
(Aus der Psychiatrischen und Nervenklinik der U1fiversit~t Berlin [Direktor: 
Geheimrat Bonhoe/[er]. ) 

~Tber ehm neuartige heredo-degenerafive Erkrankmlgsform, 
lokalisiert in Striatum und Rinde, mit ansgedehnter )Iyelolyse 

und ihre Abgrenzung gegen (lie Pseudoslderose~). 
Von 

B. 0s ter tag ,  Berlin-Buch. 

Mit 18 Textabbi ldungen .  

(Eingegangen am 8. Mitrz 1926.) 

M. I-I! Noeh heute, obwohl bereits fast  4 Jahre  dazwischen liegen, 
k6nnen die Wort.e, mit  denen Westphal und Sioli ihren ,,Klinisch- 
anatomischen Beitrag zur Lchre yon der Pseudosklerose (insbesondere 
fiber Beziehungen derselben zur Encephalitis epidemica)" einleiten, 
den heutigen Aus~tihrungen vorausgeschickt werden, , , . . .  dal3 wir yon 
einem Verst~ndnis des Wesens dieser merkwiirdigen Krankhei t  noch 
weir enffernt sind, dal3 die Pathogenese derselben noch in Dunkel ge- 
h/illt ist. Es erseheint deshalb geboten, auch Einzelbeobachtungen mit- 
zuteilen, welehe Tatsachen enthalten, die geeignet sind, nach irgend- 
einer Richtung einen Beitrag zur Beantwortung der mannigfach schwe- 
benden Fragen zu ]iefern, welche uns bei der klinischen und anato- 
misehen Analyse des Leidens fiberall entgegent.reten." - -  Neue Pro- 
blemstellungen sind inzwischen aufgetaucht,  die die Schwierigkeiten 
der Materie nur noch mehr beleuchten, zu deren teilweiser L6sung 
die vorzfigliche genealogische Studie yon Entres: ,,Zur Differential- 
diagnose zwischen Wilsonscher Krankhei t  und Huntingtonscher Chorea" 
Wege weist - -  tinter ausdrficklicher Betonung der Notwendigkeit, 
Klinik, Erbbiologie und pathologische Anatomie zweckentsprechend 
zu vereinen. 

Bedarf die wissenschaftliche Forschung weiterer Fest.stellungen zu 
diesem Thema, vor allem, wenn es sich um verwandte, differential- 
diagnostisch nicht eindeutige, abet genetisch sicher abzugrenzende 
Krankheitsbilder handelt, so darf ich auch auf Ihr  Interesse rechnen, 
wenn ich fiber die Beobachtung der 13j~hrigen Erna St. berichte, 
deren klinisches Krankheitsbild urspriinglieh einen der Wilsonschen 
Krankhei t  zugeh6rigen Prozel3 wahrscheinlich gemaeht hat,  aber bei 
fortschreitender Krankhei tsdauer  noeh so viol andere Symptome in 

~) Nach einem in der Berliner Neurologisehen Gesellschaft gehaltenen Vortrage. 
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den  Vordergrund t re ten liefS, dab die vermutungsweise  Diagnose auf  
eine diffuse Hirnsklerose gestellt werden konnte .  Zur grol3en Uber -  
raschung wurde aber bet der Obduk t ion  eine Lebercirrhose festgestellt. 
Die wechselnde l~eihe klinischer Symptome k a n n  zwar durch die 
histo-pathologische Analyse als in  groben Ziigen gekl'~r~ gelten, die 
Eigenar t  der histologisehen Ersche inungen  und  die Aufdeckung einer 
Anzahl  ~itiologisch bedeutsamer  Momente erfordern jedoch eine ein- 
gehende ErOrterung und  Kr i t ik  der pathogenet ischen Zusa mme nha nge  
des yon  b e k a n n t e n  Krankhe i t sb i lde rn  abzugrenzenden  Falles. Ich  dar t  
n u n m e h r  die kl inischen Daten  referieren und  habe zun~chst  auf die 
Mutter  der Ern~ St. einzugehen. 

Die Mutter F,'ieda, St., geboren am 3. tH. 1890, war am 30. L 1911 im Alter 
yon 21 Jahren in der Klinik wegen einer Chorea nach akutem ftheumatismus 
aufgenommen worden. 

Seit Oktober 1911 litt sie an Gelenkrheumatismus, fiber eine etwaige Er- 
krankung des tterzens wird yon ihr nichts, aber h~ufiges Fieber angegeben. 
Seit dem 27. I. 1912 fingen unwillktirliche Bewegungen an der Muskulatur beider 
Hande an, wobei kleine eimnalige Zuckungen yon ziemlich ausgiebigen Schleuder- 
bewegungen abgelOst werden. Die Rumpfmuskulatur isr am wenigsten beteiligt. 
Der Kopi wird hin und wieder plStzlich naeh hinten oder nach der SeiCe geworfen, 
die Facialismuskulatur spielt unentwegt in exiremen Bewegungen. Auch die Zun- 
genmuskulatur ist dabei beteili~ gewesen, so daf~ die Patientin hiiufig iiberhaupg 
niche sprechen konnte, lrorti[:ergehend psychisch verfindert, Mir Februar 1911 
nehmen die choreatischen Bewegungen a b. Am I-Ierzen besteht ein ]eichtes pr~- 
systoiisehes Oer~usch an der Spitze. Wegen einer Endo~rdi t i~  in die inhere 
Klinik verlegt. Sparer keine ehoreatischen Symptome mehr, keine Rezidive. 
K~tamnestisch aber nut bis 1921 verfolgt. 

Das K.ind Er~a St., geboren am 8. III.  1907, wurde das erste Mal am 26. IX. 
1918 aufgenommen. Uber frfihere Erkrankungen liegen Angaben des Kaiser-Fried- 
rich-Krankenhauses vor, we Pat.ientin mit der Diagnose ,,Dyspepsie und Ikterus" 
veto 30. XII. 1916 bis 24. II. 1917 gelegen ha t  Es geht aus der Krankengesehichte 
hervor, dab das Rind damals einen Gelenkrheumatismus rni% einer aku%en Endo- 
karditis durchgemacht, und dal3 diese den infekdSsen Ikterus mit im Gefolge 
gehabt hat. 

S~imtliehe Wassermannsehen Untersuehungen des Blutes und des Liquors 
waren bei dem iKinde damals und slo~ter negativ. :Bei einer Lumbalpunktion am 
20. Oktober 1918 wurde eine [eiehte, abec deuf.liehe Lymphoes~cose festgestellt, 
desgleichen am 25. VII. 1921 einzelne Zellen. 

Einer Notiz in den Akten ist zu entnehmen, dab die Erna St. schon im Oktober 
1917 durch ,,eine Unruhe in den Gliedern" aufgefallen ist, aber erst seit l~Iai 1918 
bemerkte die Mutter wesentliche Ver~inderungen an dem Kinde: Psychisoh leieht 
reizbar. Grebes Armzitfern, so dab sie das Essen versehii%tete, ferner sell eine 
langsam auftretende GangstSrung sich gezei~ haben. ,,Erna ging schief, aber 
nicht %aumelig". Zittern auch im rechten Bein. Speicheln, oft muB das Essen mi~ 
den Fingern nachgestopft werden. 

Befund bet der Au/nahme am 26. I X .  1918. 
Die Spraehe ist etwas verwaschen. Pat. gibt an, sie set nur in der Klinik, 

well sie schlecht spreche. Sie k6nne schlecht gehen. Der Arm ~ue ihr web. Pat. 
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speichelt  ziemlich stark. Auch wenn sie ruhig sitzt, l/iuft ihr  gelegenthch der  
Speiehel heraus. Ihre  Mimik ist  t rotz des wiederholten Wechsolns zwischen freu- 
digem und t raur igem Ausdruck wenig lebhaft .  Wenn  sie schnell sprieht, ist sie 
fast unverst~indlich. Intell igenzprtifung gut. Die Pupil len reagieren auf Licht,  die 
Kniereflexe sind nicht  sicher zu erzielen, Achillesreflexe deutl ich vorhanden,  
Zehenrefiexe plantar .  

8. X. 1918. Die Mimik ha t  immer etwas Steifes. 
Befund:  Kind an Gr6~e seinem Alter entsprechend, in gutem Ern~ihrungs- 

zustand,  Herz und Lungen o. B. 
Facialisinnervierung ist zwar symmet~iseh, aber die Bewegungen der ~Iund- 

winkel geschehen langsam, und  einzelne Bewegungen, wie z. B. den Mund spitzen 
und  Pfeifen kSnnen nur  sehr ungeschiekt fertig gebracht  werden. Die Sprache 
is t  ebenso wie im Amfang langsam, nasal, schleoht artikuliert ,  manchmal  sprieht  
sie viol schneller, dann aber  so mangelhaft ,  daB sie kaum verst~ndlich ist. Beim 
Spreehen und  auch bei affektiven -~_ul~erungen des Lachens und Weinens speichelt 
das Kind  ziemHch viol. Das Gaumensegel hebt  sich gut. Refiexe an  den 
Armen normal. Muskeltonus der Arme gut, keine InkoordinationsstOrungen in 
den _~Lrmen. 

Muskeltonus der Beine o. ]3. 
Kniesehnenreflexe beiderseits sieher vorhanden,  aber n ieht  sehr stark, I. ~ r. 
Aehillesreflex beiderseits normal.  
Zehenreflex plantar ,  aueh sonst keine pathologisehen Reflexe am FuB. Motili- 

t ~ t  der Beine gut. 
Gang normal,  ohne ataktisehe St6rungen. 
23. XII .  ]9]8  als gebessert nach t tause  entlassen. 
4. II .  1920 zweite Aufnahme in der Klinik, nnd  zwar auf Veranlassung des 

:Faehschularztes. Naeh einem Sehulzeugnis ist  es in der Sehnle mi t  ihr nieht  mehr  
gegangen, sie muBte wegen ausfahrender Bewegungen vom Schreiben befreit, werden. 

Die GroBmutter  gibt  an:  Seit dem Jah re  1919 bei der Ref. Es ging zun5chst 
ganz gu$. Bis Dezember Schulbesuch. Der Gang wurde sehleehter, Pat .  blieb oft 
stehen, war zappelig, Melt Arme und  Beine nicht  still. Keine anfallsartigen St6- 
rungen, SMmmung immer gut. In  der psychischen Entwicklung nicht  weiter- 
gekcmmen,  l~lher ]3eschwerden wurde nieht  geklagt. Ged~ichtnis ist gut  geblieben. 
,,Ihr Interesse yon nichts welter als Essen." Pat.. sitze den ganzen Tag herum, 
tue niehts.  K6nne niehts helfen, werfe wegen der Unruhe  in den Gliedern Mles 
entzwei. K6nne selbst niehts essen, verschfitte alles, miisse geffittert werden. K a n n  
sieh nieht  allein a.nziehen. Spraehe sei alhnahlieh undeutlicher geworden. Nachts,  

wenn Pat.  schlafe, steigere sieh die Unruhe noch. 
4. I I .  ]920. Angagen der Pat .  : S e i t  dem 1. Weihnaehtsfeiertag 1919 zappele sie 

so, sei die Treppe heruntergestfirzt,  weft ihr  sehlecht geworden sei. I-Iabe frfiher die 
Gelbsueht  gehabt.  In  der Klinik:  ,,well ich so zappele und  alles herunterschmeiBe". 

Stat~ts ioraesens: Pat.  geht drauBen a.n alle heran, spricht diese an. Ausgezeich- 
note Merkfiihigkeit, erkennt  alle Pflegerinnen und  ~_rzte wieder. Mund s teht  moist 
welt often, Zwangslachen. 

Lidspalten, Pupil len r. = I. 
Ll~: + bds., CR: + bds. 
Fundus  o .B.  Augenbewegungen: kein Nystagmus. 
Achillesreflex: + bds. Kein Babinski. 
7. II .  1920. K6rperentwicklung dem Alter entsprechend, jedoeh n o c h  keine 

Scham- und  Aehselhaare, keine Mammae. 
Prognather  Oberkiefer, ~llund steht dauer~d etwas geSJb~et. Ern~hrungszustand 

~nsreichend. Haut farbe  o. ]3. Herz o .B .  P u l s o .  B., 2 • 34. 
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Abdomen o .B.  
Pupillen mittelwei• r. ~ 1. 
Reagiert  auf L., sehnell, aber nur  wenig, Verengung 1/~13t noch w/ihrend Be- 

l iehtung nach. Konv.-Reakt .  + .  
Augenbewegung o. B., kein Nystagmus.  
Cornealreflex + .  A u g e n h i n t e r ~ u n d  o. B. 
Facialis o .B.  Hypoglossus o. B. 
Muskeltonus der oberen und  unteren Extremit/~ten wird beeinflul3t durch Auf- 

merksamkeit  der Pat .  I s t  ihre Aufmerksamkeit  auf die Extremit/~ten gerichtet,  
wie bei der Reflexpriifung, so ha t  sie Sehwierigkeiten, zu entspannen.  Sonst  
l~'Iuskeltonus wohl normal.  

Radiusperiost- und  Trieepsreflex auszulSsen, ge l in~  nicht.  
Bauchdeekenreflex A-. 
Patellar-Reflex schwer auslSsbar. 
Achillesreflex A-. 
Kein Babinski, kein Mendel, kein 0ppenheim.  Kraf t  in oberen und  unteren  

Extremit i i ten  o. B. Geschicklichkeit der Extremit~tenbewegung,  aueh der Finger- 
bewegung nieht  gestSr~. Die Fithigkeit  zu zweekma$igem I-Iandeln ist  jedoeh 
durch Hastigkeit  der Bewegungen etwas beeintr~ichti~. Bei der Explorat ion 
und aueh der kSrperliehen Untersuehung zeigt Pat .  eine , ,motorische" Unruhe.  
Zieht  ein Bein an, macht  Adduetionsbewegung, dreht  oft (unwillktirHch ?) den Kopf. 
Beim Gehen kommt  diese Unruhe  auch in den Armen zum Ausdruck. Ff ihr t  die 
Arme nach h in ten  auf den Rtieken, maeht  Rotationsbewegung. Aueh im Rumpf  
beim Gehen eine gewisse Unruhe dutch Drehbewegungen zu erkennen. ~r t iku la t ion  
ist etwas kindlich. Keine Ataxie der oberen und unteren Extremita ten .  Bei 
Kraft leis tungen komm* es zur ) ' [ i t innervation der anderen als der erforderlichen 
Muskelgruppen. Bei Handdruek  in t~tickenlage faBt Pat .  mi t  der anderen I.iand 
kr~ftig an  die Sofakante. Aueh Mit innervaf ion der Beine. 

Bewegungsempfindung der Zehen- und  Fingergelenke o. ]3. 
Berfihrungs- und  Streichempfindung o. B. 
Ur in  frei yon Eiweil~ und  Zucker. 
19. II .  Augenhintergrund (Bri~ckner): Papil len und Peripherie o .B .  Nach 

Homatropin-Eintr / iufelung untersueht .  
15. If .  1920. Pat .  kommt  mit  trippelnden Schri t ten in das Untersuchungs-  

zimmer, lASt die Ttir hinter  sich offen, setzt  sieh mit  ,,zwecklosen, l~ppischen 
Bewegungen" hin. Singt alles in abgehackten Rhythmen .  ErhebHche Bewegungs- 
unruhe, besonders der Arme und der mimischen Muskulatur.  

11. IV. 1920. Bewegungsunruhe stKrker. Oft weinerlich, z e i~  gesteigerte 
Empfindlichkeit  und Ungezogenheit.  F/~llt beim Laufen bisweilen hin. 

29. IV. Die Hastigkeit  der Pat .  bei Willkiirbewegungen ha t  allm/s w/ihrend 
der klinischen Beobachtung zugenommen, sie steigert sieh unter  psychischem Ein- 
fluB, z. ]3. dann,  wenn man sieh mit  Pat .  beseh~iftig~. 

Schriftprobe: Von Buchstaben sehreibt  sie i, aueh wenn sie zur Niederschrift  
a nderer aufgefordert wird. Kopier t  auch das vorgeschriebene a nicht ,  bleibt  
wieder beim i. Is t  n icht  zu bewegen, ihren Namen zu sehreiben. Zahlen schreibt  
sie untereinander.  Wird leicht abgelenkt. Durch hastig ausfahrende Bewegungen 
beim Schreiben gehinder~. Gibt de m Federhalter rnit der artdere~, Hand wiederholt 
die richlige Lage. Liest aus der Fibel ganz gut, aber unaufmerksam. 

30. IV. Durch die Hastigkeit  werden ihre Bewegungen ungeschiekt. Dies k a n n  
aber zum Tell willkiirlich unterdr/ ickt  werden. Pat .  ha t  die Neigung, m6gliehst 
mit  einer Hand  zu hande]n, mit  der  anderen, me i~  der 1. HaNd, pfleg~, sie sich dabei, 
wenn die Si tuat ion alas erm6glicht, irgendwo lest  anzufassen. Der Gang ist je tzt  
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sehwer beeintraehtig% aueh bier eine groge Hastigkeit. Trippelnde Sehritte. 
Kommt  damit nur wenig oder gar nichg yon der Stelle. Mit den Armen sucht sie 
sich an Gegenstanden zu halten. Run,p] und Kop] ~eh~nen an der ka,  tigen Un- 
r~d~e tell. JPat. dreht beim Gehen Kop/ wnd R~lmT] nach irgendeiner Seite. Aueh 
hierbei ist die psyehische Ablenkbarkeit erkennbar. Ataxie besteht nicht. 

Patellar-Reflexe liegen sieh in der letzten Zeit nicht ausl6sen. Aclfillesreflex + .  
In  der letzten Zeit hat Pat. mehrmals Urin unter sieh gelassen. Sie is~ dauernd 

euphorisch. 
12. V. 1920. Mehrere gr6~ere abscedierende Furunkel am Rticken und am 

GesiiB. 
1. VI. 1920. Zustand versehlechtert sieh allmahlich deutlich. Das 1. Bein 

~vird in Hiift- und Kniegelenk gebeu~  gehalten, dabei An~el~rotation des Ober- 
schenkels. Die 1. Ferse ruht  auf dem r. Knie. Spasmen im ]. Bein. Patellarreflexe 
niche, ausl6sbar. Aehillesreflexe + ,  l. deutlieher Achillesklonus. 

Links zweifelhafte Dorsalflexion der ~ol3en Zehe beim Streiehen der FuB- 
sohle am Kleinzehenrande. Ziemlich einwandfreier l~ossolimo + ,  einige Male 
aueh Mendel-Beehterew + .  

Die r. Hand wird nur wenig gebraueh• zei~. Spasmen, aueh in der Muskulatur 
der Unterarme. 

Die Spraehe ist fast gfinzlieh unverstgndlieh geworden, Zunge und Lippen 
v~erden beim Spreehen nur wenig bewe~.  

Der Mund steht da~ternd welt geb]/net, aus de m l. M undwinl:el ]lieflt hiiu]ig 
Speichel. 

Beim Kauen wird der Mund nieht oft und nieht ausgiebig geschlossen, die 
Speisen kommen oft aus dem Munde wieder heraus und miissen ~-iederholt zu- 
riiekgestopft werden, ehe Pat. sehluekt. 

Lieg~ dauemd nach 1. geneigt im Bert. Im Bert aufgerichtet f/tll~ PaL gMch 
nach links. 

Fiing~ an zu weinen, wenn sich Pflegerin oder Arzt in der N/i, he des 
Bettes zeigen. Bei Zuspraehe maeht Pat. leieht ein freundliehes Gesicht, f/ingg 
an, ein paar abgerissene TSne aus einem Kinderlied zu singen, ist aber nicht recht 
verst~ndlich. Kennt die Namen der Pflegerinnen, Mir -4rzte noch 
wie frfiher. 

8. VIII .  Pat. iBt ~erig, kaut ruekweise, schlieBt dabei hie die Lippen. 
Die Spraehe versehlechtert sieh allm/ihlich immer mehr, Pat. stSBt nur ein- 
zelne Laute aus, bewegt dabei nur selten ruckweise den Mund. Hat st~indig den 
, l l ~ d  welt geby/net. Die Zunge l i e~  am Mundboden, nach abw~rts gesunken. N~gt 
stfindig ein. 

Die Beine sind sti~ndig angezogen, besonders das linke, die FalSe nach innen 
geriehtet.. Nie lassen sich die Spasmen v611ig iiberwinden, 1. ist. die passive Strek- 
kung des Beines nieht mSglich. Ebenso Spasmen in beiden H/indea und Unter- 
armen. Dabei sind Ant- und Protagonisten gleieherweise beteili~.~). 

24. VIII .  Die Unruhe nimmt immer mehr zu. Aueh der Sehlaf wird sehlechter. 
Die Sprache ist fast ganz unverstAndlieh geworden. 

18. X. Die Spasmen der Extremitaten sowie der Kopf- und Halsmuskulatur 
n6tigen Pat. eine Dauerstellung atff, die sie selbstt~tig fast nieht ver~ndern kann. 

') Eine Rfickfrage bei dem friiheren Statlonsarzt (Prof. Seelert) ergab, dab 
damals der Unterschied z~4sehen Rigor und Spasmus noch nieht scharf auseinan- 
der gehalten worden war, undes  sich bei Pat. damals noch (Mitte 1920) eher um 
eine Rigidit~it gehandelt hat. 
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Abb. 1. Aufnahme der Patientin etwa 1~/~ 
Jahre vor dem [rode. Steifes Gesieht, dabei 
die belebten Aagen. Starker Wackeltremor 
tier unteren Extremit~ten bet der Aufgabe, 
das linke Bein fiber das rechte zu sehlagen. 
Die Patientin mtdl gestfitzt werden, da sie 
sonst dureh die ~fitbe~egung des ltumt)fes 

umfii.llt. 

Die Beine sind im Hiift- und Kniegelenk extrem gebeug~ und dieht  an  den Leib 
gezogen, die Ffil~e dorsalwarts gebeugt nnd  naeh innen gedreht. In  beiden Beinen 
haben  die gleichen Nuskelgruppen (Beuger) die Oberh~nd. Dabei besteht, eine er- 

hebliche Tonusdifferenz. Linkes Bein x~iel 
spastischer als das rechte. Im 1. Bein be- 
ginnende Beugekontrak~ion, vor allem im 
Xniegelenk. Rech~es Beta  ist passiv noch 
vollkom,nen streckfghig. Auch die Anne  
befinden sich dauernd in Beugestellung, sind 
dabei  ext.rem nach innen rotiert .  Auch hier 
1. Arm spasLischer ats r. 

2. XI .  Die Sprache ist in den letzten 
Tagen zunehmend schlechter geworden. Pat .  
ist n icht  mehr  imstande, auch nur  einsilbige 
Worte hinreiehend zu artikulieren. Die Be- 
teiligung yon Zunge und  Lippen an der Arti- 
kulat ion fehlt vollstgndig, die des Gaumens 
und der  Z~thne ist  ganz unvollkommen. Die 
spraehlichen :aku~erungen der Pa.t. beschran- 
ken sieh daher  auf ruckartige Exspirat ionen 
mit  St immgebung,  wodurch abgehackte,  
unart ikulier te  Rule  und  Sehreie zustande 
kommen. Die fehlende Art.ikulation ersetzt  
Pat .  dann in ganz geringem Mane dnrch  
Variieren der Mund6ffmmg. Die MSglieh- 
keit, auI diese Weise die yon Pgt.  beab- 
siehtigten Worte zu erraten, wird wieder 
verringert  dureh die Unregelm~tBigkeit und 
Arhythmie,  mi t  weleher Pat .  ihre St imme 
innerviert,  wodureh Wortzusammenh~tnge 
zerreiBen und  unkennt l ieh gemaeht  werden. 

28. XI .  In  den Bewegungen ist sie dureh 
die zunehmenden Spasmen stark behindert .  
Die Beine sind ganz an  den t (6rper  gezogen, 
die Arme kSnnen nieht  gerade gestreekt 
werden. Die Spraehe hat. sie fast  ganz ver- 
loren. Der Sehlaf ist n ieht  gut. 

16. XII .  Aueh im Bade lassen sieh die 
Spasmen kaum ausgMehen. Unterarme sehr 
diinn und  atrophiseh. Beide tI~inde zeigen 
Predigerstellung und  leiehte Andeutung yon 
Krallenstellung. Aueh die FtiBe zeigen ein 
t te runterNingen des fiuBeren ~uBrandes. 

18. XII .  I-Ieute wieder Erbreehen,  vor- 
her ze i~e  Pat .  krampfart ige Zuekungen in 
den Extremi~gten. 

7. I. 1921. Das Schlueken ist bisweilen beeintrgchtig~. 
30. I. Pat .  ist vSllig bewegungsunf~tfig. Die Arme sind adduziert  und  maxi- 

mal gebeuot. Starke spastisehe Contractur.  Auch die Beine befinden sieh in s tarker  
Contracturstellung, 1. mehr  als r. E in  Bewegen der GliedmaBen ist nur  in geringem 
Umfange und unter  Sehmerzen m6glich. Auch der Kopf wird krampfhaf t  fest- 
gehalten, Augen und ~[und welt offen. 
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u aber ziemlich gleichmiiBige ,~trophie der KSrper- und Extremit~ten-  
muskulatur .  Kein lokalisierter Muskel- oder Nervenausfall.  Babinski  1. angedeutet,  
ebenso Rossol imo und Mendel. 

4. II .  Seit 2 Tagen macht  das Schlucken der Pat .  ~oBe Schwierigkeit.en. 
16. II .  Schlucken wieder besser. Pat.  scheint besonders in den Beinen Schmer- 

zen zu haben.  
15. I I I .  Dauernd unwillkiirlicher Urin- und  Kotabgang.  
21. I I I .  Contractur  der Ver]r ~ller 4 Extremiti~ten, deren Stiirke wechselt. 

Die grSBte 5berhaupt  vorhandene Beweglichkeit besitz• die Hand,  welche zeit- 
weise um 900 bew%o-t 
werden kann.  Starke 
Atrophie  s~mtlicher 
Muskeln der Extremi-  
t / i tem Willkfirliche ]~e- 
wegungen werden so gut  
wie gar  n ieht  ausge- 
fiihrt.  Der Kopf ist nach 
hintenf iber  gezogen und  
in s~imr RichCun- 
gen schwer beweglich. 

Links ist der t-Ca- 
diusperiostreflex und  
der Achillessehnenreflex 
gesteigert, aber kein 
Klonus. Bauchreflexe 
vorhanden.  Der Rumpf  
ist  nach vorn  konkav 
gekriimmt. Im Gesicht 
seheint  der r. Mundwin- 
kel etwas st~i.rker inner- 
viert  zu werden als der l. 
Sonst keine As)anme- 
trie. Keine Facialisph~- 
nomene. 

Die 1)upillen rea~e-  
ren auf Lieht.  Konver-  
genzreaktion nicht  priifbar. Die r. Papille anscheinend normal, 1. gellngt es 
nicht ,  sie einzustellen. 

4. IV. Zuckungen, die die reehte Gesieht.sseite zusammenziehen. Auch in dea  
Fingern der 1. Hand  zeigen sich krampfhaf~e Zuekungen. Schreit viel. 

8. V. I n  der letzten Zeit ist Pat.  wieder reger geworden. Zuckungen im Ge- 
sicht sind nicht  mehr  vorhanden,  wohl in den Hiinden, besonders die 1. Finger  
machen h~ufig krampfhaf te  Bewegungen. 

Nahrungsaufnahme gut. 
Arme und Beine sind maximal  adduziert  und werden in Beugecontractur-  

stel lung gehalr Die r der Sp~smen 1. ist niehr mSglich, ansebeinend 
ist  der Versueh schmerzhaft.  

21. VII.  Pat .  reagiert nieht  auf Aufforderungen, kann  die Sr nicht  runzeln, 
Augen schlieBen, Zunge herausstreeken. Der K6rper liegt zusammengekri immt.  

Rechts  geringere Spasmen als links. 
Reflexe an  den Armen nicht  auslSsbar. 
Bauchreflexe bds. prompt.  

Abb. 2. ]3eide Aufnahmeu sin4 kllrz hint.ereinander gemacht worden 
(nur Auswechseln der Platten), um die unwinkiirlichen Dreh- 

bewegungen des Kopfes fest.zuhalten. Krallenstellung der Hand. 
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Pa~ellarreflexe: Kont.rakt.ion des Quadriceps gering fiihlbar. 
Achillesreflex nicht ausl6sb~r. 
Bds. Babinsld und Rossolimo. Mendel-Bechterew bds. nicht sicher. 
18. VIII. Pat. hat jetzt fast. jeden Tag in der 1. Gesichtsseite, seltener aueh r., 

krampfarbige Zuckungen und Zusammenziehen. Diese Zuckungen dauern mehrere 
Ninuten. Zwischendurch h~ufig kleine Pausen yon einigen Sekunden. Zu gleieher 
Zeit auch epileptfforme Anf/~lle. 

In der anfallsfreien Zeit sind die Zuckungen nich~ vorhanden. 
J)as Sehlucken maeht zeitweise groBe Schwierigkeiten, die Speisen bleiben 

lange im Munde liegen, die Fliissigkeit flieBt ab, ebenso der Speiehel. 
15. X. Seit einigen Tagen Untertemperatur, am 11. X. Husten. Vereinzelt 

feuehtes Rasseln, sonst kein pathologischer Befund. 
20. X. Pat. sehluck$ sehleeh~, versehluekt sieh oft. Zuekungen des 1. Gesichts 

d~uern an, r. geringer. 
Kein Facialisph.~nomen. 
B~binski bds., Rossolimo und Mendel 1. positiv, r. negativ. 
Seit dem 27. X. ist die Abendtemperatur yon 37 auf 38 gestiegen. Das Schlueken 

isf immer sehlech• geworden. 
9. XI. P~t. ist ~ro• der N~ihrklys~.iere sehr heruntergekommen, Augen liegen 

tief in den tt6hlen. Temp. unregelmaBig 36,2 und 37,5. Puls elend, k~um ffihlbar. 
An den Beinen tretell unregehn/~Bige Fleeken auf, die sieh wegdriieken lassen. 
10. XI. Exitus letalis. 

Zusammenfassung des klinischen Befuudes. 
Ein neunj/ihriges, bis d a m n  gesundes M/~dchen, dessen Mutter  im 

dr i t ten Lebensdezennium an einer postinfektiOsen Chorea gelit ten hat te ,  
e rkrankt  im AnschluB an Gelenkrheumatismus mit  Endokardi t is  an einem 
infektiSsen Ik terus  und wenig sp/iter an  einer als Zappeln bezeich- 
neten  choreatischen Bewegungsnnruhe.  Diese bessert sich zwar wieder, 
aber es t r i t t  bald ein Stil lstand in der psychischen Entwicklung ein. 
11/~ J a h r  darauf  wird zun~ehst die Gesiehtsmu~kulatur rigide, Spei- 
cheln t r i t t  auf und  im weiteren Verlaufe noch einlnal 1/ingerdauernde 
ehoreoiforlne BewegungsstOrungen, die schlieBlich einer wilson/~hnliehen 
Akinese und Rigidit~t weichen, wobei das K ind  progressiv ~-ersteift 
(Abb. 1 und 2). 

Das psychisehe Verhal ten l';igt sich folgenderma{~en umreil]en: W/~h- 
rend des ersten Zappelns keine Alteration, dann  aber wird das bis dahin 
als intelligent und artig bezeiehnete Mfidchen unart ig,  mffdringlich, 
leicht reizbar,  die weitere Entwicklung bleibt aus. W e n n  sie sparer 
weinerlich wird (kein Zw~ngsweinen), so ist dies als eine physiologische 
l~eaktion auf den Krankhe i t szus tand  zu deuten (_Forster), w/~hrend das 
vermehr te  l~ippische Wesen doch wohl seinen Grund in dem Alter  des 
Kindes  und  in dem Zurilekgehen der psyehischen Funk t ionen  finder. 
Das Zwangslachen als stri/~res S y m p t o m  bedarf keiner Erkl~rung. Das 
Zurfickgehen der psychischen Funkt ionen  n immt  einen immer hOheren 
Grad an, sehon zu einer Zeit, in der die lokalen Reizungen in Arm und 
Bein noch  nieht  deutlieh aufgetreten waren, und  es war bereits zu einer 
t iefen VerblSdung gekommen,  als die epileptiformen Anfs sich ein- 
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stellten. Die auf das extr~pyramidale System zu beziehenden Be- 
wegungsstSrungen treten in mannigfaltigster Buntheit  ~uf: I m  Beginn 
mit  einer postinfektiSsen chore~tischen Bewegungsunruhe erkrankt ,  
mul~te die Patientin sp~ter wegen eines Tremors, der bei intendierten 
Bewegungen zunimmt, der Klinik zugefiihrt, werden; zu gleicher Zeit 
t ra ten  die choreiformen Bewegungen in wechselnder St~rke erneut auf, 
dabei bestanden damals Speicheln und Rigidit~t der Gesichtsmusku- 
latur, a llgemeine Hypertonie,  Dysarthrie, Dysph~gie. Nasale Sprache. 
Bei fortschreitendem Prozel~ nahln zwar die H3-pertonie der nnteren 
Extremiti i t  erheblich zu, aber choreiforme und gelegentlich ath6toide 
Bewegungsunruhe beherrschten die oberen Extremit,~iten, so dab Pa- 
t ientin nur noch durch Verbringen der Arme in eine Zwangsstellung 
(auf dem Rficken oder dergleichen) diese unterdriicken konnte, gleich- 
zeitig t ra ten Mitbewegungen in verst~rktem ~IaBe auf. Ferner stellten 
sich die Dreh- nnd Sehfittelbewegungen ein, Kopf  und I~umpf befan- 
den sich in dauernden Drehbewegungen, wie beim Torsionsspasmus. 
Dies Drehen des Rumpfes hielt auch noch an, als die Ex~relnit~ten in 
Beuges~ellulag ~hnlich wie bei Paralysis agit, ans kon~rakturiert  waren. 
Bis zutetzt war Hals und Rumpf  gestreckt, der Kopf  allerdings in Sehief- 
halsstellung fixiert. Trotzdem nahm er noeh an den Torsionsbewegungen 
teil. Bemerkenswert erscheint schlieB]ich noeh, dab die Kontrakr 
stellung schon lange vor Eintr i t t  der ContracSuren eingenommen wurde. 

Nun waren aber schon im Verlauf der letzten 11/2 Jahre immer deut- 
licher auch Sp~smen und Pyramidensymptome und zwar links stgrker 
als rechts aufgetreten, schlie61ieh kamen fokale Reizerscheinungen, 
auch Schmerzen hinzu, und epileptiforme Anf~lle mit  tonischem Cha- 
ral~er  gaben dem Krankheitsbild ein ganz besonderes Geprfige, so da6 
schlieglich die Diagnose auf eine diffuse Hirnsklerose gestellt werden 
muBte. Unter  Verzicht auf die eingehendere Analyse der Sympto- 
matologie, - -  denn die Schwere und Ausbreitung des Prozesses wiirde 
keine SchluBfolgerungen zulassen, hebe ich die Besonderheiten kurz 
hervor:  der postinfektiSs-choreatische Beginn, Ausg~ng in extrapyra-  
midale Starre, unter Hinzutreten anderer cerebraler, und vor allem 
Pyramiden-Sympt,  omen, die in dem Grade ffir eine Wilsonsche Krank-  
heir immerhin etwas UngewShnliches w~iren. 

Aus dem Sektionsbefund (Sektion 22 Stunden nach dem Tode) isr hervor- 
zuheben: Thrombendocardir chronica des vorderen MiCralsegels, Dilatation des 
r. VenCrikels. Frischer Embolus in einem IKauptast. der rechten ~Nierenarterie, 
septische Infarkte mit Abscedierung und Gangr~nbildung in beiden Lungen. Um- 
schriebene frische, fibrin6s a.dh~si~e Pleuritis; beiderseits Hyper~imie, staxkes 
]~mphysem und 0dem der Lungen. Beginnende pseudomembran6se Yroktitis, ver- 
einzelte vernarbte decubitale tIaut.ver~inderungen. 

Von besonderem Interesse ist der Befund einer Granularatrophie der Leber 
mit. ziemlich grober, flacher I-I6ckerung, Verfettung und lleckiger g~imosiderose. 
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Ge~4cht 520 g. Auf dem Durchschni t te  an Stelle der L~ppchenzeiehnung vorl der- 
bern Rindengewebe umgebene, ganz ungleich grol]e Parenchymbezirke,  die teils 
durch  ihre mutte,  verw~schene Zeichnung, teils durch einen reeht  erheblichen 
Grad der Verfet~ung auffallen. 

AnhMtspunkte  ftir aR.ere Embolien und  I rdarktbi ldungen wurden weder makro- 
skopisch noch mikroskopiseh gefunden. 

Auch sonst bie te t  der mikroskopisehe Befund der K6rperorgane nichts Be- 
sonderes. Zu bespreehen bleiben die ]dstologiscl~e'~z Ver~nderungen der Leber:  
Die Verhaltnisse sind im ganzen Organ gleichartig und werden durch die Abb 3. 

Abb. 3. 0bersichtspr/iparat aus der Leber. H~imatoxytin - -  van Gieson, Fett ausgefalien. 

illust riert. Nur  vereinzelt sind noch kleine, meist rundliche Parenehymbezirke vor- 
handen,  in denen der normale Lappehenbau der Leber erhal• ist. Diese Be- 
zirke sind yon verbrei ter tem Bindegewebe umscheidet. Stellenweise sind die zentral  
gelegenen Leberzellen nekrotisch, an  anderen scheinbar in tak ten  Stellen ist das 
Bindegewebe u m  die Zentralvene herum verdickt,  und  es s t rahlen yon dort  aus 
feine Fasern  zMschen die LeberzellbMken ein, die dadurch auseinandergedrangt  
werden, zumal an  den Stellen, wo die Bindegewebswucherung noch von Granu- 
lafionszellen durehsetzt  ist. In  den meist  vorhandenen groBknotigen BezirkerL 
ist  innerhalb  der umscheidenden Bindegewebskapsel die S t ruk tur  eine ga.nz un- 
gleichm/il~ige und  zx~ischen Leberzellen normaler  Gr6ge liegen ausgesprochen 
hypertrophische Elemente.  Die KUlafferschen S~ernzellen enth~IteI1 viel Hamo- 
siderin, w/ihrend die Leberzellen meist  durch ein br~unliehes Pigment  ausgezeich- 
net  sin& Under den groi~knotigen, abgeschniir ten Parenchymbezirken sind solche 
zu finder4 in denen die Leberzellen in g~nz ungew6hnlicher Weise grofitropfig ver- 
fetter sind, w~hrend in anderen ganze Leberzellbalken nekrotisch sind. 

In  dem yon reichlich Lymphocyten,  F ibroblas ten  durehsetzten periazinSsen 
Bindegewebe liegen neugebildete Gallengange oft in kleinen Konglomeraten,  die 
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s ieh ans Sprossungen grS[~erer Capillaren herleiten, ge]egentlieh abet  den Ansehein 
erweeken, als  ob sie aus kleinen abgeschniirten P~renehymbes~andteilen s~ammen. 

Die Yer~nderungen der Leber sind zu eharakterisieren als eine feinhSckerige 
Cirrhose, die sich im histologischen Bride durch einen vollkommenen Umbau  in ver- 
sehieden gro~knotige Parenchymbezirke ausdrfiekt, mi t  hoehgradiger Wucherung 
des Bindegewebes der gesamten Glissonschen Kapsel, das auch in die Pseudo- 

Abb. 4a. Ausdehnung der Erweichungsherde im Frontallappen auf der ttShe des ]~alkenknies. 
Graue Snbstanz und Rinde matt gezeiclmet; Mark: weir. 

acini eindringt und  noch yon Granulationsze]len durchsetzt  ist, dazu geringe Re- 
gener ationsersoheinungen. 

Die Sektion der Sch(~delh6hle ergab an  den Knochen und  der har ten  t t i rnhau~ 
keinen Befund. l~ach ErSffnung der Dura zeigt sich ein starker  Hydrocephalus 

Abb. 4b. Frontalschnitt auf der HShe der l~eynertschen Cornmisswro 
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externus. Das Gehirn Mrd  sofort (wegen seiner weiehen KonsisLenz, und um die 
~I6glichkeit der Lokalisation zu erhalten) im ganzen in Formol fixiert. Leider 
mul~ten aber schon am n/~chsten Tage Stiicke f fir den Demonstrationskurs des 
Pathologischen Inst i tuts  herausgeschnitten werden, so dab eine photographische 
Aufnahme nicht mehr mOglich war. 

Die /~ul~ere Betrachtung zeigt nach der Fixierung Jm FrontMhirn ~4e im 

Abb. 5. Aus dem linken ]~irnstamm. 5 a yon oral, 5 b unrl c yon caudal gesehen. 5 a und b Kulschit.zky. 
5 c Spielmeyerpr~lparate. 

Abb. 5a. Aus dem orM'en Teil des Nucleus caudatus. Starke Schrumpiung, ganzliches Fehlen der 
]~1arkiasern (bei a Spalt im CIaustrum Artelacte). 

Parietallappen an absolut symmet,rischen Stellen handtellergro$e eingesunkene 
Bezirke. Zwischen FrontM- und ParietMhirn ragt nur die Gegend des 0perculum 
und der angrenzenden Stirn- und vorderen Zent rM~ndung fiber die eingesunkenen 
Part ien inself6rmig hervor. Nach zweit~tgiger H~rtung in Formol wird das Gehirn 
in planparallele FronlbM~ehnitte zerlegt. Dabei zeigt sich, wie auf der Skizze 4a 
(ebwas schematiseh) festgehalten, auf beiden Seiten des Frontatlappens und zum 
Teil auf den ]~alken iibergreifend eine ausgedelmte Erweichung, deren Konsistenz 
rechts wesentlich geringer als links ist. Nach Er6ffnung der Seitenvenfrikel oifen- 
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barS sieh deren hochgradige Erweiterung,  und schon an  den ersten Schni t ten  
durch  die basalen Ganglien f~tlit die Atrophie des Nucleus c~udatus auf, d e r n u r  
noch einen schmalen Saum z~4schen innerer Kapsel und  Ependym einnimmt.  
Welter caudalwiirts ist  der Nucleus eaudatus vSllig zerstSrt. Aueh der Thalamus 
ist s ta rk  atrophiert ,  stellenweise be t r i i~  die seitliche En t fe rnung  zwischen Cau- 
da tum und Thalamus 1 cm, so daI~ die innere Kapsel  unmit te lbar  unter  dem 
Ependym zu liegen scheint. 

Schon bevor die Fronta lschni t te  die vordere Commissur treffen, beginnt  auf 
der  reehten Seite ein schmaler Spalt, der an  der ~tuSeren Grenze des Putamens  ge- 

Abb, 5b. Auf der ]~5he der vorderen Commissur. ~Iarkfasersch~md und hochgradige Atrophie 
des ~ucleus caudatus. Bei 1 Beginn der ErweichnngshShle ira Au~engliede des Putamens, auf 

das Claustrtm] fibergreifend. 2 vordere Commissur. 3 entmarkte Windung. 

legen, h~ufig das CIaustrum n~it einbezieht. Schon in der Gegend der  h interen 
Frontal -  am Obergang in die vorderen ZentraL~findungen finder sich eine aus- 
gedehnte  Erweichung des gesamten Marklagers, die nur  yon einem lockeren (ira 
frisehen Pr~para t  sehr viel FettkSrnchenzellen enthal tenden)  Gewebe durchzogen 
ist. Diese Einschmelzung finder sich auf beiden Seiten symmetrisch und dr ingt  
schon makroskopisch s ichtbar  his in die Rinde vor. An etwas weiter caudalw~rts 
gelegenen Schni t ten hat. die Erweichung auch beide Schl~tfenlappen ergriffen, 
hAufig, wie aus der Sldzze hervorgeht,  in Zusammenhang mit  der Erweichung des 
Scheitellappens, wobei die Inselrinde und  die Gegend des Claustrums nur  stellen- 
weise verschont  bleiben. I m  Occipitallappen sind makroskopisch Erweichungs- 
herde n icht  zu finden. 

Der I-Iirnstamm wurde an  aufeinander folgenden B16cken untersueht ,  yon 
denen ein Tell zur  ~IarkseheiderJArbung chl"omiert, ein anderer  Tell nach lSngerer 
Alkoho~behandlung zur Z e ] ~ r b u n g  in Celloidin eingeseh~ossen wnrde, die in  Glla- 

Archiv fiir ZPsychiatrie. Bd. 77. 31 
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beize behandel ten Sehni t te  muBten hi Paraffin und  die zur FetCfarbung besr 
ten  in Gelatine eingebet*et werden. 

Histologischer Be/und des Gehirns. 
Die ~bers ichtspr / iparate  der Abb.  5 und  6 zeigen in eindringlicher Deutlieh- 

keit  die Schrumpfung des Nucleus caudatus mi t  seinem ~511igen Verlus~ an Mark. 
fasern und  weiterhin auch die hochgTadige Atrophie aller anderen Teile der ba- 
salen Ganglien und  deren enorme Lagever/inderungen gegeneinallderl). 

Das auffMligste am Zellbild des 5Tucl. caudatus ist die Anzahl  der Zellen im 
Gesichtsfeld. Dutch  ihre intensive Farbung  und erhal tenen Nissl-Brocken heben 
sich die gro[~en S~riatumzellen gegenfiber den blasser gef/irbten kleineren Elementen 

Abb. 5c. Aus deul caudalsten Teil tier vordercn Colnmissur, starke Vcrmindertmg der inneren Kapsel. 
Schrumpfung und Verlagerung des PaIlidums wie in 5 b, 4och wesentlieh gr6Ber. 1 Vordere Commissar, 

2 Nucleus caudatus, 3 Thalamus, ~t die tIShle am ~iul]eren Putamelz und im Claustrumgebiet. 

deutlieh ab (s. Abb. 7). Von einer einigermal]en normalen Arclfi tektonik des 
Str ia tums l inden wit nichts mehr,  und die vorhandenen ZeiIen sind durehweg 
schwer erkrankt .  Die groBen Ganglienzellen sind gequollen, meist etwas in die 
L~nge gezogen. Im Kernk6rperchen zeigt sieh ein hellerer Punkt .  Der Kern  ist  
unregelm~tBig gefiirbt, die Kernmembran  mehrfach gefalteg. Das Pror ist; 
triibe, blaugran gefarbr die NisslschoUen sind mi tunter  an  die Peripherie geriick~. 
An den kleineren Elementen  ist der Kern  s tark gebl-~ht, das KernkSrperchen noch 

1) Es sei vorausgesehickt., dab es sich nm exakte Fronta lsehni t te  handelt ,  so 
dab  die eigenartigen Lagebeziehungen im Hi rns tamm schon auf Veranderungen 
in t r a  v i t am znriickzuffihren sind. Das lorimi~r in toto in Formal in  fixierte Gehirn 
wurde tiberdies erst nach  einigen Tagen in diese Frontalschni t te  zer le~.  
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gut erhalten. Die Zellfortsiitze sind meist skleror korkzieherartig gewunden, Ver- 
flfissigungsvorg~nge seltener. Der Achsenzylinderfortsatz ist meist deutlich sichCbar. 
Im  Bielschowskypr~para~ sind die Silberfibrillen hochgradig zu~unde  gegangen, und 
zwar sdheint der t)roze$ an ihnen mit  am ersten anzugreifen. Selbst an den noch 
relativ intakr groBen Zellen sind die intraeellul~ren Fibrillen zerfallen. Kleine 
Gliakerne, wie sie normalerweise erwartet werden mtifiten, l inden wir verhgltnis- 
m~Big selten. Siimtliche gli6sen Elemente s ind ver~ndert, die Kerne enthalten ein 
oder of~ zwei Kernk6rperchen, und ein unregelm~Big gestaltetes Protoplasma zieht 
in die Umgebung. Kleine Gliarasenbildungen mit mehreren Kernen sind nicht 
selten. Die Kerne erreichen die GrSBe kleinerer Ganglienzellen und sind oft nur 

Abb. 6. Rech~ ~[emisph~tre, 5[arkscheidenpriiparat am Gelatine-Gefrierschnitt. ~ochgradige Lage- 
ver~inderung der eiuzelnen tIirnstammgebiete zueinander, obwohl es sich um cinen exakten Frontal- 
schnitt handelt. An der AuBenseite des Putamens vSlliger Schwund des Markes re.it Auflockerung 
der Grundsubstanz entsprechend der Stelle, die auf der rechten Seite die Erweichung zeigt. 1 Nucleus 
eaudatus. 2 1)utamen, lateral davor die Marksubstanz gesehwunden, 3 Pallidum, ~ Thalamus, 5 grauc 

Commissm', 6 e~weichter III. Ventrikel. 

sehwer yon diesen zu unterscheiden. Die auffi~llige Zelldichte findet sich mehr in 
dem dem Ventrikel anliegenden Tell des Nucleus caudatus als in dem an der inne- 
ren Kapsel gelegenen, in welchem die Striatumstruktur noch besser erhalten ist. 
Nahe der inneren Kapsel l ie~  eine schon makroskopisch erkennbare, im ZeU- 
praparat  durch die dunkle Farbuag auffallende, unseharf abgegenzte  Stelle. 
Die starkere Vergr6$erung ergibt einen ungeheuren Reichtum an sich schlech~ 
fi~rbbarer Elemente in einer hochgradig aufgelockerten Grundsubstanz. Zum Tell 
handelt  es sich um schwerst erkrankte Ganglienzellen, vakuolig degeneriert, mi~Nissl- 
schen Ringen und blassen, gewundenen Forts~tzen, zum weitaus gr6Bten Tell sind es 
jedoch ein- oder mehrkernige Gliazellen mi~ einem blassen, wabigen Leib, groBem, 
mehr oder minder chromatinarmem, blasigem Kern mit mehreren Zentrosomen, die 
an der t)eripherie des Protoptasma kteine Vakuo]en ftihren. Abgesehen yon ihrer 

3I* 
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immelzsen Gr6/3e w'aren sic am ehesten mit  den Sehlauehzellen Spielmeyer8 zu identi- 
fizieren (vgl. Lehrbuch,  Abb. S. 186). I.~berall st6f~t man auf diese Gliazellen, deren 
Identif izierung und Abgrenzung gegeniiber Ganglienzellen Schwierigkeiten bereitet.  
Sie l inden sich auch sonst in dem noch in takteren Gewebe. Es ha t  abet  den An- 
schein, dal~ diese Zellen schnell regressiven Ver/inderungen anheimfallen k6nnen. I n  
diesem eben erw/ihnten Bezirke sind die Endothel ien gequollen und mesenchymale 
]~lemente aus dem Verband gel6s~. Sie dringen in die Umgebung ein, wobei die 
Zellen eine lanzettf6rmige Gestalt  mi t  langgestrecktem Kern  annehmen.  Auch diese 
proliferierenden Mesenchymelemente fallen z. T. regressivenVer/~nderungen anheim. 

I m  Fettpr~ipa.rat findet~ sieh gleiehfalls der bereits vermerkte Mangel an  Mark- 

Abb. 7. Aus dem oralen TeiI des Nucleus caudatus, die Zellen sind euorm d[vt~t gerilckt, starker 
Sch~und der kleinen Ganglicnzellen, reichlich l>~'oliferierte GIiazellen und Gliarasenbildung. 

fasern. Yon den Markfaserziigen des S• sind die media.len Anteile an  beiden 
Seiten besser erhalten, wahrend die lateralen ~Iarkbiindel wie die lateralen Par-  
t ien der inneren Kapsel weitgehendst gelichtet sind. Versehiedentlieh zeigt ein 
ausgesprochener Status spongiosus, d e r n u r  yon einzelnen markhal t igen Fasern  
durchzogen wird, an, dal~ bier schon ~or 1/ingerer Zeit der Abbauprozel~ beendet  
sein muB, wahrend in anderen Par%ien die Grundsubs%anz des Gewebes zwar ge- 
]ockert, doch im ganzen erhalten ist, und  die Markseheiden gequollen, schon tiefer 
rot  gef/~rb% sind, • an  S%elle der Fasern Fe%tkugeln liegen oder Fet t -  
]~6rnchenzellen den Abbau besorgen. Doch meist  liegen diese mit  tier rot- 
gef~rbten Lipo[deu gefiillten Zellen nur  in der Umgebung der Oef/~Be; und  auch 
die Endo~chelien en tha l ten  fet• Produkte.  Uberall, vor allen Dingen an  dea  
Stellen, die im Zellbild durcll die s~a.rke Zeltdiehte auffallen, liegen vereinzelt  ira 
Gewebe, meis~ aber perivascul/tr Fettk6rnchenzcllen oder einzelne freie Fet t -  
tropfen. Feintropfige Lipoide durchsetzen das ganze Gesichtsfeld, oft noeh ent-  
sprechend dem Verlaufe feiner 5[arkfasern. 
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Schnitt au/ der H6he der vorderen Co r~missur. Die Verhaltnisse auf der rechten  
und  ]inken Seite unterscheiden sich lediglich dadurch, dab links ei~ Spalt entsteht ,  
der  sich caudalwarts  immer mehr  vergr6~ert,  bis er in Abb. 5c ein dreieckiges 
Loch am lateralen Teil des Pu tamens  bildet. Die aufterordentlichen Ver~nderungen 
in der Tektonik des Hirustarames sind fiberdies besonders ausgesprochen an  den 
medialen Teilen, wo z. B. auf Abb. 5 b die vordere Comraissur eine weitgespannte 
BrOoke zwischen beiden Heraisphhren bildet, ebenso auf Abb. 6 die Meynertsche 
Commissur, ~-~thrend die dem Ventrikel anliegenden Part.ien laterahvarts  zurtick- 
liegen. Der Thalaraus entspricht  kaura 1/s der norraalen GrSl]e, auch das Pallidura 

Abb. 8. Fibrillenpr~iparat aus dem Nucleus dentatus. 

ist  erheblich verkleinert,  langgestreckt, und  das sonst steiler gelegene Pu t amen  ist 
bier zn einem das ganze Pallidura umgreifenden Bogen geworden. Bleiben ~-ir 
zungchst  bei den neostriaren Anteilen des I t i rnstammes,  so ist auf beiden 8eiten 
gleichm~l~ig der Nucleus caudatus in eine flache Laraelle verwandelt.  Die sub- 
ependyraare Gliaschioht ist wie auch in den frOheren Prgpara ten  verdickt  nnd  
faserreichl). Die schwer erkrankten  Zellen liegen, sofern sie noch vorhanden sind, 

1) Die Deokschicht des Ependyms ist durchgehend verdickt.  Unte r  dem 
Ependyra  liegen massenhaft  proliferierte Gliazellen vora T~gous der Faserbildner,  
nnd  im Holzerpraparat  zeigt sich hier wie an  allen Pr~para ten  des Hirnstarames 
eine recht  erhebliche Proliferation von faserbildenden Elementen, wobei unmit tel-  
bar  unter  dem Ependym nicht  ganz selten Liicken ahnlich einem Status spon- 
giosus ausgespart  werden. Neben den Fasern, die unter  dem Ependym einen guten  
Erha l tungszus tand  zeigen, stellen sich andere ira Holzerpraparat  als eine Folge 
feinster Granula  dar. Das t le idenhainpr~para t  zeigt dieselben Verhaltnisse. Man 
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dicht, attfeinander. Die Grundsubstanz ist in ein sehwammiges Fasergewebe ver- 
wandelt. :Die Markfasern sind fast v61lig gelichtet, yon Gtiaf~sern ist aueh nichts 
zu sehen. 

Auf der H6he der Abb. 5e finden wir die schwersten Zerst6rungen, wie schon 
das Ubersichtsbild zeigt, ist aueh die innere Kapsel in ganz unregelm~13iger Weise 
gelichtet. Das Fettpr~parat zeigt nur noeh stellenweise den Abbau im Gauge. Zu 
einer st~rkeren gli6sen Reaktion im Sinne einer substituierenden Faserbildung 
ist es eigentlich nirgends gekommen. Auch die pr~existenten Gliafasern sind 
regressiven Vorg~ingen anheimgefallen, w~hrend das Bindegewebe gerade an den 
Stellen st~rksten ParenehymausfalIes erheblieh proliferiert ist. 

In  gleicher ~Veise ist das 1)utamen erkrankt. Lichtungsbezirke linden sich auf 
den einzelnen Schnitten bald mehr, bald weniger haufig. 

Das histologisehe Bild entspricht sonst in allem dem, was fiber den oralen Tell 
des Nucleus caudatus gesa.g~ ist. Yon besonderem Interesse sind die groBen ttohl- 
raume um das gef~iBfiihrende Bindegewebe, die weir fiber den etwa dureh Sehrump- 
Sung bedingten Grad hinausgehen. In  ihnen liegen eine Unmenge pigmenthal- 
tiger Zellen (abgesehen yon eehten K6rnchenzellen), in denen das Pigment yon 
goldgelber Eigenfarbe, sich teilweise bei der Eisenreaktion blanf~rbt, aber mit  den 
basisehen Anilinfarben keinen Misehton gibt. Besonders hervorzuheben an diesen 
Querschnitten ist das den ganzen I-tirnstamm durchziehende Loeb an der lateralen 
Seite des Putamens, das die Capsula externa und den gr6Bten Teil des Claustrums 
einbezieht (vgl. Abb. 5c). Die Umgebung ist ein in der Grundsubstanz stark rarifi- 
ziertes Gewebe, in dem Ganglienzellsehatten, Markscheidenreste und gr6Btenteils 
recht gut, erhaltene progressiv veranderte gli6se Elemente liegen. ]:)as Mesenchym 
ist auch hier proliferiert. Schon in der Umgebung dieser Einschmelzung finden 
sich kleinere Lficken, durch die noeh ehfige wenige mehr oder minder markhaltige 
Nervenfasern ziehen. Die gro~e Liieke zeigt keine seharfe Abgrenzung gegen das 
Gewebe, nur vereinzelt ist das Gewebe wie glatt  abgeschmolzen, meist ragen Glia- 
fasern und Gewebsfetzen in das Lumen hinein. Die grol]en Gliazellen (Cajals 
~aserbildner), die in der Nfihe liegen, entsprechen etwa der physiologischen Anzalfl 
and sind als pr~iexistente anzusprechen, an ihnen finden sich fast ausschlieBlieh 
regressive Ver~tnderungen. 

])as Putamen ist gleichfalls geschrumpft und zeigt besonders einen hoch- 
gradigen Ausfa]l der striofugalen Fasern, dementspreehend ist vor Mlem das lat.e- 
rale Pallidumgebiet faserarm. Der MarkgehMt des Opticus ist ganz gut erhalten, 
nut  an den caudalen Partien sind einzelne ~asern gelichtet. In  dem Schnitt (Ge- 
latinesehnitt), der noeh den oralsten Tell des Corpus genienlatum laterale beher- 
bergt, ist der )'Iarldasergehalt aul~erst gering, das gauze bfark der Inselrinde ge- 
lichtet, ferner ein ~Vindungskegel in vollst~indigem Zerfall. Nach der Peripherie bin 
nimmt der 1)rozeB dauernd zu und greift auf die antliingenden Teile des Schl&fen- 
lappens fiber. Die Fornixfaserung ist ganz gut erhalten, dagegen die der hinteren 
Commissur nahezu total  zerst6rt. Im  Thalamus haben die Entmarkungsgebiete 
einen mehr herdf6rmigen Charakter. Im Pallidum sind die Gefa[~wandungen hyMi- 
nisiert, verdiekt und stark mit H~imatoxylin farbbar, Pallidumkonkremente 
jedoeh nur in geringer Anzahl vorhanden. 

Noeh welter caudalwa~ts zeigt sich im medioventralen Teil des Thalamus die 
Faserung relativ gut erhalten, besonders der Tractus mamillo-thalamieus impo- 
niert durch die dunklere F~rbung, abet a u c h e r  ist nicht lfickenlos. 

sieht in den yon grol]en Spinnenzellen ausgehenden faserigen Forts~tzen einen 
krfimelig-brBekeligen Zerfall. 
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Wie weir w i r e s  bier ro~t eiI~er retrograden Dege~era~.ion zu tun huben, ist 
nieht zu entseheiden. 

Eine starke Verlagerung haben auch die Subst,antia innominata, wie aueh 
der blucleus subputaminalis erfahren. Ihr  Zellgehalt ist gegeniiber normalen Prii- 
paraf,en nieht verringert, und die Zellerkrankung entsprieht der an den grollen 

Abb. 9a. ~bersichtsbild aus der ttirnriude. Beaonders starke Erkrankung der l[[Ia ulld Vb. 

vegetativen Kernen der Medulla zu besehreibenden. In  den entmarkten Gebieten 
ziehen nur noch wenige nach Bielschowsky impr~ignierbare Aehsenzvlinder bin- 
dutch. Die medioventralen Teile des Thalamus enthaltert noch reichlich Mark- 
fasern, das st, ark atrophische l~allidum dagegen nieht,. ]~esonders auffallig imponiert 
das gut  erhaltene Corpus Inamillare, dessert Zellbestand kaum reduziert ist, die 
Zellen selber sind allerdings bei der schweren k6rperliehen ]~rkrankung ge- 
sehwollen und zeigen vereinzelt Verfli~ssigungsvorgKnge. 

])as PMlidum ist auch auf dieser :I-I6he s$ark geschrumpft. Die adveutitiellen 
R~ume s ind im Pa.l]id am w~e }m Put amen auBerordent~eh vergr58ert. ( E~at ]acunaire). 
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Das Corpus Luys ist deutlich abgrenzbar, aber gesehrumpft, enthglt noeh ver- 
h/iltnism/~13ig viel Zellen, diese sind sehwer erkrankt, vielfaeh geschrumpft und 
zeigen die aueh normalerweise vorhandenen Vaknolen im Protoplasma. Die Zellen 
der Substantia nigra sind im oralen Teil der Zona compac*.a nicht unwesentlieh 
gelichtet, ebenso wie die Zellen der Zona reticulata. Aueh hier ]iegt um die Ge- 
ffiSe ein eisenhaltiges Pigmen*. Die vorhandenen Nervenzellen sind besonders in 
der N~ihe der GefiiBe dicht aneinander gedrfingt. Im caudalen Tell der Substantia 
nigra ist vor allem die Zona retieulata gut erhalten, dagegen ist in der pigmentier- 
ten Zone die Zellerkrankung rein flecklOrmig eine wesentlieh stfirkere. Auch bier 

Abb. 9b. Aus der benachbarten l~art.ie derselben Windung, deutlicher Etat lacunaire. 

wieder das Biht, dab die Zellen dutch den Schwund der Grundsubstanz dicht 
a.neinander gerfickt sind. Oft sind die Kerne der Ganglienzellen bei nieht eimnal 
stark vergr6Bertem Zelleib ungeheuer gebl/iht und enthalten neben dem Nucleolus 
ringf6rmige, mit, den Anilinfarben stark f~rbbare Substanzen. Gliazellen haben das 
verstreute Pig-men~ zerst6rter Substantianigrazellen phagoes~ciert. 

~be r  den Nucleus ruber kann ich nicht viel aussagen. Gefrierschifitte waren 
wegen der Konsis~enz des Gewebes nicht anzufertigen. In  dem Zellpr/~parat war er 
wegen der verschobenen Lagebeziehungen nur im proximalen Teil angeschnitteu. 
Seine schwere Erkrankung steh$ auBer Zweifel. 

H i r n r i n d e  : D a  naeh dem makroskopischen Befunde die fiber den ausgedehn- 
ten Erweichungen gelegene Hirnrinde naturgem~iB schwerste Verfinderungen un- 
spezifischer Art  erwarten ]assen muBte, so vernachl/issigen wir diese Regionen 
und wenden uns den Rindenabsehnitten zu, die makroskopiseh ihre normale Ken- 
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sistenz bewahrt haben. Die Abb. 9a zeigt den ganzen Quersehni~t der verschm/iler- 
ten i~inde und entsprieht durchaus den Obersichtsbildern aus dem oralen Ca uda- 
tumabschnit t .  Diesem ganz analog sind die nerv6sen Parenchymelemente dicht 
aneinander geriickt. Die schwere Erkrankung der Ganglienzellen unterscheidet 
sich in nichts yon der des Hirnstammes. Das zweite, was in diesen Partien auff/tllt, 
ist der enorme Reiehtum an Gef/illen, insbesondere an kleinen Capillaren, ferner das 
Auftreten der eigenartigen proliferierten gli6sen Elemente, die wir bereits oben 
geschildert haben, die aber nirgends so zahlreieh wie in der Hirnrinde anzutreffen 
sind. In  der Decksehicht. l) liegen massenhaft Cajals Faserbildner mit weft verfolg- 
baren Forts/~tzen, die an der Membrana limitans externa oder an den GeffiBen inse- 
rieren. Die st/~rkeren Forts/~tze, besonders die GliaffiBchen, an den Gef/~l]en sind 
meist gequollen, enthalten Vakuolen und sind mit  einer staubf6rmigen Sub- 
stanz bedeekt. In  der ganzen zweiten Schicht finder sich vielfach schon ein 
leiehterer Grad eines Status spongiosus, welter naeh innen zu ist die Lamina- 
tion absolut gest6rt. Zwar sind noeh gelegentlieh Ganglienzellen reihen- and 
zeilenweise geordnet, w/ihrend sie meist eng aneinander gedr/ingt dureheinander 
gewiirfelt liegen, untermiseht mit gli6sen Elementen, deren Unterseheidung yon 
Ganglienzellen nieht ganz Meht  ist. Es sind dies wieder Zellen mit viel unregel- 
m/~Bigen Ausl/iufern, mehr oder minder groBem Protoplasma, das besonders in den 
1%rts/itzen ein gelbliehes melano~isehes Pigment enth~lt. Oft aber ist ihr Proto- 
plasma auf ein Minimum reduziert und ein riesiger blasser Zellkern mit  ein oder 
mehreren Zentrosomen ffillt den ganzen Zelleib aus. Nieht selten sind diese 
Gliazellen mehrkernig und in syneytialen Verb/tnden gelegen, l~Ieist sind ihre 
Kerne wal l  und rund, oft sieht man Ansfitze zu amitotiseher Teilung. Selten 
in der Marksubstanz, seheinen diese Zellen in der Rinde die h/iufigste 1%ak- 
tionsform der Glia bei dem Prozeg zu sein. W/~re nieht, der enorme Gr6genunter- 
sehied gegenaber den Alzh.ei-merschen Gliazellen. vorhanden, so wfirde man ohne 
weiteres geneigt sein, dem ganzen morphologisehen Aussehen naeh sie fiir solehe 
anzuspreehen, zumal es eine ganze Anzahl gibt, die aueh das eigenartige Pigment  
enthalten. 

In  der Marksubstanz der Windungskegel liegt einmal eine Unmasse regressiv 
ver~nderter Spinnenzellen, ferner eine groBe Anzahl proliferierter gli6ser Ele- 
mente, die auch hier mit  einer Schwellung des Kernes reagierb haben. Nut  verein- 
zelt sieht man, und zwar dann an den Verlauf der Gef/~Be gebunden, proliferierte 
Gliazellen mit  noeh leicht pyknotisehem Kern, geschwollenem Protoplasma und 
gelegentlich Fettk6rnchenzellen. Fleekweise ist die Marksubstanz ganzlieh ge- 
lichtet, und dann ist in weiten Bezirken niehts als ein lockerer Un te r~und  und 
lebhaft in Proliferation begriffene mesodermale Elemente mit starker Tendenz 
zur Neubildung yon Capiltaren zu sehen. 

An Heidenhainlor~paraten f/~llt die Rinde mit  ihren zusammengedrAngten 
Zellen dureh ihre reeht dunkle Farbe, die subpiale Randzone durch ihren Glia- 
faserreiehtum auf; anders jedoeh die Marksubstanz, insofern 1. von einer regul/tren 
1Harksubstanz nur noeh sp~rliehe Reste zu sehen sind, 2. aber aueh bei sehwererem 
Untergang eine Gliawueherung absolut fehlt. Wohl sind Spinnenzellen in reiehem 
i~Iage da, doeh ist eine Faserproduktion nur fleekf6rmig und dann nieht einmal in 
sehr groger Ausdehnung naehzuweisen. Die en~spreehenden Markseheiden und 
Silberpr/tparate zeigen nun gleiehfMls eine ungeheure Rarefikation des Mark- 
lagers und einen fleekf6rmigen Untergang der Markseheiden, der auch sofort die 

i) ~u im ganzen Zentralorgan hat  sieh um die GeIiiBe herum, an der ~uBeren 
und inneren Oberfl~iehe eine enorme Zunahme der Faserglia (diehter l~aserfilz) 
entwickelt. 
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Abb. 10. GIi.~faserpr~iparat aus der Markrindengrenze, aueh ohne die Schrumpflmg enorm erweiterte 
Gef~iBr~iame, in die eiuzelne Gliabfisehe! hineinragen. Starke reaktive Glia~qtcherung nm die grSBeren 

Gel~Be. In einiger Enffermulg yon denselbeu Status  spongiostts. 

Abb. 11. Enorme Vermehrung der meseue, hymalen 5-etze in der g inde ent.sprechend der Stelle des 
Pr~iparates 9b. 
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Achsenzylinder mit  betrifft. Man sieht Ierner die Umwandhmg der Markscheiden- 
lipoide in Neutrat-Fette.  

Auch im Gliapr~parat ist die Membrana lituitans ganz erheblich proliferiert, 
die darunter  liegenden Schichten 2- -6  sind jedoch auBerordentlich arm an Glia- 
fasern, und erst in der ~Iarksubstanz trifft man u~ieder auf Bezirke (entsprechend 

:kbb. 1"2. )[arkscheidenpriiparat aus der Zentralregion. (Urn jeglichen Ausfall und Schrumpftmg 
zu vermeiden, nvurde ein fingerdickes Stfick aus der iRinde herausgeschnitten und vorsichtig in 
~elatine eingebettet. Der vorliegende Schnitt stamnCt aus der ~Iitt.e dieses Blockes.) Links aus~ 

gedehnte subcorticale ]~ntmaikungshiShle, so daf~ die ~'indungen zusan~menklal~pen. 

dem Heidenhainpr~para~), die auch die Bildung einer Fasernarbe erkermen lassen, 
doch sind diese faserreichen Bezirke recht diirf~ig und sind unterbrochen yon einem 
faserarrnen S~atus spongiosus, durch den nur noch Bri~cken der Grundsubstanz 
ziehen mit  einzelnen Gliafasern, die ini~unter auch allein die Lumina des Status 
spongiosus durchkreuzen. Dagegen ist schon im Holzerpr~iparat, insbesondere 
aber nach den am Gefrierschnitt hergestellten Cajal-Biondipr~paraten eine ganz 
enorme Proliferation des Mesenchyms zu erkennen. Die Abb. 11 er i ibr i~ eine 
weitere Beschreibung. 



~76 B. Ostert~g: (Tber eine neuartige heredo-degenerativo Erkrankungsform,  

Wir gehen nun  fiber zur Besprechung derjenigen Pr/~parate aus den groSen 
Erkrankungsbezirken,  wie sie auf der Abb. 12 und  13 wiedergegeben sind. Sie 
s~ammen aus der Gegend der ~orderen und  hinteren Zentralwindung,  we sieh 
makroskopisch bereits die erweiehten Herde dureh die eingesunkenen RindenareMe 
anzeigten. Die Pr/~parate sind Gefrierschnitte in Gelatine eingebe~tet, Abb. 12 
is t  nach ~qpielmeyer gef/~rbt. Man sieht links im ]3ilde die absolut  en tmark te  
Rinde,  der Markkegel fehlt, dariiber isb die Rinde ~4e fiber einem Hohl raum zu- 
sammengeklappt ,  und du tch  diesen Hohlraum ziehen nur  vereinzelte Strange 
noch dunkel  gef/irbter Lipoidbrocken im Verlaufe der sp/~rliehen Gef/iBe. ]3ei 
der Gegenfa.rbung mi t  Scharlaehrot. liegen bier, besonders an  der Grenze gegen die 

Abb. 13. Ana.log hergestellte.s Pr'~parat. Man beachte den Status spongiosus der l~inde rechts~ 
ferner die Aufhellungen um die Gef~il]e. 

erhal tene Rinde, noch Fettk6rnchenzellen in groBer Menge. Es ist noch zu be- 
merken, dab das Gebiet der Windungskegel absolut  entmark~, ist und  eine l~eaktioa 
yon seiten des Bindegewebes oder der Glia nieht  eingetreten ist, dab dagegen der  
l~rozeB meist  an  der U-Faserung ha l tmach t  und  dig Radi/irfasern im allgemeinen 
noeh recht  gut  erhal ten sind. Ganz links im Prapara t  ist das Marklager der Win- 
dung noch ziemlich intakt ,  doch sieht man bier auch im Zent rum des Windungs-  
kegels den gelichteten Streifen, der im Fettpr/~parat  sofort, dutch  die Menge an 
Neutra l fe t ten  (vor~iegend in FettkSrnchenzellen) imponiert.  

Die Abb.  13 en t s t ammt  demselben Blocke (etwa x/2 cm entfernt) ,  ist sekr 
vorsichtig in Paraffin eingebettet,  so dab die Verhaltnisse, ~de dig Vergleiche mi t  
Gelat ineschni t ten ergeben, nicht  ver/mdert  sind. XViederum rechts absolut  enr 
ma.rkte Windung,  links davon die s tark gelichtete, in der Mitre die mi~ noeh er- 
hal tenen U-Fasern,  und ganz links eine absolut  markleere Windung. Das Pr~ip~- 
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Abb. 14. Fet~priiparat aus der InseIdade. ~{akroskopiseh subcortiealer ~farkzerfall. 

Abb. 15. Jdirnrinde. :Entspreehende Stelie tier Abb. 9 trod 10. ~Fettprltparat fiber seheinbar in- 
taktem ~[arklager. 
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r a t  zcigt einmal, zum Teil im Flaehschni t t  getroffen, den ungeheuren Status  spon- 
giosus in der R.inde, der sich yon der 2. bis an  die 6. Schicht erstreckt  und  sein 
Gefiige fast  ausschlie~lich der Wucherung des N[esoderms verdankt .  Man erkennt  
ferner die LosI6sung dcr Rinde yon dem darunt.er liegcnden zerfallenen )1ark. 

Das Verhal tcn der neugebildeten mesenchs~malen Netzc und Capillaren (vgl. 
Abb. 10) bedarf noch einer kurzen Charalrteristik: In  dem Status spongiosus 
z. ]3. der Abb.  12 bleibt  es erhalten,  ws a n  Stellen gr6beren Zerfalls eine 
eigenartige Koagulationsnekrose in der Capfllarwand auftr i t t ,  die zu cinem 
Untergang dcr jungen Gefal~e ftihrt.  ( '~hnlich wie es t~ielschowsky bei einem 
H u n t i n ~ o n - F a l l  geze i~  hat.)  

Abb. 16a. Aus der l~inde (entsprechend Abb. 9a), grol3e dreikernige pro~oplasmatische Gliazelle 
mit ehligen dunkler f~rbbaren Brocken. In dem Ge~a$ rechts albuminoide Abbauprodukte~ 

Klei'nhirm I n  der K6rnersehioh~ kein Ausfall. Die 1)urkinjezellen sind in nor- 
mater Anzahl  vorhanden.  Der Markgehal% der Windungskegel ist  ausreichend, 
im Hemispharenmark  l inden sich Liehtungsbezirke, die dcncn ira GroBhirnmarke 
durchaus entsprechen. Auch bier sind die Fibrae gs~rorum propriae wesentlieh 
besser erhal ten a.ls die Fasern des t iefen ~[arkes. I m  Fe t tp r~para t  wie im Mark- 
scheidenbild sind die Kollateralen der K6rnerschieht  x~ie a ueh die riickl~iufigen 
Fasern  der Purkinjezellcn durchweg verschont.  I m  Nucleus denta tus  sind eino 
l~eihe feiner ~asern  zugrunde gega.ngen, sie zeichnen sich durch ihre tie/rote, 
br6ckelige F~rbung aus. I n  den Adven%itialscheiden liegen Yettk6rnchenzellen 
und  reichlich freies Fet t ,  und zwar schon um Gefa.$e yore Kaliber  ldcincr Capillaren 
herum. Verschiedentlich sieht man  L~icken im Gewebe, deren R.ander yon  Fet t -  
kSrnehenzellen begrenzt sind. Das Protoplasms der Gliazellen ist sogar im Fet t -  
p rapara t  n icht  ganz selten deut.lich s ichtbar  und  ist rSthch mitgef/irbt. 
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I m  Alzheimer-Mann-Pr~tparat ist  die Deckschicht  der Xleinhirnr inde erheb- 
]ich verbrei ter t .  Der l~eichtum an  Nervenfasern ist  noch reeht  erheblich. Da- 
gegen sind die Fasern des Marklagers erheblich gelichtet. Das Band des Nucleus 
denta tus  en tha l t  noch reichlich Ganglienzellen, die alle yon fettigea Substanzen 
erffillt sind und  meist entsprechend der aku ten  schweren Zellerkrankung erkra.nkt 
sind. Auch im Nucleus denta tus  und  seiner Umgebung sind groBe Gliakerne (~de 
auf Abb. 16c) anzutreffen. 

Ports. Orale Ponsabschni• Die grauen Massen des Pons imponieren durch 
,,die Dichte"  der Ganglienzellen, die in analoger Weise wie in den beschriebenen 
Grisea erkrankt  sind, nu t  dal~ bier bereits eine grol~e Menge nicht  mehr  farbbarer  

Abb. 16b. In der 5Iitte groge plasmatische vierkernige Gliazelle (in der Ebene nut 3 Kerne sichtba.r). 

Zellelemente vorherrschen. Auch die eben beschriebenen progressiven Gliazellen 
mi t  den  iibergrol~en chroma.tinarmen Kernen sind n ich t  ganz selden. 

Der Untergang der Pyramidenareale  ist hier deutlich. I m  media/en Schleifen- 
gebiet keine Degenerat ion;  dagegen im Bindearmgebiet ei ncelne Au[hellungen. Der 
caudale Tell der Substant ia  nigra (Zona compacta) f i ihrt  rcichlich pigmenthalt ige 
Zellen, die verh~il~nismal3ig mehr  in tak t  sind als die oralen. 

Medulla: Der Fasciculus longitudinalis dorsalis ist  aul3er den Pyramiden-  
bahnen  das einzige cindeutig im Zerfall begriffene Faserbiindel.  I m  Silberpr~iparat 
in den Pyramidenstr i ingen keine Fibrillen. Die subependym~ire Gliaschicht ist 
a.ul~erordentlich s tark  gewuchert. 

Der Zellgehalt der Oliven entspr icht  der Norm. In  den dorsalen Teilen der 
Medulla t r i ff t  man  immer wieder a uf Lichtungsbezirke, die an  das Gef~Bsystem 
gebunden sind. Die zellige Glia ist in ihrer Umgebung vermehr t  und  progressiv 
ver~ndert .  
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Die Ganglienzellen sind durchgehend schwer erkrankt ,  der Zelleib gebl~ht. 
das Tigroid liegt in feinen Staubehen fiber den sich~baren Forts~tzen. Die Kern-  
membran  zeigt zahlreiehe Falten.  Unabhiingig yon den eben erw~hnten Lichtungs- 
bezirken tr iff t  man hier wieder auf die bereits beschriebenen, in der Rinde gefun- 
denen eigenartioen G]iazellen mit  dem groBen Kern und ein oder mehrerer~ 
Zentrosomen. Die Zellforts~tze sind nach allen Seiten verfolgbar, mi t  einer kriime- 
ligen, anilinf/irbbaren Substanz staubf6rmig bedeckt. Oft liegen mehrere Kerne in 
einem derartigen Symplasma in versehiedenen Ebenen. Abgesehen yon den Anilin- 
farben annehmenden Brocken ist gelegentlich das Protoplasma dieser ZellerL yon 

Abb. 16c. Grol~e gelapptkernige Gliazelle (Alzheilner-Mann-1)r~iparat), rech~s unten Ganglienzelle 
aus der 3b, 

einem goldgelben Pigment  fibers/~t. Es finden sich diese Zellen in allen GrSl3en in 
den Grisea der Oblongata. Der Kern ist geschwollen, chromatinarm, ha t  oft noch 
ein ganz gutes Liningeriist. Nur bei den ganz grol~en Elementen finder sich h~ufig 
nur  ein riesiger, groBer Kern, oft. gelappt, mi t  Neigung zu Abschnfirungen, so dab 
auf dem I)urehschni t t  die Zelle a.ls eine mebxkernige imponiert.  

Ihre  Kerne reichen nicht  an  die GrSl]e der groBen motorischen Elemente heran, 
iibertreffen aber KSrnerzellen der Hirnr inde  bei weitem. 

Die intracellul~iren Fibrillen der motorischen Kerne sind zerfallen. E in  Zerfall 
der Wurzelaustr i t tszone trit• nieht  ein. Die olivo-cerebellaren Ba.hnen sindin~.akt. 

])as ]~i~cl~en:mm'l: zeig-~ im I~[arkscheidenbitd durchgehend eine Aufhellung in 
den Pyramidenseiten- und -vorderstrangen. In  Sehni t ten a.us dem oberen Brust- 
mark  f~illt zwar eine erhebliehe Vergr613erung der Subs%antia gela~inosa cen~ralis 
auf. Der Zentralkanal  is6 s%ellenweise ellen, doeh l inden sich sonst keine weiteren 
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Abb, 17. Aus der Pyra~uidenkreuz~mg, Fettpr~iparat.  Zerfall der Pyrmmidenbahnen. 

Abb. l& Aus L. ~. Lichtungen in den Vorderstr~ingen und an  den hinteren 
Seitenstrangarealea.  

~kr fiir Psychiatrie.  Bd. 77. 3 2  
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Anomalien. Die Hinterstrange sind durchweg in~akt. Die Pia ist maSig verdickt, 
enthitlt ffir das Alter schon reichlich Melanophoren sowie vereinzelt FettkOrnchen- 
zellen. Die Vorderhornzellen scheinen zaidenm~tBig nicht beeintrachtigt zu sein. 
In den Pyramidenseitenstrangen des unteren Brustmarkes haben wit bier einen 
ganz diffusen Zerfa.ll der Markscheiden vor uns. Im Fettpr~parat sind sie erheb- 
lich rOtlicher geffirbt als die Markscheiden der anderen Bezirke, und im Gewebe 
liegen, besonders deutlich in der l~ahe der Gerbil]e, echte FettkOrnchenzellen, 
Myeloblasten und Myelophagen. Gelegentlich enthalten auch die Intimazellen 
dieses Bezirkes Fett. Der Zerfall der Pyramidenbahnen ist in den kranialen Par- 
tien des Riickenmarkes wesentlich st~irker als in den caudaleren. Das Holzer- 
pr~parat zeigt im ganzen Quersehnitt. Mlgemein eine Vermehrung der Gliafasern, 
wie das ~isslbild eine Vermehrung der Gliakerne mit Ausnahme des tIinter- 
stra,ng- Gebietes. 

Zusammenfassung des pathologisch-anatomischen Befundes. 

1. Unter den Ver~inderungen der K5rperorg~ne steht die Granu- 
laratrophie der Leber im Vordergrund deren mikroskopische Unter- 
suchung einen Parenchymuntergang mit geringer reparatorischer Ten- 
denz, aber mit einer starken Proli/eration des gesamte~ Bindegewebsappa- 
rates au/deckt, und die yon den Durchschnittsbefunden der Wilson-Leber- 
cirrhose nicht abweicht. 

2. Im 1Nervensystem spielt sich in den grauen Massen, und zwar 
namentlich im Stricture nnd der Hirnrinde~ dann tier St~rke n~ch auch 
im Pallidum, den subpallid~ren Zentren, schliel~lich im Brfickengrau, am 
wenigsten in der Kleinhirnrinde ehl DegenerationsprozeB ab: dem der 
grSl~te Tell der nervSsen Parenchymelemente zmn Opfer fMlt. Er im- 
poniert in den besterhaltenen Teilen als ein Schwund des Gewebes, so dMt 
die zelligen Elemente dicht gedr~ngt liegen, ffihrt friihzeitig zu einem 
Zerfall der Fibrillen, und ist charakterisiert durch das Auftreten ab- 
normer gliOser Elemente in zweierlei Formen: a) ein- oder mehrkerniger 
fil einem Symplasmz ge]egenen blassen, chrom~tina.rmen Kerne, b) 
durch Gliazellen mit groi~en gel~ppten Kernen yon g~nz gutem Linin- 
geriist, deren Protoplasma mit Anilin fgrbbaren Brocken und einem 
gelbgrfinlichen Pigment durchsetzt ist. An einzelnen dieser Zellen be- 
stehen Ansgtze zur Faserbildung, andere degenerieren schnell, und zwar 
vornehmlich die, die Ms Trabantzellen auftreten. 

Abgesehen yon dem rela.tiv frfihen Zerfall der Fibrillen zeigt sich 
der ProzeB durch das Auftreten daselbst an den rel~tiv intakten 
Stellen fiber das ganze Pr~parat verstreuten feinen Fetttr6pfchen, 
die oft an Stelle der Fibrillen liegen (Kombination des Bielschowsky- 
praparates mit Scharlachrotf~rbung). Erst sp~iter erfolgt der Abbau 
n~ch dem fixen Typ, und nur an den Stellen groBer Defekte dutch 
FettkSrnchenze]len. Zu einem v611igen Defekte kommt es aber nur an 
der Pradilektionsstelle, dem laterMen Putamenteil, mit Ubergreifen auf 
Ca.psul~ extema und Claustrum. 
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Eine Gliafaserwucherung zum Ersatz des Parenchymdefektes hat  
nur an der Oberfl'~ehen-Tangentialschicht, subependymfir und um die 
Membrana limitans herum start,  in den dazwischen gelegenen Ge- 
webspartien zerf~tllt die Glia selbst oder erf~hrt eine amSboide Um- 
wandlung. 

Durch die Schrumpfung des Parenehyms resultieren enorme adven- 
titielle R~ume, die von Gliafasern der Membrana limitans durchsetzt  
werden. In  den mitt leren Sohiehten der Hirnrinde entsteht  wie auch 
im Hi rns tamm ein Status spongiosus, der yon protoplasmatischen Ge- 
websbrficken durehzogen wirdl). 

In  der Hirnrinde, weniger im Str ia tum proliferiert in ungeheurer 
Ausdehnung das Mesoderm, nicht nut, daft eine Capillarneubildung 
deutlieh ist, sondern aueh die mesodermalen Fibrillen wuehern, und 
an einzelnen Stellen der Hirnrinde stellen sic allein das Gerfist fiir 
den Status spongiosus dar. Aueh am Mesoderm gibt es regressive 
Vorg~inge dergestalt, daft an den Capillaren eine eigenartige Nekrose der 
Wand auftri t t .  

3. geht das Marklager in weitestem Umfange zugrunde. Dieser De- 
generationsprozeft ist zuerst in der Umgebung der Gef~ge zu finden, die 
von Liehtungsstreifen begleitet sind, yon dort aus greift der Zeffall der 
Markfasern immer mehr um sieh, bis die groften (eingesunkenen) Ent-  
markungsbezirke resultieren, fiber denen die Rinde nur noch als eine 
schmale Lamelle liegt. (Ein Gef/iftprozeft oder etwa Embolien liegen 
diesen Erweichungen nicht zugrunde.) 

Nackte Fibrillen sind relativ selten,  ob aber Markseheide und Fi- 
brille zugleich zerfallen, steht nieht lest. 

Der Abbau erfolgt anseheinend sehr langsam, an den gr6Beren Ent-  
markungsbezirken aueh dureh mesodermale Gitterzellen. 

Infolge der grogen Zerst6rung des I-Iemispharenmarkes (und der 
inneren Kapsel  selbst?) geht die innere Kapsel  zugrunde und die 
Pyramidenbahnen zerfallen. 

I m  Brus tmark  und Lendenmark linden sieh aufterdem an Vorder- 
und Seitenstr/~ngen Liehtungen, deren Bedeutung unklar bleibt. 

I)ureh die Atrophic der einzelnen t Ih 'ns tammgebiete  ents teht  die 
abenteuerliehe Verlagerung der Grofthirnganglien gegeneinander. 

Haben  wir schon das kiinische Krankheitsbi ld yon der Wilsonschen 
Krankhei t  abgrenzen mtissen, so erfordert  dies das anatomische Sub- 
s t rat  nur noch mehr. Auf die ])hysio-pathologische Seite der Beobachtung 

1) Die Pr~dilektionsstellen fiir den Status spongiosus in der tIirnrinde und 
die Grtinde fiir die Zerkltiftung im Putamen hat Spielmeyer schon in seinem 
Lehrbuch S. 338 u. a. 0. ausftihrlich diskutiert, so ~dr hierauf nicht mehr ein- 
zugehen haben. 

32* 
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mSchte ich nicht eingehen, d~ die Ausdehnung der anatomisehen Ver- 
gnderungen exakte Schliisse nicht zulggt. Als auffgllig m6chte ich nut  
bezeichnen, dab der Nucleus dentatus nicht in dem MaBe ~4e bei den 
tyloischen F~llen ~Vilsonseher Krankhei~ yon Alzheimer, Spielmeyer u. a. 
mit erkrankt  war. 

Es liegt mir viel mehr daran, eine Klarung des 10athogenetischen 
Moment.es zu versuchen. 

Ihren Ausdruck finder die GrundstSrung 

1. in dem an den verschiedenen Grisea, vor  al]em 1N'eostriatum und 
Pallium sich abspielenden Parenchymprozesse, der zu der hochgradigen 
Atrophie des gesamten Organs filhrt. 

2. in der ausgedehnten Myelolyse. 

Der p~thologische Proze~ in der grauen Substanz ist charakterisiert  
dutch die Zellerkrankung, den ungeheuren Schwund der Grundsnbstanz, 
den hochgradigen Zerfall der Nerven~asern. Selbst in den guterhaltenen 
Par~ien ist das gauze Gewebe mit  feinst.en Fe~ttr6pfchen iibersg~, ob 
diese aus dem ZeFfall der Fibrillen herrtihren oder aus der Grundsub- 
stanz selbst, muB dahingestellt bleiben. Schliel31ich ist das Yorkommen 
der at~-pisehen grol3en Gliakerne zu vermerken. Bei diesen mSehte ieh 
zun/ichst verweilcn. Was fortlaufend verfolgt werden kann, das ist die 
Ent~icklung der grol3en Gliakerne zu gelapl0tkernigen, chromatinarmen 
Elementen und Kernabschnfirungen, hgufig umgeben yon basophilen 
KOrnchen, in der Farbe viel dunkler als die Nisslsubstanz und gelegentlich 
mit  einem griinlieh-gelblichen Pigment im Protoplasma, das weder eine 
Eisenreaktion noeh eine Fettf/irbung ergibt und in Verbindung mit  
Chresylviolett oder Toluidinblau eine blaugriinliche Mischfarbe zeigt. Bei 
allen diesen Zellen ist die Kernplasmarelat ion gestOrt, Kernsubstanzen 
sind in das Protololasma ausgestol~en. 2qackte, chromatinarme Kerne 
habe ich nie gefunden, wohl aber solehe, die nur yon einem im Verh~lt- 
his zur KerngrSl~e auf3erordentlich schmalen Saume umgeben waren. 
Das Plasma verh~lt sich gleichfalls verschieden. W/ihrend es sich 
in der ~iehrzahl, vor allem bei den groi~en gelapptkernigen Zellen 
und den vielkernigen Zellen um einen im Nisslbild und Alzheimer- 
Mannprgloarat seharf abgegrenzten Plasmaleib handelt, gehen die 
meis~ (pigmentfiihrenden) Zellen mit  ihren Auslgufern oft unscharf 
in die Umgebung fiber. Die Gr61]e der Zellen erhellt aus den bei- 
geffigten Abbildungen. 

In Abb. 16c diene zum Vergleich die Ganglienzelle aus der III .  An den 
Zelleib einer grogen Pyramidenzelle reichen sie nicht hera.n. In Abb. 16b k6nnte 
man fast an einen Gliarasen denken, wenn nicht die Kerne saint, und senders 
d~trch einen rundea Protoplasmaleib eingeschtossen wiiren (Gliariesenzelien). 

MOgen einzelne Gliazellen in ihrer Form auch an die Alzheimerschen 
at~Tischen Elemente erinnern, so sind sic rein morphologisch, wie aus 
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der Beschreibung hervorgeht, yon ihnen abzutrennen, und vor allem 
kommen sie bezfiglich der Gr6Be niemals an diese heranl). 

SchlieBlieh ist noch erwghnenswert, dab sich diese groBen Zellen 
niemals dort linden, wo, wie um die groBen GefiiBe herum, eine Glia- 
fasernarbe sich entwiekelt hat., ebensowenig wie in der N~he der Zer- 
fallsherde. Sie shld ausschlieglich dort nachzuweisen, wo aueh sonst 
die Glia progressiv ver~ndert ist oder eine amSboide Umwandlung er- 
fahren hat, vornehmlich in der grauen Substanz. 

Zu alledem ist noeh das Vorkommen derartiger gelapptkerniger 
groBer Zellen bei darauf gerichtetem Augenmerk gar nieht allzu selten, 
worauf u. a. Spielmeyer, Westphal-Sioli hinweisen; wie Bielschows~y 
babe ieh sie auch kfirzlich bei einem Falle yon Paralysis agitans gefunden, 
so dab ich die Abweichung yon den Alzheimerschen Gliazellen fiir 
wesentlich stgrker halten m6ehte als ihre Xhnlichkeit, und dies um so 
mehr, als vieles in ihnen doch eine nahe Verwandtschaft zu gewohn- 
ten Gliazellvergnderungen zeigt. Ob allerdings eine v611ig normal 
angelegte Glia derart reagieren kann, erscheint mir fraglieh. 

Wo der ProzeB in der grauen Substanz am ehesten angreift, ist 
schwer zu sagen. Tatsache ist nur, dab im Neostria~um die bekannt- 
lieh fiir gewisse Toxine leichter empf~ingliehen kleinen Ganglienzellen 
wesentlich starker als die grol~en Zellen erkrankt sind, w~hrend ein be- 
sonderes Befallensein bestimmter Hirnrindenschichten z. T. eher yon 
Iokalen Verh~ltnissen abhs sein dfirfte. Da wir leider auf ganz in- 
takte Rindenabschnitte in unserem Falle nicht mehr stol3en, so ist ein 
Einblick in das Anfangsst.adium des Prozesses nicht mehr m6glich. 
Allein die diffuse Ubers~ung des gesamten Untergrundes mit feinen Fett- 
st.~ubchen (oft in Anordnung der Fasern) gibt uns einen Anhaltspunkt 
daf/ir, dab der ProzeB sich in den Fibrillen oder in der ,Grundsubstanz" 
abspielen muB. Auoh ein grol3er Tell der Gliazellen, zumal die, bei denen 
das Plasma sichtbar wird, ist v611ig yon feinsten FetttrSpfchen iibers~t. 
Fettk6rnchenzellen finden sich, wie gesagt, erst in der Umgebung der 
Gef~l~e. Die groBen atypischen Gliazellen haben fettige Substanzen 
nicht aufgenommen. Fett  wird erst bei deren Kernzerfall sichtbar. 
Die histochemisehe Untersuchung des Inhaltes war ergebnislos. 

Die Verhiiltnisse im Marklager liegen dort, wo-wir es noch nicht m i t  
ausgedehntem Zerfall zu tun haben, so, dab in der Umgebung 
der GefgBe sich die ersten Aufhellungen im l~'Iarkseheidenpr~parat 
zeigen, ttier finden wir die Proliferation der Glia, deut.lich sichtbares 

1) Diese Unterschiede konnte Herr Professor Crezttz]eldt in der Diskussions- 
bemerkung zu meinem Vortrage best~tigen, und sein Urteil dfirfte um so berufe- 
net sein, als er die klassiseh gewordenen Untersuchungen des Alzheimer-H6sslin- 
schen Falles wie die sp~teren Untersuchungen Spielmeyers im Breslauer und Mtin- 
chener Laboratorium mit durchgeffihrt hat. 
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Pro top lasma mi t  gleichzeitiger Anschwellung der Kerne,  u n d  an  den 
Markscheiden selbst das Auf t re ten  fe t t f~rbbarer  Par t i en  a n d  BrOck- 
chert. Geht  aber die Markscheide zugrunde,  d a n n  ist auch meist  yon  der 
Nervenfaser  n ichts  mehr sichtbar.  Nackte  Achsenzyl inder  sind im 
M~rk sehr selden; der Abbau  wird yon  den fixen Zellen besorgt;  erst 
bei ausgedehnterem Markuntergang t re ten  massenhaf t  Fe t tkSrnehen  auf. 

Abgesehen davon,  dab die Gef~il]e vOllig in t~kt  sind, und  eine me- 
chanische iNatur des ]~efektes a.uszuschlieflen ist, k a n n  diese Art  der 
l~lyelolyse nut so erklgrt ~-erden, d~B eine f~r d~s ~ehirn exogene 

Schgdigung auf dem Gef~I]wege herantritt, und dal~ diese geniigt, die 

Gli& einmal in ihrer nutritiven Funktion fiir die Igervensubstanz ~de 

auch in ihrer Funktion als Stfitzsubstanz emlofindlich zu sehiidigen. 

Der Vorgang, dab eine exogene SohRdigung dutch S~offwechseltoxine 

an der Gli~ so atylaisehe Reaktionsformen aus16sen kann, ist mir nur 

denkbar bei einer yon IIaus aus minderwertigen glia. Unterstfitzt wird 

diese Ansicht dureh das massenhafte Auftreten der gesehilderten, auch im 

Mark gelegentlieh aufzuf indenden Gli~kerne sowie dureh die Unfghigkei t  
der  Glib, selbst geringe Defekte auszufii l len und  ihrem Versagen bei der 
Org~nis~tion der sekund~r  zerfal lenden Pyramidens t r~nge ,  schHeSlich 
dutch die sict~e.rgeslelIte heredit(ire Ko~ponente bei Mutter ~tnd Tochle~'~). 

1) Sehon die seinerzeitige Erkrankung der Mutter hat eine Organminder- 
wertigkeit zur Voraussetzung. - -  Die Ergebnisse meiner experimentellen M~iuse- 
h>10erkinesen hat bereits f .  H. Levy in seinem Choreakapitel (Kraus-Brugsch: 
tIandbueh IIL S. 755) herangezogen, wobei ihm leider ein Irrtum insofern unter- 
laufen ist, als bei den Tieren, die er kalmte, nicht Streptokokkenst~imme, sondern 
das ,,Toxin" des Schweinerotlaufes angewandt worden war. Bei der groBen 
Anzahl yon Tieren, die geimpft ~vorden waren, erkra.nkte nur ein ganz geringer 
Prozentsatz bei absolut gleicher Einverleibung der Bacillen and gleicher Dosierung 
des d~gegen gegebenen R.oHaufserums. Das fur reich wesentliehste Moment war 
dabei seinerzeit (I922) die M6glichkeit, exper[menteIl eine I-Iyperkinese hervorzu- 
vufen und der lqaehweis, da[~ da,zu uber unter absolut gle[chen Bedingungen e[ne 
besli~mte Dispositiort des einzelnen Tieres gehbrt, nm das Bild der choreiformen 
Be~-egungsunruhe hervorzurufen. Bei grauen M~usen ge]ang uns dies nie, lediglich 
bei ~veiBen, deren Herkunft aus bestimmten Zuchtstammen sieh abet nicht metn" 
einwandfrei nach~ eisen liel]. Versuche, yon derartigen Tieren noch Naehkommen- 
sehaft zu erzielen, um diese durch entsprechende Versuchsbedingungen wieder er- 
kranken zu lassen, sind lejder nicht gegliick~. Meine Absicht, planm~Big M~tuse aus 
verschiedenen Zuchten generationsweise zu infizieren, muBte leider bisher unter- 
bleiben. Bemerken m6ehte ieh nur, da] der schnelle delet~re Verlauf bei unseren 
hf~usen nicht etwa dureh eine Sekund-~trinfektion (Encephalitis) der erkrankten 
tiirngebiete zu erkl~ren war. Auf Grund meiner experimentellen Untersuchungen 
muB ich abet F. H, Levy darin unbedingt beipflichten, dal~ eine endogene Dispo- 
sition zur Erkrankung an einer posti,dekti6sen toxischen Chore~ unbedingt vor- 
handen sein n~uf~, dean sonst ~'~re auch die klinisch hinreiehend bek~nnte Tatsaehe 
nleht zu verstehen, dab bei der ungeheuren Ausbreitnng der Diph~herie und der 
Streptokokkeninfektion (Ge]enkrheumatismus und Endokarditis) nnr ein derartig 
geringer Bruehteil yon Kranken yon der Chorea befallen ~drd, zumaIErkrankungen 
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Da]~ sich eine Vulnerabilit~it bestimmter ttirnteile in der Descendenz 
nich~ gleichartig auszuwirken braucht, ist gerade in letzter Zeit bekannt 
geworden. So w~re in erster Linie an den Bielschowskyschen Fall pro- 
gressiver Versteifung zu erinnern, bei dem ein Knabe, dessert Vater 
an Huntingtonscher Krankheit gelitten hatte, in jugendlichem Alter 
zun~chst an einer Chorea erkrankte, die dann in eine pallid~tre Starre 
iiberging. ~hnlich die Beobaehtung yon Ga~,  die Familie H. (Be- 
obaehtung yon Stertz, Entres, Spielmeyer), we der Vater gleiehfalls 
an Huntingtonscher Krankheit gestorben war, die beiden TSeht, er 
wilsoniihnlieh erkrankten. Durch Spielmeyers Untersuehungen konnte 
die Diagnose klargestellt werdenl). 

Wie h~iufig eine konstitutionelle Krankheitsdisposition, V~dner~lbi- 
litdt bestimmter Hirnteile besteht., aber erst des auslSsenden Momentes 
bedarf, zeigen die Beobachtungen yon R~tnge bei metencephalitischen 
Prozessen: der Vater hatte an chronischer Chorea gelitten, die Tochter 
bekommt mefencephalitische Myoklonismen, oder ein Vater geht an 
Paralysis agitans zugrunde und der Sohn leidet an sehwerem postenee- 
phalitischem Parkinsonismus. Die ganz beso~dere Bedeut~tng zenserer 
Beobachtung liegt abet darin, dal~ durch eine gleiche exoge~e Erkrankung, 
n~mlich die Gelenkrheumatismus-Endokarditis; sowohl die Mutter an 
einer Chorea erkrankte und ebenso die Tochter zun~chst an einer chore- 
atisehen Bewegungsunruhe. Naeh den oben angeftihrten Analoga daft 
es uns heute nicht verwundern, da]~ did Erkrankung tier Deszendenz noeh 
eine ausgedehntere Systemdegeneration auslSste. Vielleicht ist aueh das 
jugendliche Alter der Patientin daran schuld, dal~ die deszendente Er- 
krankung ungleich umfassender im Gehirn sieh auswirkte, bedingt viel- 
leieht dadurch, dal~ der ProzeB am noch nicht ganz ausgereiften Zentral- 
organ angegriffen hat2). Immerhin geht vor allen Dingen aus unserer 
Beobach~ung das eine hervor, daft did minderwertige Erbanlc~ge erst eines 
exogenen Fat~tors bedur/te, um das Krankheitsbil(t hervorzubringen. Das 
Wort  ,exogen" mSchte ieh zun~chst nur in dem Sinne als exogen/iir das 
Zentralner~,ensystem gebraueh~ wissen, denn bei einer grol~en Anzahl 

in der gleichen Familie nicht ganz selten zu sein scheinen. Gerade mit Riicksicht 
auf die Chorea gravidarum mSchte ich die Frage durchaus ffir berech~ig-~ hal- 
ten, ob die i~]eh'tibs toxische Sch~digung diret't auf das Gehirn ein~irk~ oder 
ob es nicht viel eher i~z e~:genen Kig"per gebildete Stoffwechselprod~tl-te sind, die 
das Nervensystem sch~digend angreifen. Sei es, dal~ die Leber durch die Infektion 
selbst gesch~dig~, wird oder selbst das Gehirn seh/idlgende Stoffe produziert, oder 
dal~ sie infolge der exogenen Sch~digung nich~ mehr imsC.ande ist, gfftige Stoff- 
wechselprodukte vor dem t~Zbertritt in den K6rperkreislauf zuriickzuhalten. 
Auch hier geben meine Versuche keinen eindeutigen pathologischen Befund. 

~) Die Arbeit Spieb~~eyers ist leider erst erschienen, nachdem die vor- 
liegende Abhandlung druckfertig vorlag. 

~) Vgh hierzu die unterschiedliche Einwirkung derMetencephalitis bei Erwachse- 
nen und Jugendlichen ( Bonhoe//er, Stern, Thiele). 
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heredodegenerativer Erkrankungen dfirfte dieses ffir das Gehirn exogene 
Mo,~ent doch im eigenen K~rper gelegen sein. Eine Ansich~,, die u. a. 
atteh sohon yon Wohlwil~ gea.uBert wurde, und die ich bei meiner Arbeit 
fiber ~maurotische Idiotie, sowie Scholz bei seiner eigenartigen diffusen 
Hirnsklerose aus dem histologisohen Befunde wahrscheinlich maehen 
komlten. Bei unserer Beobachtung ist die exogene Einwirkung durch 
die enorme Faserwucherung um die Gefs und den Oberfl~chen wahr- 
scheintich zu machen, ~vs ieh die Proliferation der grol3en Cajal- 
schen Zellen in der Randsohicht auf den leta]en septisehen ProzeB 
beziehen mSchte. 

In  unserem Fa]le ist das allgemein exogene Moment dureh die 
Infektionstoxine zwar sicherzustellen, doch mSchte ich auf Grund der 
Erwagungen in der Anmerkung a uf S. 486 es ffir viel wahrscheinlicher 
erachten~ dal~ dieses exogene Toxin nicht prim~ir auf die nerv5sen 
Zentren wirkt, sondern auf dem Umwege fiber intermedi~ire Stoffwechsel- 
produkte. Unter den K6rIJerorganen ist, es, wie Lil:thy in einer neueren 
Arbeit nachgewiesen hat, die Leber, die bei Endokarditiden sehr schwer 
gesch.adigt wird. In  seiner Arbeit fiber Lebernekrose bei Endokarditis 
ffihrt er den Naehweis der H~ufigkeit yon Zellnekrosen im Zentrum 
der Leberl~ppchen, wobei die Ausdehnung wechselnd und ungleich- 
m~il~ig sein kann. Die Ausdehnung der Nekrose kann so grol~ sein, 
dal~ eine schwere. Sch~digung der Leberfunktion eintreten mulk Das 
Zustandekommen der Nekrose be[uht auf einer Toxinwirkung entweder 
rein mechanisch auf Grund einer Stauung des toxinreiehen Blutes oder 
auf der entgiftenden Funktion der Leberls Die toten 
Zellen werden auf mitotischem oder amitotischem Wege ersetzt, resti- 
tutio at, integrum tritt  ein, wenn das Ca.pillargeriist intakt ist. ,,In- 
dessen kann auch hlotige Hyperplasie der Leber - -  und vielleieht aueh 
echte Lebercirrhose aus endokarclitischen Nekrosen entstehen." Dal~ 
,,auf Schadigung der Leberfunktion schwere, besonders ffir das Nerven- 
system delet'are Gifte ~) in den K6rperkreislauf gelangen", ist eine heute 
anerkannte Tatsache. Auf das hypothetische Gebiet der Einwirkung der 

~) In diesen Worten fiber die exfrapyramidalen Symptomerkrankungen weist 
Jakob mit Recht auf die Sehwierigkeiten him die in der Beweisffihrung ]iegen, bei 
bestehender Lebersch~idigung eine Ein~virkung auf den Streifenhfigel anzuerkennen, 
obwohl .F.H. Levy und Tie/enbach bei experimenteller Manganver~ftung mi~ 
Pallidumerkrankung die prim.~re Leberseh~digung ~va.hrscheinlich gemacht haben. 
Er betont vor allem, ~elche Vorsicht in der Annahme einer bevorzu~en Dispo- 
si%ion bestimmter Gehirnterritorien bei prim/irer Lebersch~digung geboten sei und 
stiis sich dabei auf die ausgedehnten Unt.ersuchungen (Sektionsmaferia[ und Tier- 
experiment) yon Kirschbau.m, dab ein bevorzugtes Befallensein des ,,S%riopalli- 
dums" gegeniiber anderen I-Iirnteilen nicht s~at~hat. M.E. dfirf~e bei den wert- 
vollen Untersuchungsergebnissen Kirschba~r die Uberlegung nieht zu unter- 
drficken sein, ob wires hei seinem exl~erimentellen und seinem Sektionsmalerial 
tats~ichlieh mit derselben Lebe~'ertrank~g zu tun haben, wie sie ffir die Mangan- 
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Leber  auf  die  Geh i rne rk rankung  m6chtv  ich hier  n ich t  wel te r  eingehen,  
sondern  e inmal  auf  die Un te r suchungen  yon  Stern und Meyer-Bisch 
hinweisen,  die ausgesprochene  Leber funk t ionss t6 rungen  bei  Res tzu-  
s t~nden  ep idemischer  Encepha l i t i s  s ichers te l len konnten ,  und  im fibrigen 
auf die Beobach tungen  yon  Schob, Rystedt u. a. hinweisen,  deren  Pa-  
t i en ten  lange vor  Ausbruch  der  Geh i rne rk rankungen  an  l~Iflzschwellung 
und  Ik t e ru s  e r k r a n k t  waren  ~nd den eigenen vorliegende~ Be]und nach- 
driicklichst hera ushebe~, we der  pos t infekt i6se  Ik t e ru s  (Lebera i fek t ion  
nach  Endokard i t i s )  der  nerv6sen  E r k r a n k u n g  voranghlg .  Es l iegt  aber  
auf  der  H a n d ,  dab  n ich t  nur  die Endoka rd i t i s ,  sondern  aueh andere  
Stoffwechsels t6rungen (veto D a r m  aus) die Leber  zu sch~idigen ver-  
mSgen, wie eine ganze Reihe  yon  F/ i l len schwerer  D a r m g r i p p e  mi t  
k o n s e k u t i v e m  Ik t e ru s  yon  verschiedenen  Au to re n  be r ich te t  worden  
sind 1). 

Wi r  d0r fen  das  zeit l iche Vorangehen  der  Lebersehadigung ,  die 
schlieBlieh zur  Cirrhose ffihrte, n ieh t  vernaehlass igen  und,  da  die N a t u r  
der  L e b e r e r k r a n k n n g  als durch  die S t r ep tokokken in fek t ion  bed ing t  ge- 
s icher t  erseheinen muB, k6nnen  wir  k a u m  umhin ,  sie ffir unseren Fa l l  
weuigstens  ftir d i e  Geh i rne rk rankung  - -  neben  der  he redodegenera t iven  
K o m p o n e n t e  - -  m i t  ve ran twor t l i ch  zu maehen.  Sei es auch n u t  ifi dem 
Sinne, dab  die daue rnde  Zufuhr  der  Seh/ idl iehkei t  dureh  die par t ie l l  
funk t ionsunt f ich t ige  Leber  die  Ausdehnung  des Prozesses fiber das  
ganze Ne rvensys t em versehutde t  h a t ;  die Ausb re i tung  des Prozesses 
nach  der  - -  well  a m  sehwersten,  wohl  aueh am - -  ~iltesten Erk ran -  
kung  der  k l e i n e n  neost r i~ren E lemen te  auf die subpal l id~ren  Zent ren  
erzeugte  (nach heute  gi i l t iger  Vorstel lung) die Uber lagerung  des mehr  
ehore i formen Krankhe i t sb i l de s  dureh  die schlieBliehe e igenar t ige  Ver- 
steifung.  

Fo lgende  Beobach tungen  geh6ren, noch hier kurz  erw~hnt  zu werden :  

Tschug~no]] (Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. u. Psyehiatrie 86): Gelenkrheumatis- 
mus, sparer Lebereirrhose und Wilsonismus; Pelnas: Naeh Gelenkrheumatismus 
groBkno• Lebereirrhose, Wilsonsehes Krankheitsbild (Zentralbk f. d. ges. Neurol. 
u. Psyehiatrie P~8); Had/ield (Zentralbl. f. d. ges. Neuro]. u. Psychiatrie 8:1): Dipht- 
herie - -  Lebereirrhose~ anf/inglieh ehoreiformes, sp~ter Wilsonsehes Kra.nkheitsbfld. 

vergiftung Levys bzw. hei der Lebereirrhose der Wilsonschen Krankheit anzu- 
nehmen ist. Wissen wit doeh aus den 1%rsehungen yon Ho/meister, daft dieser 
Autor nieht weniger als 9 Enzyme in der Leber naehweisen konnte. Wir wollen 
nicht die Ge~irnschgidigu.ng bei einer Lebererkrank~ng ken'ne~ lernen, sondern die 
Sch~idigung des Gehirns bei einer bestimmten, zwmindest klinisch spezi/izierten 
Lebererkrankung untersz~ehen. 

) Es wfirde uns auch nicht verwundern, wenn es sogar t.ats~ehlich eehte Falle 
von Wilson gibt, in denen die Lebercirrhose einmal nicht nachzuweisen ware, 
n/~mlich dann, wenn die Leber Gelegenheit zur Regeneration erkrankter Paren- 
ehympartien h/~tte. So waren in dem letzten Wilsonfall Bielschowskys die Leber- 
veranderungen auBerordentlich gering, mak~'oskopisch gar nieht sichtbar. 
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A]ies Fglle, bei denen die Infektionskrankheit und die Leborcirrhose 
sieherzustellen waren, bei denen fiber eine direkte Vererbung der Wilson- 
schen Krankheit nichts bekannt geworden ist. 

Wohi~ ist nun der Prozefi bei unserer Beobachtung e~nzuordnen.? 
Die Chorea in der Aszendenz kSnnte einen analogen Vorgang ver- 

tauten lassen, wie er in den Beobaehtungen yon BieIschowsley (seiner 
progressiven Versteifung) oder bei den yon Stertz-Entres bearbeiteten 
Gesehwistem tt. bekannt geworden ist, der ,,Verschiebung des chorea- 
tischen Krankheitsbildes nach der Seite des aldnetisch-hypertonischen 
Syndroms". Andererseits wfirde die Lebererkrankung und die 0,Ne- 
krose" als die ,,Wilsonkomponente" in der Pseudosklerosegruppe ge- 
deutet werden kSnnen. 

Dagegen spricht jedoch: 
1. die vSllige Genesung der Mutter nach einer postinfektiSsen 

Chorea ; 
2. die anfgnglich ehoreiforme Erkranktmg des Kindes gleichfalls 

nach einer (zufgllig gleiehen) Infektion; 
3. das Fehlen der Alzheimerschen Gliazellen, deren ~qachweis Spiel- 

meyer ffir die Sieherstellung der Diagnose postuliert; 
4. die welt fiber jedes bekannte MaB hinausgehende Erkrankung 

des Marklagers (die Myelolyse). 
Untergang der Marksubstanz hat. bisher nur Hall bei einem WilsonfM1 beschrie- 

ben, yon dem Bielschowsl~y allerdings meint, dab diese I~erde eine _'4Janliehkei~ 
mit denen bei Neurofibromatose hgtten, ferner Jakob in seinem ,,PseudosklerosefM1 
Wehner% Schliel~lich h~t Schob kurz fiber einen Wilsonfall mit symmetrisehen 
Cysten in beiden Frontalhirnen berichtet (Innsbrueker Kongrel3); diese Beobach- 
tung liegt leider noch nieht in ausffihrlicher Wiedergabe vor. 

Als sichere Grundlage ffir die Bewertung unserer Beobacht, ung bleibt 
also bestehen 1) : 

1. die familigre Minderwertigkeit bestimmter Grisea (Striatum!) 
und deren Erkrallkungsdispositiml gegeniiber (demselben oder ganz 
ghnlichen) exogenen Toxin, die heredodegenerative Komponente;  

2. die im spgteren Kindesalter erworbene postinfektiOse Leber- 
erkrankung mit Ausgang in Cirrhose; 

3. der Parenchymproze~ mit der Neigung zu absonderlichen gli0sen 
Reaktionsformen; 

4. die eigenartige }iyelolyse") mit der gleiehzeitigen schweren Er- 

1) wobei sioh die Zugeh6rigkeit etwa zur diffusen Sklerose, ebenso wie der Ver- 
such, die Gehirnvergnderung auf Embolien yon der Endokarditis her zu beziehen, 
ausselflieBen lassen. 

-~) Auf die naheliegenden ErSrterungen der Analogien zu anderen heredit~tren 
Erkra.nknngen, etw~ znr l\ierzbaehersehen Krankheit gehe ieh lfieht ein, weil mir 
bei dieser die Abbauvorgange im l~[ark ganz andere zu sein seheinen, Herr Kollege 
8cholz zeig~e mir in Tfibingen die alten Merzbacherschen Prgpara*e. Der Markabbau 
bei Scholz' diffuser familiiirer ]-Iirnsklerose ist gleiehfalls ein anderer Ms bei uns. 
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krankung der G]ia der weiBe~ Substanz und deren reparatorischer In- 
suffizienz. Zudera zeigt die Ausbreit, ung der Myelolyse en~tang den Ge- 
fgBen deutlich, daf~ hier nicht eine Abiotrophie des Nervengewebes als 
solehes vorliegt, sondern dab eine ffir das Gehirn exogene Komponente 
auf dem Blut-Lymphwege in das 'Zentralorgan eindringt, so dab hier 
das Zusammentreffen der exogenen Noxe mit der degenerativen Kompo- 
nente (der in der Gesamtheit ihrer nntrit iven Funktionen minderwertig 
angelegten Glib) offm~bar ist. 

Unter diesen Kriterien behauptet der Fall E-rna St. eine pathogenetische 
SondersteIlung. 

l~berblicken wit rtieksehauend die Ergebnisse der vorliegenden 
Untersuehung, so ist das Wesentliche die Feststellung, dab ein Kind, 
dessen Mutter (erst nach seiner Geburt) an einer postinfektiSsen (Ge- 
lenkrheumatismus-Endokarditis) Chorea erkrankt gewesen war (und 
seither gesund gewesen ist), dag dies Khld selbst im Anschlul~ an einen 
Gelenkrhmlmatismus mit Endokarditis gleiehfalls an einer postinfek- 
ti6sen Chorea erkrankte. GMchzeitig muB bei dem Kinde aueh die 
Leber gesch~digt gewesen sein, wie aus dem Ikterus, der als postinfek- 
tiSser angesehen wird, hervorgeht. Im Verlaufe yon 6 Jahren versteift 
das Kind wilson~ihnlieh vollkommen, wobei es intellektuell verbl6det. 
In der Symptomatologie der N_rankheitserscheinungen ist der Prozeg 
yon der Wilsonsehen Krankheit  abzugrenzen. S.o. 

Der Obduktionsbefund ist charakterisiert dureh das Vorhandensein 
einer im spiiteren Leben symptomlos verlaufenden Lebereirrhose, durch 
emen sehweren atrophischen Prozel~ des gesamten Striatums, einen 
absolut gleiehartigen Prozefi in der Hirnrinde und groBen symmetrischen 
Entmarkungsherden in beiden Itemisph~tren. Der Prozeg spielt sich 
als ein Abbau in der Grundsubstanz ab. Die Glia ist insuffizient, bildet 
keine Narben; grobe Zerkltiftung, Liickenbildung sind die Folge; 
allein das Mesoderm zeigt eine ungeheure Proliferationstendenz. Eine 
Einordnung des Prozesses in die bekannten ]~ilder stri~rer Erln'ankungen 
is~ t, rot.z .des Vorha.ndenseins der Lebereirrhose nieh~ rabgEeh. 

In pathogenetisoher Hinsieht handelt es sieh um eine heredodegene- 
rative Erkrankungsform, bei der eine ftir das Gehirn exogene Sehgdi- 
gung an dem entarteten Zentralorgan das eigenartige Krankheitsbild 
ausl6st. Die ererbte Minderwertigkeit und gesteigerte Vulnerabilitgt 
bestimmter Grisea ist deutlieh sehon in der Disposition der Mutter zu 
stricter Erkranknng. 

Wir sind am Sehlusse unserer Betraehtungen dieser eigenartigen 
Erkrankungsform, die zwar eine Anzahl Beziehungen zur Wilson-Pseudo- 
sklerose-Gruppe atffweist, die aber neben dem famili/ir-degenerativen 
Einsehlag das exogene Moment im Vordergrunde zu stehen hgt. Komme 
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i ch  a u f  P r o b l e m e ,  d ie  i ch  i n  d e r  E i n l e i t u n g  ~ n g e s c h n i t t e n  h a b e ,  zur~ick,  

so m 6 c h t e  i ch  die  V e r m u t u n g  n o c h  a u s s p r e c h e n  d i i r f en ,  d a b  e ine  g r e b e  

A n z a h l  y o n  W i l s o n i s m e n ,  i c h  d e n k e  d a b e i  u.  a.  a n  e i n e n  Te l l  d e r  v o n  

Ja]~'ob a ls  , , s p a s t i s c h e  P s e u d o s k l e r o s e "  b e z e i c h n e t e n  F/ t i le ,  i n  e ine  grol~e 

G r u p p e  y o n  E r k r a n k u n g e n  m i t  s t a r k e r  B e t o n t h e i t  d e r  h e d e r o - d e g e n e r a -  

t i v e n  K o m p o n e n t e  h i n e i n g e h 6 r t ,  d e r e n  K i a s s i f i z i e r u n g  i m  e i n z e l n e n  n o c h  

n i c h t  m 6 g l i c h  is t ,  u n d  d e r e n  n o s o l o g i s c h e  T r e n n u n g  z u n / i c h s t  s c h a r f  

d u r c h g e f i i h r t  w e r d e n  so]l te,  u n t e r  so rg [~ l t ige r  A b w ~ g u n g  e t w a i g e r  e rb -  

l i c h e r  u n d  e x o g e n e r  M o m e n t e .  
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