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Es sei zur Verstandigung vorweggenommen, dab die echte spasti- 
sche Spin~lparalyse als eine so anat0miseh ~ie biologiseh seharf gezeich- 
nete Form yon den heredofamiliaren sp~stischen Symptomkomplexen, 
wie cerebraleDiplegie und die Pelizaeus-Merzbachersche Kr~nkheit, streng 
abzusondern ist. Es handelt sich dabei um zwei Haupt typen:  der eine 
Typ  stellt die Friih/orm dar, in welehem die fiber~degend mannlichen Pa- 
tienten entweder fiberaus zeitig bereits im 3. Lebensjahr, also im ersten, 
aber auch im zweiten Dezennium hSchst ~llm~.hlich spastiseh-paretisch 
werden, wobei die spastisehe Komponente die paretisehe fiberragt; 
tier andere Typ repr'~sentiert die Sp~it/orm, da der Beginn der Krank- 
heft sieh erst im h5heren Alter meldet. Wahrend die Friihform einen 
schleichend langgezogenen Verlauf nebst f~miliarem Auftreten be- 
kundet,  sehen ~dr die Sp.~tform als sporadische Erscheinung rasch 
fortschreiten. Zu betonen ware noch die klinische Verwandtschaft 
der Spatform mit  der amyotrophischen Lateralsklerose; doeh so]l eben 
in dem hier zu schildernden Friihfall gezeigt werden, dab das amyo- 
~rophische Syndrom auch diesen nicht versehont. Allein diese Kom- 
bination einer Erkrankung des zentralen und peripheren motorischen 
Systems verweist auf die pathologische Ident i ta t  tier Friih- und Spat- 
form, obschon ifir letztere die Familiaritat  nachzuweisen bisher nicht 
gelallg. 

Meine Beobachtungen bezogen sich auf ein Brfiderpaar jiidischer 
Abstammung, fiber welche ieh ]~linisch tells in der Dtsch. Zeitschr. f. 
Nervenheilkunde 83, 1922), tells in meiner Monogra.phie fiber here- 
ditar-systematisehe Nervenkrankheiten*) beriehtete; anatomisch hatte  

*) Scha//er, Karl: Uber das morphologische Wesen und die Histopathologie 
der hereditgr-systematischen Nervenkrankheiten. Mit 135 Abb. Berlin. Julius 
Springer 1926. 
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ich damals nur das Nervensystem des jiingeren Bruders atffzuarbeiten 
Gelegenheit, wghrend der Ende November 1925 eingetretene Ted des 
"glteren Bruders reich nun in die Lage versetzte, das interessante nnd 
rteuartige histopathologisehe Substrat  des jiingeren Bruders nieht allein 
vollinhaltlich zu besti~tigen, sondern aueh zu erweitern und somi~ die 
feinste Anatomie der spastischen Heredodegenerat, iort einem vorlgufigen 
Abschlul~ zuzuftihren. 

ginsichtl ich der klinisehen Daten muB ieh auf meine obenerwghnten 
zwei VerSfferttlichnrtgen verweisen. I t ier  sei kurz nur soviel bemerkt ,  
d~B die Krankhei t  bei beiden Briidern (eine ~hnliehe Affektion lief; 
sieh weder in der Aseendertz, noeh in der Seitenlinie auffinden) im 
3. Lebensjahr mit  spastischen Erseheinungen in den Ftil3en begann 
und reeht sehleichend sich gegen die Arme zu ausbreitete, wobei keine 
sensiblen und Blasenst6rungen das Bild st6rten. Der im 28. Lebensjahr 
an Tuberkulose verstorbene jiingere Bruder untersehied sich veto glteren, 
im 38. Lebensjahr verstorbenen Bruder teils vermSge d e r n u r  ver- 
hfiltnism/iBig geringeren Spastizit~it,, teils auf Grund der normaltrophi-  
sehen Muskulatur, schlieBlich kraf t  normalen Augenhintergrundr Der 
/i.ltere, infolge zunehmenden Marasmus verstorbene Brnder bet hin- 
gegen 1/2 Jahr  ve t  seinem Ted:  1. Zeichen des ,Muskelschwu~des, an- 
gedeutet an den kleinen Handmuskeln,  ausgeprggt am Triceps surae und 
Tibialis anterior, woselbst sieh Entar tungsreakt ion vorfand und somit, 
sieh dem rein spa.stisch-paretischen Bild eine myotrophische Kompo- 
nent, e anschloB - -  amyolropaische Lateralsklerose; 2. Zeichen einer 
Iletinalver~nderung, da si(;h eine temporale Abblassung der Papillen 
nebst beiderseitiger zentraler Chorioiditis vorfand; 3. Zitlern des Kopfes 
und der Hgnde. - -  Psychisch beide Briider i.ntakt. 

Es sei vorausgesehickt, dab anf Grund der Klinik des Kranken Kal- 
rod,' sen. der feinanatomischen Untersuchnng folgende Objekte zuge- 
wiesert wurden; 1. verm6ge der spastisehen Parese die Pyramidenbahn 
saint ihrer Ursprungsst 'atte; 2. auf Grund der Muskelatrophie die spi- 
nalen VorderhSrner evtl. peripheren Nerven; 3. mit  Bezug auf das auf- 
fallende Zittern des Kopfes und der ttfi.nde das Extrapyramidium.  Wir 
werden sehen, dag die morphologische Aufarbeitung noch die, bei 
spastiseher Heredodegeneration eben nicht seltene Affektion der Goll- 
sehen Striinge naehwies, doch fehlten hierzu Minische Anzeichen, es 
sei denn, dab der hoehgradige Spasmns eine etwa nur angedeutete 
Ataxie verdeekte. 

])as Nervensystem des am 28. November 1925 infolge fortsehrei- 
tenden Marasmus verst.orbenen Kalm6r senior erhie]t ieh dank der 
freundlichen Bereitwilligkeit des Herrn Dozenten Ernst Frey, aus dessert 
Sieehenhausabteihmg das Material s tammt.  - -  :Die Sektion mul3te sieh 
auf die Herausnahme des Zentralnervensystems beschriinken; dabei 
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fiel am Gehirn die Ansammlung yon klarer Fliissigkeit in den Subaraeh- 
noidalrgumen auf; im iibrigen waren Gehirn- und R.iickenmark anschei- 
nend normal. Gewicht des Gehirns saint weichen H~iuten 1275g, also um 
25 g mehr als beim jiingeren Bruder. tti~ute leicht abziehbar. Eine 
segm.enti~re Hypoplasie machte sich nirgends bemerkbar.  

Makroskopie. 
Ober/liich.e. Die sagittale L~.nge der rechten Grol~hirnhalbkugel 

betr~gt 161 ram. - -  Die Ze~traI]urehe erreicht die Mantelspeolte nicht, 
und indem diese yore Operculum her eoufsteigend die gewohnte zweifache 
kniefSrlmge Knickung erleidet, g~belt sich diese vor der M~ntelspalte 
in zwei seknnd~.re Z~ste; ihre L~nge 95 ccm.. Mit benuchbarten Furchen 
besteht keine unmittelb~re Verbindung. - -  Die vorde.re Ze~tral]~o'che 
besteht aus zwei Teilen; der obere Ast verl.~uft gen~u i)~rallel mit  der 
Zentr~lfurche, zeigt gleicMalls eine doppelt.e Knickung; aus ihr ent- 
springt die einheitliche obere Stir~]~rche, welche, bis zum Stirnpol 
verlaufend, d~selbst in einer Quelfurche endet. Der untere Ast 
l~l~t aus sich die ~ntere Stir~/~trct~e entst, ehen; ab- und front~lw~rts 
vom Sulcus praecentr~lis inferior liegend, schneider, diese untere 
Furche ins Operculum hinter dem vorderen vcrtik~len Ast der 
Sylvischen Fissur ein. Die pars triang~daris der drit ten Front~lwin- 
dung erscheint infolge zweier Furchen reichlich gegliedert. - -  Genau 
parallel mi t  der Zentr~lfurche verl~uft die einheitliche Postze~ffral]urche, 
welche in die M~ntelsp~lte s tark einschneidet. Gen~u aus ihrer Mitte 
entspringt die Interparietal/urche, welche als ein h~lbkreisfSrmiger Bogen 
gegen den Occipitall~i~pen zu gerichtet, mi t  einem ausgesprochenen 
Sulcus occipit, transversus endet. Das wichtigste Moment der Ober/liichen- 
morphologie dieser Falles besteht in der Ei~unii~dwng der Parielo-Occi- 
pital]urche der ]~'onvex-laterale~ Ober]ldche in die Interparietal/urche, un- 
gef~hr zwischen mitt lerem und hinterem Drittel  letztgen~nnter Furche. 
Auf diese Weise kommen zwei morphologische Einzelheiten zustande 
(s. Abb. 1.) 1. entsteht  eine echteA/fe~.spalte, wodurch 2. die Unterbrechung 
der Gratioletschen I. {'Tbergangswindung be~-irkt, wird, d~her gib~ es 
keinen an der freien Oberfliirche nachweisbaren Ubergang zwischen Ox 
und Ps. Des ni~heren sei noch erwS, hnt, dab der an der konvexen 
Oberfliiche befindliche Tell der Parieto-Occipitalfurche - -  Fissura per- 
pen dicularis exter~a. - -  in einer L~nge yon 25 m m  erscheint und mtindet 
als eine breite Spalte in die Interparietalfurche, deren zwei Lipl0en 
s tark auseinandergezogen werden miissen, um in der Tiefe die also ver- 
deokte I. {Jbergangswindung yon Grc~tiolet erblieken zu k6nnen. Die 
gesamte Lgnge der somit entstandenen Affenspalte, welche sieh aus 1. 
der lq'iss, perpendioularis externa, 2. dem hinteren Drittel  der Interloa- 
rietalfurche und 3. aus dem Sulc. occit)italis transversus zusammensetzt,, 

45* 



678 Karl Schaffer: Zur Histopathologie 

betr~gt 60 ram. - -  Am Oeeipitalpol maeht sieh kn~pp vor der 5Iantel- 
spMte eine vertikMe, 40 mm ]ange :Furehe bemerkbar, aus deren Mitre 
gegen die Medianfliiehe zu die _Fiss~ra calcarina entspringt. Unmittel- 
b~r vor diesem VertikMast erseheint eine nach vorn konvexe, stark ge- 
kriimmte Furche - -  S~dcus lur~atus - -  aus welcher ein gut entwiekelter 
30ram langer SuIc~ts prael.~natus (Valkenb~lrg und Kooy) seinen Ur- 
sprung nimmt ; z~ischen den zwei Sehaft,en des zangen~rtig gekriimmten 
Sulc. lunatus bemerkt man einen Sulc.~ts intraoccipitalis. - -  Der hintere 

A b b .  1. A n s i c t l t  d e s  G e h i r n s  y o n  X a l m ~ r  s e n .  v e t o  Occi i0 i t .a lpol  a u s .  - -  S C P  S u l c u s  e e n t r a l i s  p o s t e -  
r i o r  - -  S I  S u l c u s  i n t e r p a r i e t M i s  - -  F P : E  F i s s u r a  p e r p e n d i c u l a l ~ s  ex te rna . ,  d i e  F o r t s e t z u n g  d e r  :F. p a -  
r i e t o o e c i p i t a l i s  a n f  d i e  K o n v e x i C 4 i t -  O T  S u l c u s  o e e i p i t a l i s  t r a n s v e r s u s  - -  S L  S u l e u s  l u n a t u s  --  
. SPL  8 u l e u s p r a e l u n a t u s  - -  C F i s s u r a  e a l e a r i I m  - -  C S  F i s s u r s  e a l c a r i n a e  s u p e r i o r  - -  C I  F i s s u r a  c a l c a r i -  

n a e  i n f e r i o r  - -  I O  S u l e u s  i n t r a o e e i p i t a l i s  - F P E - P  O T  m a e h e n  d i e  A f f e n s p a l t e  a u s .  

Ast der Sylvischen Fissur schneider nicht fief in das untere Scheitell~pp- 
ehen ein, seine Li4nge bet r~gt nur 60 mm. Hinter dem hinteren ~uf- 
steigendell Sylvischen Ast bemerkt man einen, aus der Int,erpapie~M- 
furche entspriIlgenden, gut entwickelten S.ulcus intermedi~s Jense~di, 
mit welchem das hil~tere Ende der ersten Temporal/.urche verschmilzt; 
noch ungef~hr ~us der Mitre letzterer Furehe spaltet sieh eine Sekund~r- 
furche ab, welche ~ief in di~ Ang~dariswilldung einschneidet,. - -  Allein 
die erste TemporMfurche (t~) erscheint schematisch wohl ~usgepr~gt; 
t~ und t 3 bestehen nur aus Teilst, iicken. 

Aus der obigen knappen Schilderung geht Ms bemerkenswertes 
Moment die pitl~ekoide Organisatio~ des Occipitallal~pe~s hervor, welche uns 
ganz an die Oberfl~iche beim Cercopithecus erinnert, wie das Vorhanden- 
sein eines eehten Sulcus simiMis, daher der Schwund der ersten occipitMen 
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~berg~ngs~dndung, d~nn der gut entwickelte Suleus lun~tus, endlich die 
ungewShnlich l~ngen vertikglen Ursprmlgsschenkel der Fissurg cglc~rin~. 

Mikroskopie.  
I. Zentralmotorisches System oder Py-Bahn. Die histop~thologische 

Untersuchung der Groi~hirnrinde ~nl~ngend, wollen wir vor ~llem die 
Ni[31bilder der vorderen und hinteren Zentrgl~Jndung gsnz kurz er- 
w~hnen. Auff~llend ist die Differenz zwischen diesen beiden WindungeI1 
in dem Sinne, d ~  Cp als sozus~gen unbertthrt  erschein*, hingegen Ca 
zweierlei Ver~nderungen ~ufweist: ~) den sin/ach~n Schw~nd des Betz. 
schen RieseneIemente hgupts~ch]ich im Beinzentrum, wo mgn ~ui weirs 
Strecken kgum sin Exemp]~r zu entdeckel~ vermag, hingegen sieht m~n 
im Faei~liszentrum entsehieden rel~tiv mehr solche Ggnglienzellen; 
b) die Lichtung der mittlersn und grofien Elements der Lamina pyrami- 
dalis, wobei eine deutliche Neuronophagie im Spiele ist. 

Bedeutend deutlichere, in bezug des histopgthologischen Geschehens 
lehrreichere Ergebnisse liefern die FibrilIsnbilcler, dsrgestellt mi t  Bid. 
scho wslcys Silberimpr~gngt,ion. Vorweggenommen seien die unter- 
suehten Stellen der 
reeh*en Gro~hirn- 
hemisphgre : 1. Fron- 
talis orbit,~lis, 2. Fron- 

talis I ;  3. Fron- 
tglis I I  ; 4. C~ ; 5. C]?; 
6. I)griet, alis sup. ; 
7. Supr~m~rgin~lis ; 
8. Angula.ris ; 9. Ocei- 
pitalis I I I ;  10. C~l- 
curing. 11. Tempora- 
lis I ;  I2. Temporg- 
lis I I  ; 13. Fusiformis ; 
14. Ammonshorn. - -  
Als genereller Urn- 
stand is~ vor allem 
mit  Betonung zu ver- 
zeielmen : allein im 
Ca ]ands n sich de~d- 
lieh appreziable Fer- 

Abb. 2. Lamina ])yramidalis der C~ -- Links eiue dysplastische, 
~iTtde~"~lgs~ ~'e lc] te  rechts normale mittelgrr ~e Pyramidenzelle. Fibrillenimpragnation. 

sich in zwei/acher 
Richtung, in morphogenetischer und histot~thologischer , geltend machsn. 

In  morphogenetischer Hinsicht f~llen vor ~llem deuilieh dysplastische 
Elements besonders seitens der Schichten I I I ,  V und weuiger der VI  uuf, 
wio m~n dies ~uf Abb. 2 sehen k~nn, ~uf welsher zwei m~gnopyr~mid~le 
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Abb. 3. Lamina magnopyramidali ,  (1--4) und ganglionaris (5)der Ca. 
1, 3 intakte Zelle; 2 eiue dureh zahlreiehe apolare Gliaelemente im 
grSg.,tett Tell ihres Protoplasmas zeznagte Zelle; dasselbe Bild bei 4 
im basalen Zelleib nur mehr anfSnglich; 5 dysplasfische :Riesen- 

t)yramidenzelle. Fibrillenimr,r/igna tion. 

Abb. 4. Doppelker~dge PyramidenzMle aus der Lain. pyramidalis tier 
Ca. lVibrilleniml)riignat, ion. 

Elemente darge- 
stellt sind, yon wel- 
ehendas zur re, chten 
Seit, e ein regul~ires, 
dens zur linken Seite 
aber ein irregulgres, 
deformiertes Exem- 
lalar ist. Auf Abb. 3 
sieht ma, n eine ab- 
weiehend spindelig 
gestMtete Betzsche 
Riesenzelle.--Dann 
ma, ehensiehhorizon- 
tal-undschie/gestellle 
Ele.mente besonders 
in der I I I .  Schieht 
bemerkbar,  u. zwar 
in ziemlieher An- 
zMfl, denn bei auf- 
merksamer Dutch- 
musterung sind in 
jedem Prgparat  sol- 
che abnorm orien- 
tierte Ganglienzel- 

len anzutreffen. 
Derartige Element.e 
erseheinen tiberwie- 
gend als. schief ge- 
stellte Pyramiden,  
deren ApikMfort- 
satz sich bogen- 
f6rmig in die ver- 
tikale t t ichtung era- 
porsehwingt. Auch 
doppelkerMge Gang- 
lienzelIen finder man 
in der I I I .  Schicht. 
(siehe Abb. 4). 

In  7~istopatholo- 
gischer Hi~sichtsind 
dreierlei Ver~inde- 
rungen zu verzeich- 
Ilen. 
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Erstens macht  sich an den Ganglienzellen der I I I .  und VI. Schicht 
eine deutliche und gMchm.~$ige Schwellu~g der Apikal- u, ie Basalden. 
drite~ bemerkbar.  Auf Abb. 5 gibt es eine mittlere P ~ m i d e n z e l l e ,  
yon weleher normal 
Schm/~chtige BasM- 
dendriten abgehen 
und mit  welcher der 
drei- bis vierfach 
verbreiterte Apikal- 
dendrit,  auf weite 
Strecke sichtbar, 

lebhaft  kontra-  
stiert,. Durch sol- 
che Elemente auf- 
merksam gemaeht,  
muster ten wir die 
Niglpr~.t) aratenoch- 
reals dureh und fan- 
den bier solehe BI~- 
hung der Apikalden- 
dri ten an denselben 
gleiehfalls, jedoeh 
bei weitem nieht 
so sinnf~llig wie Abb. 5. I a  der linken GesiehtshSlft.eeine mittelgrol3e Pyramidenzel le ,  

deren leichtgewell~er Apikalfor tsa tz  bis zu seiner Dichotomie gleich- 
a m  Bielschou,sky- m~iBig gebliiht ist.. Basalforts-~tze normat .  -- Fibrillenimpr~ignation. 

sehen Fibrillenpr~- 

parat ,  an welchem sieh der dutch die infantil-amaurotisehe Idiotie 
erhgrtete Satz best/i.tigte, dab n~tlnlieh die Fibrillenimprfignation das 
deut liehste and  sieherste Darstellungsmittel  fiir die Sehwellung ist. 
Denn die Konturen  der gebl~i.hten Dendriten zeiehnen sieh bei dieser 
Methode am seh/~rfst, en ab und ftihren uns ein au/gelockerles Fibritten- 
werk vor, welches, zur Oberflgehe gedrangt, ein anseheinend leeres 
Innere zeigt; man gewimlt den Eindruek, als h~tten wir leere Hiilsen 
oder Sehl~uehe vor uns, wie ieh dies vor 20 Jabren  als erster ftir die 
Tay-Sachs-Scha[]ersehe Form sehildert.e. Solehe Bi/ihnng der Apikal- 
dendriten kann sieh aueh auf die diehotomisierten SekundS~rzweige er- 
streeken, wie dies ~us Abb. 6a, b hervorgeht;  hier f/illt die Dendrit- 
schwellung (6b) im Verh/iltnis zu den normalsehmi~ehtigen Dendri- 
ten (6a) leieht, auf. - -  Endlieh sehen wit auf Abb. 7 eine triangul/~re 
Ganglienzelle der Lamina  multiforlnis, an weleher so die a.pikale wie 
basale Dendrit.enbl/~hung auffS~llt; der naeh links abgehende normal- 
diimm Seiten~st des Apikaldendriten stieht yore letzteren als gesehwell- 
ten Fortsatz  reeht sinnf/illig ab. - -  In  allen diesen Bildern maeht  sieh 
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der Umstand bemerkbar,  dab der Zelleib und Kern normM groB bleiben 
kann l~zw. iiberwiegend als soleher zu verharren sehein~. DermaBen 
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gebl'~ihte Ggnglienzellen sind so um ihren Zellk6rper wie um die Den- 
driten yon Satelliten umringt und teilweise aufgezehrt ; auf diese ~Teise 
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kommenmutilierteZellkSrper und ausgeh6hlte Apikaldendriten zustande, 
wie dies die Abb. 3 u. 6 deutlieh zeigen; oft sieht man dreieekige Liieken 
im Nervenparenehym, welehe dureh 8 - - i 0  Satelliten ausgeftillt sind 
und auf diese Weise die Stiitte ehemaliger Ganglienzellen andeuten. 
Oft bemerkt man 
die Kerne soleher 
apolarer Elemente, 
welehe regehn.~Big 
kugelig und ehroma- 
tin_reich sind, in Bis- 
kotform mit auff~l- 
lender mittlererEin- 
sehn/irung; solehe 
Bilder deuten dar- 
auf bin, dal3 die 
Kerne sieh amito- 
tiseh vermehren. 

Zweitens macht 
sich die patholo- 
gische Verg,nderung 
des intracellul~ren 
Fibrillenwerks in 
dem Sinne bemerk- 
bar, daft letzteres 

Abb. 7. Ganglienzelle aus der Snblamina triangularis Ca. Bemerkens- 
mit  Silber sieh der- werg die t31~ihung des basalen und apikalen Fortsatzes; aus letzterem 
bet impr~gniert, zieht links ein ganz normal kaIibrierter 8eitenfortsatz ab. Fibrillen- 

f6rmlichinkrustier% impr~tgna~ion 

dann stiiekweise zerf.~llt und sehlie61ieh das Bild der silberkdrnigen 
Nibrillendegeneralion entstehen l~iBt. Solche Alteration ist zumeist an 
Ganglienzellen zu sehen, welche nieht Sehwellung, sondern vielmehr 
Tendenz zur relativen /~trophie zeigen. 

Drittens ist als h6ehst wieht, iges Moment aueh in diesem zwei~cen 
Fall yon spastiseher tteredodegeneration die Alzheimersche Fibrillen- 
veriinderu..ng ( A F ~  zu verzeiehnen, welehe hie.reals an den Kolossal- 
zellen der V., h6ehst selten an Exemplaren der VI., iiberwiegend an 
Ganglienzellen der I I I .  Sehieht in der vorderen Zentral~indung vor- 
kommt. Naeh der eingehenden Sehilderung dieses Brides bei dem ersten 
Fall eriibligt es sieh, hier mit dieser Ver~.nderung uns eingehender zu 
besehfif~igen, doch wfire bier ein spezielles und ein generelles 5loment 
hervorzuheben nieht zu versgumen. - -  Das spezielle Moment beruht 
auf der Entwict'lungstopographie der AFV., wonaeh wir die Ausbildung 
des abnormen Fibrillenknguels immer an einer umsehriebenen Stelle 
des Zellk6rpers sehen, wobei der Apikalfortsatz oft inbegriffen ist. l~'[an 
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sieht n~imlich oft yore Kern lat.er~l (Abb. 8)~ ~lso ~n eiuem dorsolater~- 
len Abschnitt des Zdleibs ~uffallend dicke Str'~hne, welche in un- 
unterbrochenem Zusammenh~ng mit dem Fibrillenwerk des Apika.L 
for.tsatzes stehen; durch d~s hierort.s sich entf~ltende l~ibrillenkonvolut 
wird der Kern st~rk beiseite geschoben. Auff~llend ist in diesem mehr 

Init, ialst~dium der 
AFV der R eichtum 
und die Entwirrbar- 
keit des ~us verdick- 
ten Fibrillen beste- 
henden Knauels; in 
einem vorgeschrit,- 
teneren Stadium 

werden brdtere 
Streifen gebildet,, 
welche offenb~r aus 
dem Verkleben der 
p~thologischen Ein- 
zelfibrillen hervor- 
gehen, da zugleich 
eine Ver~rmung an 
der Z~hl bemerkba.r 
ist. Die Tendenz ist 
eben die Zus~mmen- 

Abb. 8 . .3I i t tc lgro~e Pyramidenzeile, deren gebl~hter Apikalfortsatz, schwei~ung der Fi- 
~owie die techt,e 1t~ilfte des Zelleib~ dureh die striilmige l~ibrillenver~ brillen, wodurch im 
-anderung eingenommen ist . ;der Kern basal links laterMisiert. Fibrill~n~ Endst, adium die gro- 

inll) rRgnation. 
tesken, aus breit.en 

geschlungenen Plgttehen gebildeten Gehguse entst, ehen, welehe yore nor- 
ma, len Fibrillenwerk so gut wie nichts be.merken lassen. - -  In  Uberein- 
stimmung mit dem jfingeren Bruder sieht man auch beim ii.lt.eren die AFV 
iiberwiegend: d. h. z~hlenmgl~ig relat.iv am reiehst, en im Facialiszentrum 
entwiekeit.; in Abweiehung davon das inte.ressante Verhalten, dab die be- 
sagte Vergnderung aussehliel~lieh in der vorderen Zentrah~4ndung zu be- 
merken war, und. somit bekam die AFV eine erhShr pat.hogenetische Be- 
deuiGung. Dieses Verha.lten beriihrt schon das generelle Moment der AFV, 
welches eben in der Frage naeh dem Wesen dieser hSehst interessant.en 
Alteration besteht. 

Bei diesem Punkt, mul~ ich auf die jtingste Arbeit meines Assistenten 
D. Miskolczy*) verweisen, we]che er im lnstit~do Ca]aI auf die dankens- 

*) Miskolczy, D.: {)ber die Frtihveranderungen der Pyramidenzellen nach 
experimentellen Rindenverlet.znngen. Cajals Travaux 24. 
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werte Anregung des Altmeisters fiber die ~riih~'er/inderungen der Py- 
r~midenzellen nach experimentellen Rindenverletzungen ausftihrte. 
Auf Grund dieser Untersuchung gelangte Miskolczy zur Erkenntnis, 
dab sieh im Fibrillenbilde der Gaaglienzellen naeh tr~umatisohen Ein- 
wirkungen eine reiehe Skala der pathologischen Erseheinungen ent~%kle. 
Experilaentelle Eingriffe (Isohgmie, Abkiihhmg), Blutungs- und Erwei- 
chungsherde, Infektionskrankheiten (Lyssa), Verbl6dungs- und senile 
Prozesse (AFV), ja aueh heredodegenerative Kraakheitsformen (meine 
F~Ue yon sp~stiseher Heredodegeneration) : also endo- wie exogene Ur-  
sachen fiihren zu fibri]lgrer tIs, pertrophie und zu AFV; hierzu w~re noch 
als physiologisehe Vari~nte die yon ~FelIo aufgestellte Fibrillenverdiekung 
bei im Wintersehlaf befindliehen Tieren zu reihen. Mit Recht betont 
M iskolczy, da8 keine dieser Erseheinungen als eine spezifisehe Antwor~ 
auf die Einwirkung eraehtet werden kum~, dean grundversehiedene 
iitiologisehe~'Iomente vermSgen identiseben Effekt hervorzubringen, und 
so kommt er zum Sehlug, dab es sieh mu eine allgemeine .pathologische 
~f~fierung des fibrill~ren Neuroaenapp~rat.es handele. 

Wir glauben bei diesem Punkt  mit Reeht die Aufmerksamkeit auf 
das anMoge VerhMten des Hyaloplasma in bezng auf dessen Sehwellung 
hinzulenken, yon weleher ieh in meiner Nonographie es als ,,kaI)itale 
Tatsaehe" bezeiehnete, dab der sehwellende Faktor  - -  allein als soleher 
betraehtet  - - ,  bei exo- wie endogener Herkunft  derselbe ist. Somit 
kommt der AFV ebenso wie der Sehwellung ats histopathologiseher 
P~eaktionsform vet  ailem eine allgem.ei.ne Bedeutung zu. Doeh ebenso 
wie die Sehwellung verm6ge ihrer Ansbreitung (seglnent~re bzw. all- 
segment'are) eine der famili/~ren fdiotie eigene t~'~rbung und Bedeutung 
erhglt, seheint aueh die AFV dutch Lokalisation eine besondere Note 
zu erhalten. Denn wir miissen es als eine sehr bezeiehnende Tatsaehe 
betraehten, dab die AFV in arealer und tektoniseher Prgponderanz 
bei spastischer Heredodegeneration auftr i t t ;  es kaan kein leerer Zufall 
sein, dag diese Vergnderung fokM und iiberwiegend in der Ca erseheint 
mM daselbst bei Versehonung der Lain. ganglionaris die III .  und VI. 
Schich~ betrifft. 

Die Fibrillenbilder abscMie/3end wiire z,.t betonen, daft siimtliche ~ ter -  
sucl~ten 1~l iibrigen Stelle~z der Grofl]~irnrD~de sich normal erwiesen, daher 
weder Zeichen der Dysplasie, noch der Schu, ellung wie a~tch nict~t Andeul~ng 
der Alzheimerschen Fibrillenver~inder.~tng zeigten. Mit dieser Feststellung 
kommt die hSchst bemerkenswerte T~tsache zum Ausdruck, daI3 im Him-  
mantel allein das motorische Zentrum sich als veranlagt und endogen er- 
krankt  erwies, und zwar stre~.g bilateral, wie dies noch hervorgehoben sei. 
])er kr~nkhafte ProzeB befiel also in vorziiglieh elektiver Weise das t)sy- 
ehomotorische Areal, in welehem VerhMten ein systematisches Prinzip 
zur Geltung gelangt. 
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Obige Fibrillenbefunde seien noch durch Bilder der ~Iarkseheiden-, 
Glig- und Fet t farbnng ergiinzt. Wir k6nnen uns sehr kurz fassen. 
Die Weigertschen Priiparate ergaben in der vorderen ZentrMwindung 
eine Lichtung im Strat~tm supraradiatum, welche mit  dem ~hnlichell 
Befund des jiingeren Brnders fibereinstimlnt. Die Bedeutung der ma.rk- 
fasrigen und ganglienzelligen Lichtung hauptsgchlich in der HShe der 
I I I .  Schieht der Ca erblickt, e ich in meiner Monographie auf Grund 
des SpieImeyerschen Befundes - -  spastische L'~hmung bei intakter  
Py-Bahn  - -  in der lonisierenden Rolle der genannten Schicht, w'~hre~ld 
der V. Schioht - -  Riesenpyramyden - -  nur eine motorische _Rolle 
zuerkannt  werden kann. Aus der kombinierten Erkrankung der I I I .  
mid V. Schicht kommt  die sp~stische Parese zustande, diese ist 
also das L~sionsprodukt voil zwei cortieMen Systemen. - -  Die Ca- 
]alsche Makroglia erwies sich ubsolu~ normM. Die Scharlachrot- und 
Sudan-Osmi~mpr~iparate (Herxt~eimer bzw. Ciaccio) ergaben das Vor- 
h~ndensein yon teils feinstkSrnigen, teils mehr derbkSrnigen, zumeist 
umschriebenen Mgssel~ basal oder lateral yore Kern. Dgbei wgre ~uf den 
Umst~nd zu verweisen, dab in den geschwellten ApikMdendritell keine 
Spur yon Degenerationsgranulis zu sehen war, und somit gl,~ube ieh auf 
Grund dcr angewandten Technik behaupt, en zu k5nnen, dab die Schwel- 
lung tier primiiren .~nd sekwndiiren Dendrite~ keineswegs durch An- 
sammlung rOll Entar tungsprodukten,  sondern alleiu d~rch die Au/quel- 
lung des strukturlosen Cytoplasma, des Hyaloplasma bedingt sei. 

Schliel3lich: Die motorische Hirnrinde zeigt nirgends Spuren yon 
Infilt, r~t.ion oder Wand~ergnderung; die Pia und Arachnoide~ er~reisen 
sich normM. Daher s~gen wir, dM3 die mesodermale~, Elemente des PaL 
lium sich ffanz teilnahmslo8 im krankha/ten Prozefi verhalten. 

Von den tieferen infracort, icMen Abschnitten sei vor Mlem die 
Oblongata erw~i.hnt, an welcher ~m Markscheidenprgparat  normMe Ver- 
h/i.ltnisse sichtbar waren, daher war auch das Pyra.mide~areal oh~e 
Sp~r einer mark/asrigen Lict~tung. 

Nicht so das R~ickenmark, welches yore ~horgkMen Abschnit t  an- 
gefangen abwdrts eine ebenso mgl~ige Lichtung in beiden SStrPyramiden 
bekundete, wie dies fiir den jfingeren Bruder nachgewiesen wurde, 
und so lieB sich/ i i r  beide Kalrndr-Fi~lle in ganz ident.ischer Weise die eel- 
lulodistale Markdegeneration beider Pyramidenbahnen feststellen. 

I f .  Periphermolorisches System. 
Die klinische Tatsache, da~ im zweiten Fall KMms in den kleincn 

Handmuskeln eine nut  angedeutete, hingegen im Triceps surae und 
TibiMis ant.. wohl ausgepr~gte Atrophie sich meldete, machte uns auf 
die Vorderhornelemente des C 7 bzw LsR}I-Segmcntes aufmerks~m. 
Wir diirfen hier vielleieh~ jene Erwart.ung fixieren, lnit welcher wir ~n 
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die Untersuchung der hier angegebenen RfickenmarkshShen heran- 
t ra ten:  wir erwarteten mit Bezug auf den hSchst schleichenden Ver]auf 
der Muskelatrophie auch keine allzu groben Ver~nderungen und um 
eben die feineren bzw. sp~rlieh angedeuteten Alterationen der Vor- 
derhornzellen nachzuweisen, nahmen ~Jr am Paraffinmateria] der 
erwiihnten Segmente eine Aufarbeitung an l~ics Toluidinblau- 
Schnitten vor. Wir kSnnen es auch dieser Vorsieht verdanken, dab uns 
Vertinderu~ge~ der Vorderhornzellen nieht entgingen, welche kurz ge- 
fal]t sich in einer typischen Schwellu~zg der Elemente nebst ne~vnophagi- 
schen A~sgtzen bzw. 
A u]zehrungen kund- 
gaben. In Abb. 9, 
eineImmersionsauf- 
nahme, kommt die 
Schwe]lungzur Dar- 
st, ellung; wir sehen 
geblahte Vorder- 
hornzellen mit blab 
homogenem Zellin- 
neren und dunkel- 
gefgrbter Zellpier- 
pherie, wobei an 
]etz~erer Ste]le 1. 
der an dem l~anddes 
Zellk6rpers platt- 
gedrtickte Kern und 
2. gewisse Uberreste 
vonTigroidsubstanz 
zu sehen sind. Welm 
a.uehdie Sehwellung Abb. 9. Zwei motorische VorcIerhornzelIen (L 5) hn  Zustand tier , ,pri- 
keine tibertriebene mi~rea 1Reizung". Toluidinblauf-~rbnng. Immersionsphotographie.  

ist, so erseheinen die Zellkonturen mehr a]s konvexe; iiberhaupt 
lieg~ am Zelleib der Akzent des pathologischen Gesehehens, da tier 
Kern selbst noch nicht Liefergehend angegriffen zu sein scheint; in- 
dem das KernkSrperehen sich yore hellen Grund des Kerns deutlich 
abhebt, gibt es auch keine Sptlr einer schwereren Kernaffektion. - -  
Dann sieht m~n motorische Elemente, welehe wohl etwas gednnsen sind, 
ihr Tigroid noch gewahrt haben, doch mach~en sich apolare Elemente 
an diese heran mit Spuren beginnender Neuronophagie. l~ur ganz selten 
sieht man Ste]len beendeter Neuronophagie: eine Ansammlung yon 
apotaren Elementen, welche, am Ort gewesener Vorderhornzellen liegend, 
den Ausfall letzterer beweisen. - -  Die Topographie des Vorderhorn- 
lorozesses anlangend sei bemerkt, dab sicher ergriffene Exemlolare am 
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meisten in der lateralen und zentralen Zellgruppe vorkommen. - -  
Auch sei hervorgehoben, dab der angedeutete Prozefi nur im 5. Lumbal- 
segment in beiden Yorderh6rnern nachzuwei.sen war; das C 7 gab keine si- 
cher verwertbare Bilder. - -  Endlich demonstriette die Fetffs  nur 
eine schwache perinukle/~re Ansammlung yon F e t t k 6 r n c h e n . -  Auch im 
Vorderhorn keine Spur einer mesodermalen Veranderung. - -  Zu er- 
w.ghnen w~tre noch der Umstaud,  daft um das Rfickenmark herum sich 
subpial zahlreiche als AmyloidkSrper anzusprechende kugelige Gebi]de 
vorfauden. 

I I I .  System der Spinalganglie'n. 

Schon die 5I~rkscheidenprs des Rfickenmarks ergaben den 
mit  dem ersten Fall Kalm{~r fibereinstimmenden Befund, dab die Goll- 
schen Strhnge yore Thorak~lmark aufwi~rts eine diffuse Lichtung zeigtcn, 
daher besteht auch fiir den zweiten F~ll Kalm~v eine kombinierte System- 
erkrankung im Sinne StriimpeUs. D~ es sich mn eine mit  der Py-Affek- 
t ion fibereinstimmende Erscheinung h~ndelt, war ich bereit.s beim 
I. Fall bestrebt,, den Ausgangspunkt der Gollschen Lichtung in der 
prim~iren Li~sion ebenso in den Spinalganglien aufzufinden, wic die. 
Py-Degeneration in der prim~ren L~sion der Ca ihre Begrfindung er- 
fuhr. Mein Befund war abcr zu banal:  fenestriert,e und yon Satelliten 
umxingte G~lw~lienzellen. Bci tier Auf~rbeitung des vorliegendcn 
I I .  Falles lieft ich reich aber nichV a.bhalten, in den Spinalganglien e,ifrig 
n~chzuforschen, und ich glaube auch die Grundlage der le,ichte,n Hinter-  
strangdegeneration im folgenden gefunden zu haben. 

Es sei auch hier vorweggenommen, dal~ ich Vers yon 
zweie,rlei Ordmmg antraf. 

Erstens fanden sich in i~berraschender Z~hl dyspIastisct~e Elemenlc, 
so in den cer~dcalen wie lumbos~kralen Ganglien, indem man tells ZwiI- 
lingszellen , tells eine Menge yon Ganglienzellen zu 5--7 ,  als Ganglien- 
zeflkolonie innerh~Ib der gemeinsameal Kapsel zu sehen bekam. W~i.h- 
rend die, Zwillingszellen - -  zwei Ganglienzellen in einer K~psel ~ sich 
so ziemlich diffus vorfanden, e,rschienen die Ze,llkolonien mit  Vorliebe 
~n den mehr cortic~len Abschnitten des G~nglions (s. Abb. 10). Zur 
Charaktexistik dieses Befundes sei hervorgehoben, daft man solche 
dysplastische Elemente i~ ]edem Schnitt antra/, daher ein sicheres Merk- 
zeichen der 9estSrte-n Entwickung bede.uten. Ein weiteres gleiches Zeichen, 
wohl in entschiede,n geringerer Zahl, bilden die biaxonaleu Spinalgan- 
glie~zeflen (s. Abb. l l ) :  aus derselben Ursprungszelle entwickeln sich 
zwei Neuriten so ziemlich aus entgegengesetzten Punkten tier Ganglien- 
zelle, welche ihre Axonnatur  einesteils durch den bekannten Initial- 
kn~uel, a.ndernteils (lurch ihr Ver]~ssen der Kapsel  bewiesen. 

Zweiten8 bekundeten die Ganglienze]len durchweg Zeichen der pro- 
gressiven AuflSsung, deren einzelne Et~ppen durch folge,nde Bilder 
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d~rgestellt werden k6nnen. Abb. 12 zeigt die k|~ssische ,,cSlula fenestr~- 
da" Cajals : der noch nicht reduzierte Zelleib ist. an seinem Rand yon einer 
mmnterbrochenen 
Reihe mittelgrol]er 

Vakuolen einge- 
s/iumt, wobei der 
Zel]eib selbst noch 
keine Zeiehen einer 

Dekomposit, ion 
zeigt ; ringsherum 
mucht sich die Pro- 
liferation der Satel- 
liten bemerkba.r, 
und es l'~gt sich 

nachweisen, dal~ 
let.zt.ere die Vakuo- 
lisation bewirken, 
da man in maneher 
Liieke~ eine Begleit- 
zelle zentral sitzen 
sieht. Ein weiteres 
Stadium der Ze]l- 
vergnderung is~ in Abb. 10. Eine  aus  6 Zellen bestehende Zellkolonie ans  e~nem lure= 

balen SI)~nalgangHon. Fibr~lIen~mpr~ignat[on. 
Abb. 13 wieder- 
gegeben, welches einen bereit.s reduzierten Zelleib sehen l~ftt, aus welchem 
tells gelappte Anh~ngsel, toils henkelf6rmige Bildnngen verm6ge der 
Satellitenwirkung entstehen. Die Proliferation der Satelliten hat bereits 
einen h6heren Grad erreieht gegen die vorangehende Abbildung. Endlieh 
erblieken wit in Abb. 14 sehon ein weir vorgeschrittenes Stadium: dot 
hochgradig reduziert.e Zelleib ist dutch ein f6rmliehes System yon Henkeln 
beset, zt, wodureh derselbe ein sehwammiges 2~ugere erh~lt. Das Sehlu[t- 
bild der progressiven ZellkSrperreduktion ist im bek~nnten ,,Rest,knSt- 
then"  gegeben (s. Abb. 15); hier sieht man sehon keine Spur yon Zell- 
kSrper, und der gesamte Inhalt  der Kapsel einer ehemaligen Spinal- 
ganglienzelle wird dureh eine diehte Ansammlung yon S~telliten ge- 
bildet., welehe in einer fibr6sen Masse eingebettet liegen. 

Doeh sind die Ganglienz~llenver~nderungen damit noch nicht er- 
schSpft. Abb. i6 zeigt die Tendenz des Axons, subkapsulSor Koll~terMe 
vorzutreiben, an deren Ende ganz m~tehtige, sehaufel- odor balIonf6r- 
mige, massive Endkugeln sit.zen. Solche subkapsulii.re Seitenii.ste be- 
kunden eine fortsehreitende Auf'Mckhmg um den reduzierten Z~flleib, 
wo dann das in Abb. 17 gegebene Bild ent.steht : ein subkaps~diirer Kn~iud, 
dessen Homologie zum Perr~wcitosehen Spiralapparat ieh ~. O. bereit, S 



690 Karl Sehaffer: Zur I-Iistopathologie 

be~onfe. Doch sei bemerkt,  dab die Axonen nach ihrem Aus~ritt 
aus der Kapsel, also im Parenehym des Spinalganglions aueh Seiten- 
gs~e ent.stehen lassen, yon welehen nicht schwer ist, nachzuweisen, 
dag diese mit  Vorliebe fremde Spinalganglienzellen gufsuehen und 
deren Kapsel  durchsetzend nun eine subkapsulfire Aufwickehmg ein- 
gehen. Doeh kaml das Verhalten solcher eingedrungener Fasern 

Nbb. 11. Biaxonale Spittalganglienzelie, a~, a: Aehsenzylinder. Fibrillenimpriigaation. 

auch ein anderes sein, wie man dies besonders in tlest, tm6tehen 
sieht: diese scheint die Zellmasse nieht so sehr umzuwiekeln, als 
in deren Fugen einzudringen, und somi~ entsteh~ eine zellig-fibrill~re 
NIasse, ~ie dies in Abb. 15 zur Darstellung gelangt (wohl mehr unt, er 
Immersion zu sehen ist). Als eine weitere wieht, ige Einzelhei~ w&re 
hervorzuheben, dab die neu gebildeten intrakapsulEren Fi%serehen 
eine Neigung zm' Diehotomie bekunden, und somit wird der sub- 
kapsul~re Kn~uel nieht nut  infolge einer mehr- bzw. vielfaehen Um- 
wickelung, sondern verm6ge der Faser~-ermehrung diehter gest, altet. 

Zusammengefagt  bektmden die SpinMganglien Abweiehungen yon 
der Norm zweifaeh; erstens verm6ge der BiMungssl5rungen., zweit.ens 
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infolge einer fortschreitenden Zellerkranku~g. W~hrend erstere so ffir 
die cervicalen wie lumbosakralen Ganglien in ganz gleichem MaBe 
sich meldetcn, konnten wit letztere in den unteren Spinalganglien 
entwickelter bzw. reichlicher antre{fen, da Restl:~Otctten in gr6[3erer 
ZaM vorkommen. Und so sehen wir zwei ~]Iomenle seitens der Spin, at- 

Abb. 12. Typlsche ,,c61ula fenestrada" Cajals mit subka]psul~rer Satelliten~roliferation. Lumbales 
Spinalgang~[on. Fibdllenimpr~gn~tion. 

ganglien demonstriert:  die Dyplasie bezieht sich ttilf das gesamte 8yste~n 
der Spinalganglien u~d beweist dadm'ch eine allgemeh~e A~lageschwiiche 
die,~es Systems, wiihre~d die progressi~,e Zellerkra~ku'r~g verm6ge ihrer 
grSfieren I;~tensitiit in de~ lumbosakraIen Sph, alga~,glien uns ein Ver- 
8tii~,~dnis ]iir die n~lr au] den GolI.schen Strang begrenzte Markdegene- 
ration gibt. Die Degeneration der Burdachschen Strange diirfte im 
_vorliegenden F~II nur eine Zeitfr~ge sein, d .h .  yore allm~hlichen Fort- 
schritt der Erkr~nkung in den oberen Spin~lg~nglien ~bh~ngig se~n. 
Unter ~llen Umst'~nden bedeutet aber die :4ffektion der Spin~lg~nglien 

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 77. ~l~ 
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einen guBerst la.ngsam abIaufenden ProzeB: dessml Effekt eine nut  
sehr m.gBige HinterstrangerM'ankung sMn kann. 

Abl), 1-L Stark rednzierter ZellkSrper einer Spi- 
~Mgauglienzelie dutch die reict~tich prolife~'ierten 
Sateiliten, dabei vielfach ~enkelbildungen. Fi- 

brillenimpr'agnat ion. 

Abb, 13. Bildung ~'on'-Henkeln a n d  LYtppchen infolge s'on Satellitenwirkung. Axonbifurkal~ioa 
extrakapsulSr, noeh intrakapsut~tr Seitenast,. Groteske Schlingenbildungen. Fibril ienimprggnation.  

IV. Extrapyramidiztm. Allf letzteres wurde im vorliegenden Fall 
unsere Aufmerksamkeit vermSge des ](opf- und Handzitterns gerichtet 

und d~s m~kroskopische Bild (s. 
Abb. 18), die evidente Abpl~ttung 
des C~ud~tum zeigend, bestgrkte 
uns in der Erw~rttmg, auch bier 
feillere Vergnderungen linden ztl k6n- 
hen. Leider erg,~ben (lie Spielmeyer- 
schen M~rkscheidmlschnitte, die 
Niss]-, van Gieson-, Bielschowsky- 
und Herxheimer-PrSpara~e kMne 
Spur yon verwertbaren Vergnde- 
rungen; die groBen wie die klcinen 
G~nalienzellen erschienen in norma- 
ler Zahl und ]?orm, eine Verfett~mg 
yon Belong lies sich nicht ilach- 
weism~. 

Das Ergrifiensein desmot, orisohen 
und sensiblen Prot.oneurons ( P y  und SpinMg~nglien) des zwMten FMles 
stimmt mit. jenem des erst.en KMmgr-FMles derartig iiberein, daft es an- 
gezMgg ersehein~, das hauptsgehliehste Resultat und dessert Mlgemeine 
Bedeutung hervorzukehren. 
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Vor allem ist die durch anatomische Ke'nnzeichen dargelegle A nlage- 
schwiiche beider Protoneuronen hervorzuheben; denn: 

1. die beiderseitige ;~fenspMte deutet ~uf ein mD~derwertige.s E'nd- 
hirn ; 

2. dieZweikernigkeit, Form]osigkeit und Schiefstelhmg der G~nglien- 
zellen der III .  
Sehicht aUein sei- 
tens der vorderen 
Zentralwindung be- 
weisen eindysplasti- 
sches Rindenorga~ ; 

3. die Zwillings- 
zellen, die Zellkolo- 
nien und die bi- 
axonMen Spinalg~n - 
glienzellen Mud si- 
ehere Zeichen einer 
Entwicklungshem. 

mung im Zentr,um 
des sensiblen Proto- 
?~.e'~lTOnS. 

In  zweiter Linie 
ist auf den histopa- 
thologischen Proze[3 
in beide'n Protone,u- 
torten zu verweisen, Abb, 15. Im Zent.rum des Gesichtsfeldes ein miich- 
welcher eDen das tiges l~est.knDtchen (/~K). Fibrillenimpriignation, 

klinische Bild bewirkte. 
Im Telencephalon kam ein ektodermM-elektiver, a usschlie]31ich die 

vordere Zentr~lwindung bet.reffender Ent~rtungst)rozegt in tektoniseh 
(l~min~ir) verschieden gestMteter Auswirkung zur Geitung, indem die 
g~ngliongre Schieht einen einfaehen Zellsehwund, d:_e pyr~midale uncl 
multiforme Sehieht uebst Sehwund noeh die Alzheimersehe Fibril]en- 
vergnderung erlitt. Die zum Schwund ffihrende Erkrankung in den 
Sehieh~en I I I  und VI wurde dutch eine gleichm.~i~ige Schwelhmg der 
AIfikM- und gewisser B~s~l- oder LaterMdendriten eingeleitet. Daher 
erscheint die Schwett.ung nicht allein bei tier akut bzw. subakut verlau[ende~ 
]amilidiren Idiotie, so ndern, a uch. bei der e.minent-chronisch .sich a uswirken- 
den spastische~ Heredodegeneratfo~ aim /u~damentcde Verii'nderung, und 
da wir mit der iiblichen 5[ethodik eine die Sehwellung bedingende Auf- 
treibung dureh Degenerationsprodukte nieht sahen, dean die gebl~hten 
Dendriten erseheinen am Fibrillenpr~t)arat gleieh leeren Sehl/~uchen 
mit fibrill~rem Uberzug, so sind ,~ir der Ansieht, da.i3 es sich um die 
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QueIho~gsphase der Schwellung handel~ (Blghung ohne ,,eingelagerte 
Granulis"). 

Nebst  der Schwellung verdient die AFV vermSge ihres lamin-~iren 
wie fokMen Auftretens beson- 
dere Aufmerksamkeit :  ihre 
Erscheinung im zweiten Fall 
derselben Familie yon spasti- 
scher Heredodegeneration l'~gt 
mmmehr  dieser Vergnderung 
eine nicht zu unterschg.t, zende 
Bedeutung zukommen. Er- 
stens schon aus dem Grund, 
denn im 11. Fall war a us- 

achliefilich die vordere Zen- 
tralwindung die Fundstgt te  
dieser eigenartigen Ver~nde- 
rung, und so dfirfte dieses 
Verha.lten doeh mit  dem 
heredodegenerativen R inden- 
prozeg in enge Verbindung 
zu set, zen sein. In  welchem 
Sinne? ])a. ist freilieh eine 
siehere ~Mltwort nioht leieht 

Abb. 16. Aus dem InitiMglomerulus eine Seitenastst)ros- 2~tI geben, denn wit kennen 
sung mit m~iehtiger kugeliger Endansehwellung. Satel- die feinsten Ent, Meklungs- 

litenproliferation. Fibrillenimprggnation. bedingungen dieser Verande- 

rung ~ioch nieht. Halten Mr abet die Tatsaehe vor Augen, dab 
die eeht, e AFV nut  bei pr~Lsenilen Verbl6dungen und bei spasti- 
seher Heredodegeneration vorkommt,  bei ersteren auf den Frontal-  
ParietM-Tenlporallappen zerstreut mit, Versehonung des Oeeipital- 
lappens, bei let.zterer allein in der vorderen Zentralwindung: so glauben 
wit hieraus folgern zu d~rfen, da.ft sieh in diesem Verhalten der ge- 
schwgchte Tell des Hirnmant.els verritt, denn die Diffusion bzw. die 
~Besehrfinkung der AFV wai'e nur mit  der systematisehen Topograt)hie 
des streng endogenen Prozesses in beiden FMlen in Verbindung zu setzen. 
Freilieh n immt  die Beobaehtung yon Mis'l:olczy, wonach die Fibrillen- 
vergnderung im Sinne der VergrSberung bei exo- wie endogenen Pro- 
zessen vorkommt,, viel yon der Bedeutung eines Zeiohens yon endo- 
genera Charakter weg, obsehon die Tatsa.ehe hervorzuheben ware, 
daft die exogr FV im Zelteib mehr di[[us, die endoqe~ze FV hingegen 
immer .umscl~rieben einsetzt,. ~Venn wir daher mtr der endogenen FV 
die Bezeiehnung der Alzheimersct~en FibrillenveriiT~deru~g zukommen 
zu l~ssen ge~leigt sind, so wollen wit dennoeh nicht verhehlen, dab 
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derartige subtile Unterscheidungen. schwer auf allgelneine Zustlm- 
mung reehnen dtirfen. Doch diirfte es keinem Widerspruch begegnen, 
da8 die Beschriin- 
k ung der A F V  au/ 
de~z he'redodegenera- 
riven Abschrdtt des 
Endhirns (Ca.) diese 
mit dem endoge~en 
Entartungsvorga ng 

in engstes Abhiin- 
gigkeitsverhiiIt~i8 

bringt, Gehirninva- 
lidit,~t und AFV 
diirften parallel 
gehen. 

Ein weiteres be- 
~nerkenswertes Mo- 
�9 merit des II .  Falles 
Kal.mdr ii..ufiert sich. 
in der A/]ektion de8 
~wlorischen Deutero- 
~eurons, indem die 

Abb, 17. Perieelhtlfirer Faserknfiuelaus mittr 
Ursprungszellen des Slfinalganglienzelle, Fibrillenimprggnation. Immersionst)hotographie. 

8pino-muskuliiren 
Neurons, e vidente Spuren yon Struktura.ufld,sung zeigend, die Gmozdlage 
/Or die Mu.skelatrophie der u,deren Extremitdit bilden. Wir sehen also 
aueh bei der Frfih,Jorm yon eehter, idiotypiseher Lateralsklm'ose das 
Bild der Py-Erkrankung sieh. mit, Zeiehen de r  spinal bedingten Amyo- 
trophie zu ergi~nzen und somit eine amyotrophische Lateralaklerose ent- 
stehen. Nur wgre fiir diese das klinisehe Moment hervorzuheben, dab 
ebenso wie die Py-Erkranknng in hSchst langsamer Weise verl/i.uft, 
ebenso entwickelt sich die Vorderhornerkrankung in nngemein seh]ei- 
chender ~Veise im Gegensatz zur Spat/orm der eehten Lateralsklerose, 
bei weleher das motorisehe Proto- wie Deugeroneuron (Ca und Vorderhorn) 
viel raseher degeneriert, daher uns aueh sinnf.Mlige Zeiehen der Auf- 
t6sung vorffihren. Mit, dem vorliegenden Fall ist also fiir die Friih- 
form der idio%~pisehen Lateralsklerose die prinzipielle MSglichkeit einer 
Affektion beider motorischen Neuronen bewiesen. Jane Frage, ob die 
Ver~nderungen des zentralen Neurons nieht jene des peripheren Neu- 
tons induzierten, oder ob beide auf derselben Grundlage, also koordiniert 
entstanden wgren, m6ehte ieh hier die in meiner Monographie geguf~erte 
Anffassung wiederholen. Bei der systematischen Heredodegeneration 
handelt, as sieh um veranlagte Syateme, welche oft gegen die Anschlu8- 
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systeme dadureh auffMlen, dab letzt.ere unberiihrt bleiben, wie wir 
dies am schl~gendsten bei den heredocerebellaren Affektionen ira Biel- 
schowskysehen zentrifugMen und zentripeta, len Degenerationstyp ver- 

wirklieht sehen. Im Verlaur 
der systernatischen tIeredo- 
degeneration erkranken ausge- 
sueht nur veranlagte Sysleme, 
und es h~ngt nur yon der falls- 
weise gegebenen Veranlagung 
ab, ob ein oder mehrere Sy- 
sterne, welehe miteinander 
aueh nich~ immer im anato- 
misch-funktionellen Konnex 
stehen mfissen, erkr~nken. 
Das System der SpinMganglien 
steht mit der Py~Bahn in kei- 
ner mlmittelbaren Verbindung 
und doch sind beide dege- 
neriert ; schon aus diesem Ver- 
hMten d/irfte die yon Fall zu 
Fall variierend gegebene Sy- 
stem vera~dag'ung hervorgehen. 

Abb. 18. Frontalschnitt in der HShe des Vorderhorns ~ u  sehr dieses Moment das 
des Seitem~entrikels. Bemerkenswert. die Abplat.tung 

des Caudat,um. t~ormalinschnitt, aussehlaggebende sein diirfte, 
geht daraus hervor, dab der 

jtingere Bruder im Gegensatz zum ~lteren keine Spur einer Amyo- 
trophie zei~e,  wohl sgarb er aber aueh um 9 Jahre fr~iher, vermutlieh 
vor der Ausbildung bzw. dem klinisehen Auftri t t  der Amyotrophie. 

Der histopathologische Proze[3 in den SpinalgangIien geniigt wohl 
zur ErkIgrung der Hinterstmnga.ffektion; sein rein parezachymat6ser 
Char~kter, seine strenge S~unmetrie lassen diesen Ms systematische Er- 
krankung erkennen, obschon die t~eaktionsweise der t~lemente yon jener 
bei exogener Einwirkung niela~ abweietat, d~ die SpinMganglienzelle uueh 
ira letzteren FM1 mit Fenestrat,ion, S~tellitenproliferation, Axonko]la- 
terMenbildung und subk~psulfiren fasrigen UmwicMungen reagiert. 
Wir m6chten also eine gr613ere Bedeutung den dys]~lastiseheil Ersehei- 
nungen zuschreiben, denn diese in Gesellschaft der syst, em~tischen Af- 
fektion k6nnten mehr im Sinne der endogenen Erkrankungsart  ver- 
wertet) werden. 

~Yberblicken wit veto allgemeinen anatomisehen Gesichtsi)unkt 
diesen zweiten Fall yon familigrer Lateralslderose nebst dem ersten, 
so heben wir folgende )'[omente hervor. Beide F/ille stellen das Schul- 
beispiei einer hereditgr-systematischen Nervenkrankheit dar, denn sie 
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zeigen alle drei Kriterien, die sog. anatomische Faktorentrla; dieser 
Erkrankungen. Es ist leicht ,{achzuweisen, d~l~ es sich um einen ekto- 
dermal elektiven Degenerationsproze$ innerhalb gewisser Segm.ente 
yon gewissen Systemen mit stronger Symmet.rie handelt, denn: 

1. die Segmente Endhirn und Kiickenmark, 
2. in den bilateralen Systemen a) des zentral- und peripher-moto- 

rischen Neurons, b) der Spinalgal~glien saint spinalen Nervenfasern 
d.zgenerieren; 

3. und zwar ausschliel~lieh in ihreu ektodermale~, Elementen, wodureh 
diese ektodermal-elekt,ive Degeneration einen elektiv segmenthr- 
systematischen Charakter - -  jenen einer echten, primgren System- 
affekt ion--gewinnt  Fiir solche ist die Teilnahmlosigkeit der mesoder- 
malen Element, e bezeichnend. 

In meiner ~[onographie unterschied ioh die et:todermogene Degenera- 
tion yon der ea, todern~otropen. (siehe elektive Toxinwirkung bei Dysenterie, 
Diphtherie), welch letztere wohl iiberwiegend ektodermale Elemente 
betrifft,, doch entbehrt sie den rein segmentiir-systematischen Cha- 
rakter. Das ektodermate Parenchym ist im Fall yon Ektodermogenie 
ein ab owdo geschwgohtes Oewebe; dieses embryologisehe Moment 
kommt in der Dysi~lasie der affizierten Sysgeme zum Ausdruck (siehe 
feinere Fehlbildungen in der vorderen Zentralwindung, in den Spinal- 
ganglion, die pithekoide Organtsation des Endhirns dieses Falles, web 
ches das schwgcher veranlagte zentral-motorische Neuron, die Pyra- 
midenbahn, enthglt). Ektodermogenie bedeutet anererbte Keimblatt- 
ad~wiictte, u, elche im dysplastisd~en Zentralorgan sich. kundgebend, zur seg- 
mentdir-systematischen Degeneratio~,~ /iihrt. In diesem also charakteri- 
sierten ektodermalen Parenchym ist der primgr angegri~fene Bestand- 
toil das s%rukturlose Cytoplasms, in der Form yon Qzl.elhtn.g, wie wit 
dies aul~er der akuten Heredodegeneration (infantiler Typ der fami- 
ligrort Idiotic) noch fiir die ohronisehe I-Ieredodegeneration (familigre 
Lateralsklerose) oben naehwiesen (s. Abb. 5, 6, 7). 


