Cytokinese und das Festgehaltenwerden gr6Berer 
Mengen yon Ganglienzellen zu einer Zeit, we die l%inde gr61~tenteils 
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schon gut angelegt ist ; 3. die St6rung in der OberflgchengestMtung, wie 
sie ausffihrlieh besprochen ist; 4. der in einzelnen mikrogyren Bezirken 
absolut typisehe Befund: kleine h6ckerige Windungsbuekel getrennt  dutch 
sanfte Einkerbungen;  unter ihnen verl~uft eine l~inde in 5--6sehieh- 
tiger Anordnung, wobei die 2.--5.  Sehiehten meist gut voneinander zu 
trennen sind, ferner unter der t~inde ein Streifen untergehender U-Fasern 
und unter  diesen wiederum eine sehmale Sehieht Ganglienzellen, die 
sich abet  aueh in der Markleiste reiehlich linden. Zwisehen der Mark- 
leiste und dem Windungskegel t r i t t  diese Anlage der Ganglienzellen 
Ms heller Saum zutage (vgl. die etwas sehematisierte Abb. 16). 

I-Iier kSnnen wir tats~ehlieh sagen, dab 
ein dem yon Bielschowsky postulierten Ver- 
halten analoger Vorgang da ist. I m  fibrigen 
aber entt/iuseht der mikroskopisehe Befund 
ganz gewMtig in Vergleieh zu dem,  was 
der makroskopisehe erwarten liel3. Das mag 
einmal daran liegen, dab dutch den Prozel3 
an Ganglienzellen, Mark und Glia die Ver- 
h~ltnisse verwiseht sind, dann aber, dab die 

1 23 
St6rung in der Organogenese tats~ehlieh im Abb. 16.Rindenbezirk, sehe- 
Verh~ltnis zu dem yon den eben zitierten matisiert. DieU-Fasernsind 
Autoren beobaehteten eine relativ spgte ist im Original-Pr&loarat noeh 

zu unterseheiden trotz des 
und somit die Furehenbildung erst sp~t be- Zerfalls. Die Photographie 
einflussen konnte, w&re zu wenig instruktiv, d~ 

Die Stelle, die unserer Skizze zugrunde die erkrankten Zellen mit 
h~matoxylinatfinem Inhalt 

liegt, l~Bt zufi~llig noch die Kontur  der die wesentliehenStrukturen 
Markfaserung erkennen; ist diese abet  aueh verwisehen. Aueh das Mark 

der Markkegel ist zerfMlen. 
im Zerfall begriffen, dann k6nnen wit fiber i Markkegel; 2 Zellzone 
die Verh~ltnis'se i iberhaupt niehts aussagen, unter den U-Fasern (3). 
zumal meist an der Stelle der U-Faserung ein 
Status spongiosus liegt, teils die liegengebliebenen Ganglienzellen ab- 
solut regellos fiber das Marklager verstreut  sind. 

Da der ProzeB sieh, wie gezeigt, absolut nieht gleiehmgBig, son- 
dern 6rtlieh und zeitlieh, quant i ta t iv  und quMitativ versehieden sieh 
ausgewirkt hat, so ist es nieht zu verwundern, wenn die Zellwande- 
rung lokal versehieden s tark behindert ist und dementspreehend die 
Rindenmil~bildung nieht Ms eine gleiehartige fiber den ganzen Quer- 
sehnitt  hin imponieren kann. 

AuffMtend ist jedoeh, wie h~ufig bei Entwieklungst6rungen gerade 
im Oeeipitalgebiet eine Mikrogyrie beobaehtet  wird, und in unserem 
FMle linden wit im Oeeiput auBerdem einen t iefgebetteten yon benaeh- 
barren Windungen fiberdeekten Bezirk mit  geringer Furehung, der yon 
eehten Mikrogyri besetzt ist. An beiden I-Iemisphgren sind die Win- 
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dnngen an der occipitalen Mantelkante von auffallender kammart iger  
Schmalheit, dal~ sie aber so tier gefurcht sind, wie an der reehten 
ttemisphgre, hat  seinen Grund in dem Hinzutreten des hier besonders 
s tark betonten sklerotischen Prozesses. 

Weiterhin charakteristisch und im Quersehnittsbi]d schSn illustriert 
ist die enorme Breite des Oberfl~ehenteiles der Windung gegenfiber dem 
schmalen Markkege]. Etwas ganz )khnliches mul~ Bielschows/~y beob- 
aehtet  haben, wenn er in seinen Pr~paraten das isthmusartige Zusam- 
mengedr~ngtsein der in den Markkegel eintretenden Markfasern bei.der 
erheblich verg'rS~erten Oberfl~ehe beschreibt mit  dem Anffigen, dab die 
erhaltenen Nervenfasern nach der Rinde zu immer mehr an Diehtigkeit 
verlieren, auseinanderstrah]en. Bielschows/cy meint  nun mit  Rfieksieht 
auf seinen Fail, dai~ die Hirnrinde fiber den Markkegeln durch die Flfis- 
sigkeitsansammlung des Gehirnes passiv gedehnt sei und glaubt, dal~ 
mi t  dieser Dehnung die eigentfimliche, makroskopisch sehon auffallende 
Verbreiterung der Windungsoberfl~che zu erkl~ren sei. Ich vermag 
natfirlieh dieser Ansieht niehts entgegen zu halten, doeh drgngt sieh der 
Gedanke auf, ob nieht doch ein Zusammenhang mit  dem Ausbleiben der 
Furehenbildung besteht. Denkt  man sich z.B. auf Abb. 4 die seichte 
Furche in der Mitte der WindungshShe zu einer regulgren Furehe um- 
gewandelt, so wfirde das Verh~ltnis yon der Breite des Windungs- 
ansatzes zur Windungskuppe ein normales sein. Welche Grfinde es 
waren, die z. B. an dieser Windung die Furchenbi]dung verhinderten, 
vermag ich nieht zu sagen. Wenn ich abet  H. Vogt recht verstanden 
habe, hat  er auch die Ansieht vertreten, dal~ an mangelnder Furehung 
aueh die fehlende Ausbildung der Marksubstanz sehuld sein kann. 

ttieriiber zu diskutieren, mSchte ieh unterlassen, da mir mehr daran 
gelegen ist, nur d ie  tatsgchliehen Faktoren aufzudecken, die wir hin- 
reichend genau bewerten kSnnen, aber einer rein mechanischen Ursache 
ffir die weite Rindenpart ie  fiber dem verengten Windungskegel im 
Sinne einer passiven Dehnung glaube ich schon deshalb nicht das Wort  
reden zu dfirfen, da der Zellgehalt gerade dieser Rindenpart ien sich 
kaum yon denen unterseheidet, dig das Mi~verh~ltnis yon Windungs- 
ansatz und WindungshShe nieht haben. 

Wenn wir wissen, dal~ die Trennung yon lginde und Mark im allge- 
meinen am Schlusse des 6. Foetalmonats  beendet ist, dann k5nnen wit 
wohl annehmen, da~ diese ttemmungsmfl~bildung erst nach dieser Zeit 
entstanden ist; ob wir in der mangelnden Aufteilung der 4. Calcarina- 
schicht, die nach Brodmann schon im 8. Monat vorhanden sein mfil~te, 
irgendwelche Schlfisse ziehen kSnnen, mSchte ich ganz dahingestellt 
sein lassen, da wir nicht alle Faktoren fibersehen kSnnen, und weft eine 
derartige Hemmung niemals eine best immte Entwicklungsphase dar- 
stellt, sondern stets zu berfieksiehtigen ist, da{~ das einmal in der 
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Entwicklung gestSrte Organ noch starke Tendenz zur Weiterent- 
wieklung im Sinne der vollendeten Organbildung zeigt. 

Wenn wir den histologischen Befund heranziehen, dann wird uns 
auch klar, wodurch die ~tuBere MiBbildung zustande kam. Der ~uBerst 
frfihzeitig einsetzende ProzeB, der alle nerv6se Parenehymteile sch~digt, 
h~t in dem erkrankten Symplasma die wahrscheinlich auch schon kran- 
ken Zellen am Vordringen zum Orte ihrer Bestimmung gehindert und 
gleichzeitig die Markanbildung unterbunden. Wir haben es also nicht 
mit einer Kombination einer HemmungsmiBbildung oder etwa an- 
deren Heredodegeneration mit der amaurotischen Idiotie zu tun, son- 
dern alle Erscheinungen lassen sieh zwanglos auf  den Erkrankungs- 
prozeB der amaurotisehen Idiotie, der an einem offenbar primer ver- 
h~ltnism~Big gut angelegten Zentralorgan angegriffen hat, zurfickffihren, 
doeh muB sieh die Sch~tdigung eben sehon frfih bemerkbar gemaeht 
haben. 

An MutmaBungen und spekulativer Bewertung des histologisehen 
Befundes und an Versuchen, zur kausalen Pathogenese des Prozesses 
etwas beizubringen, hat es nicht gefehlt. Wo die prim~re Sch~digung 
]iegt, ~st nicht ]eicht zu sagen, wenn wir aber die Verh~ltnisse im Mark- 
lager betrachten, wird es klar, dab hier die nutri t iven Funktionen der Glia 
gest6rt sind, und dab die Glia selbst im zuffihrenden wie im abffihrenden 
Schenkel erkrankt sein muB. Besonders eindeutig sind die Verh~tltnisse 
des Markes, w~thrend wir bei dem Zel]prozeB der amaurotischen Idiotie 
noch immer schwankend sein k6nnen, ob die Erkrankung nur auf  einer 
fermentativen Insuffizienz der Ganglienzelle beruht, und die Glia nur 
an_ der Beseitigung der Zerfallsprodukte beteiligt sein kSnnte (obwohl 
die Glia fiber jede Norm hinaus proliferiert und selbst regressive Er- 
seheinungen analog denen der Ganglienzellen aufzuweisen scheint), 
so liegen die Verh~ltnisse in der Marksubstanz klarer. Die sehwere Seh~- 
digung der Markanbildung hat ihren Grund in der Erkrankung des 
g]i6sen plasmatisehen Syncytiums und die histo]ogisehen Bilder im 
Marklager sind geradezu ein Typus ffir derartige abiotrophische Pro- 
zesse. Der fixe Abbau der Substanz mit pr~tlipoiden vollgestopften 
Gliazellen, die erst lange Zeit brauchen, bis das Produkt  in Lipoide 
umgewandelt ist, spricht offenbar auch ffir ihre Insuffizienz, die Stoffe 
in Neutralfette umzuwandeln. Herr  Kollege Scholz ver5ffentlicht dem- 
n~chst eine Beobachtung fiber F~]le diffuser famili~rer Hirnsklerose, 
die bei Kindern in der 2. Dentitionsperiode auftritt ,  und ieh m6chte 
darauf hinweisen, dab seine Pr~parate aus der Marksubstanz den un- 
seren zum Verweehseln ~hnlich sehen. Wenn er zur Begrfindung seiner 
Ansieht unsere Befunde und die Analogie mit der Markerkrankung bei 
der amaurotischen Idiotie heranzieht, so stellen doch wiederum seine 
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Beobaehtungen in der elektiv das Marklager ergreifenden Form der Here- 
dodegeneration eine wertvolle Erg/tnzung dar. 

In  dieser eigenartigen Markdegeneration mit  den in der Glia lange 
festgehaltenen Abbaustoffen haben wir das anatomische Substrat  ftir 
derartige heredit~tre Abiotrophien zu sehen. 

Abgesehen davon wird uns aber deutlich, dab bei der Erkrankung ner- 
v6sen Parenehyms der pathologisehe ProzeB zum mindesten auch in 
dem zuftihrenden Schenkel der nutri t iven Glia einsetzt, und es ist nun 
wiederum die Frage, ob eine mangelnde Assimilationsf~higkeit der 
Zelle im Sinne einer insuffizienten Anlage bei entsprechend normMer Be- 
schaffenheit der zugefiihrten Nahrungsstoffe vorliegt oder ob eine uns 
nicht n~her erfagbare St6rung der Zusammensetzung der Nghrstoffe 
das prim~tre Moment darstellt. Die Beschaffenheit des Blutes wie der 
Gehirnsubstanz haben uns ehemiseh keinen Aufschlug gegeben, wohl 
aber linden wir im Obduktionsbefunde eine Reihe yon Belegen daffir, 
dab eine St6rung an den innersekretorisehen Organen tats~tehlich vor- 
gelegen hat. Fiir eine St6rung im Lipoidstoifweehsel sprieht die hoch- 
gradige Verfettung der Nebennierenrinde, die Bedeutung der recht 
erhebliehen Struma colloides ist zweifelhaft, jedoch k6nnen ffir die 
St6rung im Kalkstoffwechsel spreehen: die Befunde an Thymus und 
Epithelk6rperchen und eine eindringliche Sprache reden der Effekt  
dieser St6rung an Z~thnen 1) und Knoehen. Diese Befunde gewinnen an 
Bedeutung, wenn wir bereits in der Li teratur  gelegentlich Thymusver-  
gnderungen und Struma colloides vermerkt  linden, und wie ich einer 
giitigen Mitteilung t te r rn  Professor Bielschowskys entnehmen kann, 
hat  aueh er bei seinen letzten F~llen amaurotiseher Idiotie mit  Ent-  
markung sowohl die starke Verfettung der Nebennierenrinde, wie die 
Struma co]loides naehweisen k6nnen. Es gewinnt somit die Annahme 
an Wahrscheinlichkeit, dab die primgre Ursache ffir die Erkrankung in 
einer mangelhaften Anlage und dementspreehender fehlerhafter Funk- 
tion der Driisen mit  innerer Sekretion bzw. des intermedigren Stoff- 
weehsels gelegen ist. Wir haben noeh reiehlieh Beispiele aus der M1- 
gemeinen Medizin, in denen eine derartige konstitutionelle Minderwer- 
tigkeit aueh vererbbar erwiesen ist, und sogar solehe, bei denen auf 
Grund der minderwertigen Anlage aueh die Entwieklung des ZentrM- 
nervensystems in Mitleidensehaft gezogen wird. Welehe Bedingungen 
Mlerdings wirksam sein miissen, um bei gesunden Eltern die St6rung 
mit  dem Krankheitsbi ld der amaurotisehen Idiotie auszul6sen, ist eine 
Frage, in der uns nur Beobaehtungen wie die yon Ku/s und Scholz 

1) Beziiglieh der Z/~hne mSehte ich einen etwa auftauchenden Einw~nd nieh~ 
unerw~hnt lassen, dab n~mlich die Dentition evtl. dureh trophische StSrungen von 
seiten der ZentrMorgane mangelhaft durehgefiihrt wurde. Die Befunde an den 
Knoehen sprechen aber dagegen. 
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weiterzubringen verm5gen, wenn auch bei ihnen einmal eine systema- 
tisehe Untersuehung der innersekretorisehen Funktionen und Stoff- 
weehselleistungen der scheinbar gesunden und der erkrankten Fami- 
lienmitglieder durehgeftihrt wird. 

Das Ergebnis unserer Untersuchung stellt sich, wenn ich es rfick- 
blickend zusammenfassen darf, folgendermal~en dar: 

Ein M~dchen, das an typischer infantiler amaurotischer Idiotie mit 
Maculafleek gelitten hat, wobei der siehtbare Begin n der Erkrankung bis 
in das zweite Lebensvierteljahr zurtickgeht, erreicht ungewShnlicher- 
weise das Alter yon 3 Jahren und 2 Monatenl). 

Der Zellprozel3 ist der fiir die chronischer verlaufenden Formen 
charakteristische, beziiglich des Verhaltens der pathologisch eingelager- 
ten Stoffe, sowie deren Verarbeitung dureh die Glia nimmt er eine 
Mittelstellung ein. Die Ausbreitung der Zellerkrankung ist ubiquit~r, 
bald mehr herdfSrmig, bald mehr laminar imponierend und hat zu 
weitgehendstem Ze]luntergang mit gliSser Ersatzwueherung gef/ihrt. 
Neben der typischen Zellerkrankung mit Schwellung des Zelleibes sind 
relativ h~ufig sklerotische Ze]len mit eigenartigen Inkrustationen zu 
beobachten. 

Die Kleinhirnver/~nderung stellt eine Cerebellarsklerose nach dem 
yon Bielschowslcy aufgedeekten Typ dar. Von besonderem Interesse ist 
die schwere degenerative Markerkrankung (gallertige Marlcdegeneration), 
die in ihrer Natur  fiir die allgemeine Pathogenese der amaurotischen 
Idiotie klargestellt werden kann, aber auch fiir die Pathogenese anderer 
hereditgrer Erkrankungen im Sinne der Abiotrophien, in denen die fer- 
mentativen Funktionen des nervSsen Parenchyms gestSrt sind, yon Be- 
deutung ist. Die St6rung am Marklager ist aufzufassen als eine St6rung 
der Assimilation und Dissimilation der vegetativen Zellfunkti0nen. 
Naehweisbar hat  die Erkrankung sehon in die Markanbildung schg- 
digend eingegriffen. Die phylogenetisch gltesten Teile der Marksub- 
stanz sind versehont und leisten dem Prozel~ weitgehendsten Wider- 
stand. 

Der ProzeB, der an der Glia (charakterisiert dureh die grol3en gli6sen 
Elemente) an Ganglienzellen und Marksubstanz sieh auswirkt, ist grund- 
s~tzlich ein einheitlicher. Die Befunde drgngen dazu, der StSrung im 
Zellstoffwechsel eine allgemeine Erkrankung des endokrinen Systems 
fibergeordnet erseheinen zu lassen (Befunde an Thymus, Thyreoidea, 
Z~hne usw0. 

Der auffallende makroskopisehe Befund beruht auf verschiedenen 
Ursachen. Beztiglich GrSl3e und Gewicht tr~tgt der abiotrophisehe 
Prozef3 als solcher die Schuld. Die in ihrem Gleiehgewicht gest6rten 
Lipoidverbindungen besitzen ein enormes Wasserbindungsverm6gen. 

1) Zusammerffassung des tlefundes s. S. 375 If. 
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F i i r  die Derbhe i t  des Organs is t  die Gl iawucherung ve ran twor t l i ch  zu 
machen,  die  in Verb indung  mi t  der  ga l ler t igen Markdegene ra t ion  dem 
Organ die charak te r i s t i sche  Kons i s t enz  ver le iht .  

Bei  dcr  S tSrung  der  gulteren Ko~f igura t ion ,  pachy-  und  mik rogyre  
Windungsanoma] i en  h a b e n  wir  zu un te rsche iden  1. zwischcn den se- 
kundgr  du tch  den  g l iSsen  Narbenprozel~ verschmgler tcn  W i n d u n g e n  
und  2: den  Erscheinungen,  die den Ausd ruck  einer En twick lungss tS rung  
dars te l len.  Diese d o k u m e n t i e r t  sich in den pachy-  und  echt mikrogyren  
Bezirken,  den  pcrs i s t i e renden  CajMschen Zellen der  Tangent iMschich t  
und  den massenhaf t  im Mark lagcr  l iegengebl iebenen Ganglicnzellen.  
Dieser  F i x a t i o n  der  zum def in i t ivcn  A u s b a u  der t~inde no twend igen  
E lemen ten  wiirde nuch heute  gi i l t iger  Ans ich t  eine erhebl iche 5~[itschuld 
a m  Ausb lc iben  der  F u r c h u n g  treffen.  Zei t l ich i s t  die Entwick lungs-  
s tSrung in e inem Termin  wohl  nach  dem 7. F o c t a ] m o n a t  fes tzusctzen,  
also in den l e tz ten  Tell  der  organogenct i schen  Phase.  

Auch  an dieser S tSrung is t  dcr  der  amauro t i s chen  Id io t i c  zugrundc  
l iegende Prozel~ schuld,  einmM, weil  wohl  in dem gesch/~digten syncy-  
t iMen P ro top ]a sma  auch die Telokinesc ges t5r t  ist ,  zum anderen,  da  
k a u m  anzunehmen  ist ,  dM3 die mehr  odor minde r  wghrend  der  Reife  
gesch~idigten Gangl ienzel lcn  einer  wei te ren  Migra t ion  noch fghig sind. 
Tro tz  der  nachgewiesenermal3en Mnsctzendcn Sch~digung im Foe ta l -  
leben  h a t  das  Organ noch cinc crhebl iche Tcndenz  zur  Ausre i fung  be- 
wiesen,  Mlerdings m i t  dem Ef fek t  der  sofort  impon ie renden  En twick -  
lungss tSrung  im Sinne der  beobach te t en  WindungsanomMien .  

Ob e twa eine W i r k u n g  dcr  feh]endcn Markb i ldung  auf die mangel-  
haf te  und  fehlerhaf te  F u r c h u n g  (wie sic H. Vogt ann immt )  bes tcht ,  k a n n  
heu te  noch n ich t  gesagt  werden.  
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