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Zur Histopathologie der idiotypischen Lateralsklerose oder
spastischen Heredodegeneration.

Von
Karl Schaffer.

Mit 18 Textabbildungen.
(Eingegangen am 8. Juni 1926.)

Es sel zur Verstindigung vorweggenommen, daB die echte spasti-
sche Spinalparalyse als eine so anatomisch wie biologisch scharf gezeich-
nete Form. von den heredofamilifiren spastischen Symptomkomplexen,
wie cerebrale Diplegie und die Pelizaeus-Merzbachersche Krankheit, streng
abzusondern ist. Hs handelt sich dabei um zwei Haupttypen: der eine
Typ stellt die Frihform dar, in welchem die tiberwiegend méinnlichen Pa-
tienten entweder iiberaus zeitig bereits im 3. Lebensjahr, also im ersten,
aber auch im zweiten Dezennium hichst allmahlich spastisch-paretisch
werden, wobei die spastische Komponente die paretische iiberragt;
der andere Typ reprisentiert die Spdtform, da der Beginn der Krank-
heit sich erst im hoheren Alter meldet. Wihrend die Frithform einen
schleichend langgezogenen Verlauf nebst familidrem Auftreten be-
kundet, sehen wir die Spéitform als sporadische Erscheinung rasch
fortschreiten. Zu betonen ware noch die klinische Verwandtschaft
der Spatform mit der amyotrophischen Lateralsklerose; doch soll eben
in dem hier zu schildernden Friithfall gezeigt werden, daB das amyo-
trophische Syndrom auch diesen nicht verschont. Allein diese Kom-
bination einer Krkrankung des zentralen und peripheren motorischen
Systems verweist auf die pathologische Identitat der Frith- und Spat-
form, obschon fiir letztere die Familiaritat nachzuweisen bisher nicht
gelang.

Meine Beobachtungen bezogen sich auf ein Briiderpaar jiidischer
Abstammung, iber welche ich klinisch teils in der Dtsch. Zeitschr. f.
Nervenheilkunde 83, 1922), teils in meiner Monographie fiber here-
ditar-systematische Nervenkrankheiten*) berichtete; anatomisch hatte

*) Schaffer, Karl: Uber das morphologische Wesen und die Histopathologie
der hereditir-systematischen Nervenkrankheiten. Mit 135 Abb. Berlin. Julius
Springer 1926.
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ich damals nur das Nervensystem des jiingeren Bruders aufzuarbeiten
Gelegenheit, wihrend der Ende November 1925 eingetretene Tod des
alteren Bruders mich nun in die Lage versetzte, das interessante und
neuartige histopathologische Substrat des jiingeren Bruders nicht allein
vollinhaltlich zu bestéitigen, sondern auch zu erweitern und somit die
feinste Anatomie der spastischen Heredodegeneration einem vorlaufigen
Abschluf3 zuzufithren.

Hinsichtlich der klinischen Daten muB ich auf meine obenerwéahnten
zwel Verdffentlichungen verweisen. Hier sei kurz nur soviel bemerkt,
daB die Krankheit bei beiden Bridern (eine dhnliche Affektion lie
sich weder in der Ascendenz, noch in der Seitenlinie auffinden) im
3. Lebensjahr mit spastischen Erscheinungen in den Fiilen begann
und recht schleichend sich gegen die Arme zu ausbreitete, wobei keine
sensiblen und Blasenstérungen das Bild storten. Der im 28. Lebensjahr
an Tuberkulose verstorbene jiingere Bruder unterschied sich vom alteren,
im 38. Lebensjahr verstorbenen Bruder teils vermdge der nur ver-
hiltnismiBig geringeren Spastizitit, teils auf Grund der normaltrophi-
schen Muskulatur, schlieBlich kraft normalen Augenhintergrundes. Der
dltere, infolge zunehmenden Marasmus verstorbene Bruder bot hin-
gegen 1/, Jahr vor seinem Tod: 1. Zeichen des Muskelschwundes, an-
gedeutet an den kleinen Handmuskeln, ausgepréagt am Triceps surae und
Tibialis anterior, woselbst sich Entartungsreaktion vorfand und somit
sich dem rein spastisch-paretischen Bild eine myotrophische Kompo-
nente anschloB — amyotrophische Lateralsklerose; 2. Zeichen einer
Retinalveranderung, da sich eine temporale Abblassung der Papillen
nebst beiderseitiger zentraler Chorioiditis vorfand; 3. Zittern des Kopfes
und der Hiinde. — Psychisch beide Briider infaki.

Es sei vorausgeschickt, daB auf Grund der Klinik des Kranken Kal-
mdr sen. der feinanatomischen Untersuchung folgende Objekte zuge-
wiesen wurden; 1. vermdge der spastischen Parese die Pyramidenbahn
samt ihrer Ursprungsstitte; 2. auf Grund der Muskelatrophie die spi-
nalen Vorderhérner evtl. peripheren Nerven; 3. mit Bezug auf das auf-
fallende Zittern des Kopfes und der Hinde das Extrapyramidium. Wir
werden sehen, daB die morphelogische Aufarbeitung noch die, bei
spastischer Heredodegeneration eben nicht seltene Affektion der Goll-
schen Stringe machwies, doch fehlten hierzu klinjsche Anzeichen, es
sei denn, daB der hochgradige Spasmus eine etwa nur angedeutete
Ataxie verdeckte.

Das Nervensystem des am 28. November 1925 infolge fortschrei-
tenden Marasmus verstorbenen Kalmdr senior erhielt ich dank der
freundlichen Bereitwilligkeit des Herrn Dozenten Ernst Frey, aus dessen
Siechenhausabteilung das Material stammt. ~— Die Sektion multe sich
auf die Herausnahme des Zentralnervensystems beschrinken; dabei
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fiel am Gehirn die Ansammlung von klarer Fliissigkeit in den Subarach-
noidalriumen auf; ini ibrigen waren Gehirn- und Riickenmark anschei-
nend normal. Gewicht des Gehirns samt weichen Hauten 1275¢g, also um
25 g mehr als beim jiingeren Bruder. Hiute leicht abziehbar. Eine
segmentire Hypoplasie machte sich nirgends bemerkbar.

Makroskopie,

Oberfliche. Die sagittale Lénge der rechten Grofhirnhalbkugel
betrdagt 161 mm. — Die Zentralfurche -erreicht die Mantelspalte nicht,
und indem diese vom Operculum her aufsteigend die gewohnte zweifache
knieférmige Knickung erleidet, gabelt sich diese vor der Mantelspalte
in zwei sekundére Aste; ihre Lange 95 com. Mit benachbarten Furchen
besteht keine unmittelbare Verbindung. -— Die vordere Zentralfurche
besteht aus zwei Teilen; der obere Ast verliuft genau parallel mit der
Zentralfurche, zeigt gleichfalls eine doppelte Knickung; aus ibr ent-
springt die einheitliche obere Stirnjurche, welche, bis zum Stirnpol
verlaufend, daselbst in einer Querfurche endet. Der untere Ast
1lafit aus sich die wuntere Stirnfurche entstehen; ab- und frontalwirts
vom Sulcus praecentralis inferior liegend, schneidet diese untere
Furche ins Operculum hinter dem vorderen vertikalen Ast der
Sylvischen Fissur ein. Die pars triangularis der dritten Frontalwin-
dung erscheint infolge zweier Furchen reichlich gegliedert. — Genau
parallel mit der Zentralfurche verliuft die einheitliche Postzeniralfuwrche,
welche in die Mantelspalte stark einschneidet. Genau aus ihrer Mitte
entspringt die Interparietalfurche, welche als ein halbkreisférmiger Bogen
gegen den Occipitallappen zu gerichtet, mit einem ausgesprochenen
Sulcus occipit. transversus endet. Das wichtigste Moment der Oberflichen-
morphologie dieser Falles besteht in der Einmiindung der Parielo-Occi-
pitalfurche der konvex-lateralen Oberfliche in die Interparietalfurche, un-
gefahr zwischen mittlerem und hinterem Drittel letztgenannter Furche.
Auf diese Weise kommen zwei morphologische Einzelheiten zustande
(s.Abb.1.) 1. entsteht eine echte A ffenspalte, wodurch 2. die Unterbrechung
der Gratioletschen I. Ubergangswindung bewirkt wird, daher gibt es
keinen an der freien Oberfliche nachweisbaren Ubergang zwischen O,
und Ps. Des ndheren sei noch erwihnt, daB der an der konvexen
Oberfliche befindliche Teil der Parieto-Occipitalfurche — Fissura per-
pendicularis externa — in einer Lange von 25 mm erscheint und miindet
als eine breite Spalte in die Interparietalfurche, deren zwei Lippen
stark auseinandergezogen werden miissen, um in der Tiefe die also ver-
deckte I. Ubergangswindung von Gratiolet erblicken zu kénnen. Die
gesamte Linge der somit entstandenen Affenspalte, welche sich aus 1.
der Fiss. perpendicularis externa, 2. dem hinteren Drittel der Interpa-
rietalfurche und 3. aus dem Sulc. occipitalis transversus zusammensetzt,

45%
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betragt 60 mm. — Am Oceipitalpol macht sich knapp vor der Mantel-
spalte eine vertikale, 40 mm lange Furche bemerkbar, aus deren Mitte
gegen die Medianfliche zu die Fissura calcarina entspringt. Unmittel-
bar vor diesem Vertikalast erscheint eine nach vorn konvexe, stark ge-
kriitmmte Furche — Sulcus lunatus — aus welcher ein gut entwickelter
30 mm langer Sulcus praelunatus (Valkenburg und Kooy) seinen Ur-
sprung nimmt; zwischen den zwei Schaften des zangenartig gekriimmten
Sule. lunatus bemerkt man einen Sulcus intraoccipitalis. — Der hintere

Abb. 1. Ansicht des Gehirns von Kalmér sen, vom Occipitalpol aus. — SCP Sulcus centralis poste-

rior — SI Suleus interparietalis — ¥FPE Fissura perpendicularis externa, die Fortsetzung der F. pa-

rietooccipitalis auf die Konvexitit — OT Sulcus occipitalis transversus — SL Sulcus lunatus —

SPL Sulcus praelunatus — € Fissura calcarina — CS Fissura calearinae superior — CI Fissura calcari-
nae inferior — IO Sulcus intraoccipitalis -~ FPE + OT machen die Aifenspalte aus.

Ast der Sylvischen Fissur schneidet nicht tief in das untere Scheitelldpp-
chen ein, seine Linge betrigt nur 60 mm. Hinter dem hinteren auf-
steigenden Sylvischen Ast bemerkt man einen, aus der Interparietal-
furche entspringenden, gut entwickelten Sulcus intermedius Jensenii,
mit welchem das hintere Ende der ersten Temporalfurche verschmilzt;
noch. ungefahr aus der Mitte letsterer Furche spaltet sich eine Sekundér-
furche ab, welche tief in die Angulariswindung einschneidet. — Allein
die erste Temporalfurche (#;) erscheint schematisch wohl ausgeprigt;
t, und #; bestehen nur aus Teilstiicken.

Aus der obigen knappen Schilderung geht als bemerkenswertes
Moment die pithekoide Organisation des Occipitallappens hervor, welche uns
ganz an die Oberfliche beim Cercopithecus erinnert, wie das Vorhanden-
sein eines echten Sulcus simialis, daher der Schwund der ersten occipitalen
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Ubergangswindung, dann der gut entwickelte Sulcus lunatus, endlich die
ungewoshnlich langen vertikalen Ursprungsschenkel der Fissura calcarina.
Mikroskopie.

1. Zentralmotorisches System oder Py-Bahn. Die histopathologische
Untersuchung der Grofhirnrinde anlangend, wollen wir vor allem die
Nipibilder der vorderen und hinteren Zentralwindung ganz kurz er-
wihnen. Auffallend ist die Differenz zwischen diesen beiden Windungen
in dem Sinne, dafi Cp als sozusagen unberiihrt erscheint, hingegen Ca
zweierlei Verinderungen aufweist: a) den einfacken Schwund der Betz-
schen Riesenelemente hauptsichlich im Beinzentrum, wo man auf weite
Strecken kaum ein Exemplar zu entdecken vermag, hingegen sieht man
im Facialiszentrum entschieden relativ mehr solche Ganglienzellen;
b) die Lichtung der mittleren und groflen. Elemenie der Lamina pyrami-
dalis, wobei eine deutliche Neuronophagie im Spiele ist.

Bedeutend deutlichere, in bezug des histopathologischen Geschehens
lehrreichere Ergebnisse liefern die Fibrillenbilder, dargestellt mit Biel-
schowskys Silberimpragnation. Vorweggenommen seien die unter-
suchten Stellen der
rechten  GroBhirn-
hemisphére: 1. Fron-
talisorbitalis, 2. Fron-

talis T; 3. Fron-
talis 1I; 4. Ca; 5. Cp;
6. Parietalis sup.;
7. Supramarginalis;
8. Angularis; 9. Occi-
pitalis IIT; 10. Cal-
carina. 11.Tempora-
lis I; 12. Tempora-
lis IT; 13. Fusiformis;
14. Ammonshorn. —
Als genereller Um-
stand ist vor allem
mit Betonung zu ver-
zeichnen: allein im
Ca fanden sich deut-
lich appreziable Ter-

inder leh AbD. 2. Lamina pyramidalis der Ca — Links eine dysplastische,
anaerungen, WeLCNE  rechts normale mittelgroBe Pyramidenzelle. Fibrillenimprignation.,

sich in  zweifacher

Richtung, in morphogenetischer und histopathologischer, geltend machen.
In morphogenetischer Hinsicht fallen vor ‘allem deutlich dysplastische

Elemente besonders seitens der Schichten IIT, V und weniger der VI auf,

wie man dies auf Abb. 2 sehen kann, auf welcher zwei magnopyramidale
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Elemente  darge-
stellt sind, von wel-
chendas zurrechten
Seite ein reguléres,
das zur linken Seite
aber ein irregulires,
deformiertes Exem-
plar ist. Auf Abb.3
siecht man eine ab-
weichend spindelig
gestaltete Befzsche
Riesenzelle.—Dann
machensichhorizon-
tal-undschiefgestellte
Elemente besonders
in der III. Schicht
bemerkbar, u. zwar
in ziemlicher An-
zahl, denn bei auf-

Abb. 3. Lamina magunopyramidalis (1—4) und ganglionaris (5) der Ca. merksamer Durch-
I, & intakte Zelle; 2 eine durch zahireiche apolare Gliaelemente im . .
grofiten Teil ihres Protoplasmas zernagte Zelle; dasselbe Bild bei £ - 111ust.e1‘ung sind in
im basalen Zelleib nur mehr anfinglich; § dysplastische Riesen- jedem Préipa,ra,t sol-
pyramidenzelle. Fibrillenimpriignation.

che abnorm orien-
tierte Ganglienzel-
len anzutreffen.
Derartige Elemente
erscheinen iiberwie-
gend als.schief ge-
stellte Pvramiden,
deren  Apikalfort-
satz sich bogen-
formig in die ver-
tikale Richtung em-
porschwingt. Auch
doppelkernige Gang-
lienzellenfindet man
in der ITIL. Schicht
(siche Abb. 4).

In histopatholo-
gischer Hinsichtsind
dreierlei Verdnde-
rungen zu verzeich-
nen.

Abb. 4. Doppelkernige Pyramidenzelle aus der Lam. pyramidaliz der
Ca. Fibrillenimprignation.
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Erstens macht sich an den Ganglienzellen der 1II. und VI. Schicht
eine deutliche und gleichmaBige Schwellung der Apikal- wie Basalden-
driten bemerkbar. Auf Abb. 5 gibt es eine mittlere Pyramidenzelle,
von welcher normal
schméchtige Basal-
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 gemacht,
musterten wir die
NiBlpraparatenoch-
mals durch und fan-
den hier solche Bla-
hungder Apikalden-
driten an denselben
gleichfalls, jedoch
bel weitem nicht

so sinnfallic wie Abb. 5. In der linken Gesichtshilite eine mittelgroBe Pyramidenzelle,
. i deren leichtgewellfer Apikalfortsatz bis zu seiner Dichotomie gleich-
am  Bielschowsk Y- maBig gebliht ist. Basalfortsitze normal. — Fibrillenimpriignation.

schen Fibrillenpra-

parat, an welchem sich der durch die infantil-amaurotische Idiotie
erhirtete Satz bestétigte, dal nimlich die Fibrillenimprignation das
deutlichste und sicherste Darstellungsmittel fiir die Schwellung ist.
Denn die Konturen der geblihten Dendriten zeichnen sich bei dieser
Methode am scharfsten ab und fithren uns ein aufgelockertes Fibrillen-
werk vor, welches, zur Oberfliche gedriingt, ein anscheinend leeres
Innere zeigt; man gewinnt den Eindruck, als hitten wir leere Hiilsen
oder Schlauche vor uns, wie ich dies vor 20 Jahren als erster fir die
Tay-Sachs-Schaffersche Form schilderte. Solche Blihung der Apikal-
dendriten kann sich auch auf die dichotomisierten Sekundarzweige er-
strecken, wie dies aus Abb. 6a, b hervorgeht; hier fallt die Dendrit-
schwellung (6b) im Verhiltnis zu den normalschméchtigen Dendri-
ten (6a) leicht auf. — Endlich sehen wir auf Abb. 7 eine trianguldre
Ganglienzelle der Lamina multiformis, an welcher so die apikale wie
basale Dendritenblahung auffallt; der nach links abgehende normal-
diinne Seitenast des Apikaldendriten sticht vom letzteren als geschwell-
ten Fortsatz recht sinnfillig ab. — In allen diesen Bildern macht sich
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der Umstand bemerkbar, daB der Zelleib und Kern normal grofl bleiben
kann bzw. iiberwiegend als solcher zu verharren scheint. Dermafien

pulare Elemente an zwei
hier 2 apolare Blemente.

angrenzenden, zweiten Frontalwindung; b ans der Ca. — Aus dem
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geblihte Ganglienzellen sind so um ihren Zellkérper wie um die Den-
driten von Satelliten umringt und teilweise aufgezehrt; auf diese Weise



der idiotypischen Lateralsklerose oder spastischen Heredodegeneration. 683

kommenmutilierte Zelikérper und ausgehohlte Apikaldendriten zustande,
wie dies die Abb. 3 u. 6 deutlich zeigen; oft sieht man dreieckige Liicken
im Nervenparenchym, welche durch 8—10 Satelliten ausgefiillt sind
und aut diese Weise die Statte ehemaliger Ganglienzellen andeuten.
Oft bemerkt man
die Kerne solcher
apolarer Elemente,
welche regelmé#fig
kugeligund chroma-
tinreich sind, in Bis-
kotform mit auffal-
lender mittlererEin-
schniirung; solche
Bilder deuten dar-
auf hin, daB die
Kerne sich amito-
tisch vermehren.
Ziweitens macht
sich die patholo-
gische Verdnderung
des intracelluliren
Fibrillenwerks in
dem Sinne bemerk-
bar, daBl letateres
. . . Abb. 7. Ganglienzelle aus der Sublaminga triangularis Ca. Bemerkens-
mit Silber sich der- wert die Blahung des basalen und apikalen Fortsatzes; aus letzterem

ber imprégniert, zieht links ein ganz uormal_kali?riertgr Seitenfortsatz ab, Fibrillen-
impragnation.

formlichinkrustiert,

dann stickweise zerfallt und schlieBlich das Bild der silberkérnigen
Fibrillendegeneration entstehen 1af3t. Solche Alteration ist zumeist an
Ganglienzellen zu sehen, welche nicht Schwellung, sondern vielmehr
Tendenz zur relativen Atrophie zeigen.

Drittens ist als hochst wichtiges Moment auch in diesem zweiten
Fall von spastischer Heredodegeneration die .4lzheimersche Fibrillen-
verdnderung (AFV) zu verzeichnen, welche niemals an den Kolossal-
zellen der V., hochst selten an Exemplaren der VI., diberwiegend an
Ganglienzellen der III. Schicht in der vorderen Zentralwindung vor-
kommt. Nach der eingehenden Schilderung dieses Bildes hei dem ersten
Fall eriibrigt es sich, hier mit dieser Verdnderung uns eingehender zu
beschiftigen, doch wire hier ein spezielles und ein generelles Moment
hervorzuheben nicht zu versiumen. — Das spezielle Moment beruht
auf der Entwicklungstopographie der AFV., wonach wir die Ausbildung
des abnormen Fibrillenknduels émmer an einer umschriebenen Stelle
des Zellkdrpers sehen, wobei der Apikalfortsatz oft inbegriffen ist. Man
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sieht ndmlich oft vom Kern lateral (Abb. 8), also an einem dorsolatera-
len Abschnitt des Zelleibs auffallend dicke Strihne, welche in un-
unterbrochenem Zusammenhang mit dem Fibrillenwerk des Apikal-
fortsatzes stehen; durch das hierorts sich entfaltende Fibrillenkonvolut
wird der Kern stark beiseite geschoben. Auffallend ist in diesem mehr
Initialstadium der
AFV der Reichtum
und die Entwirrbar-
keit desaus verdick-
ten Fibrillen beste-
henden Knéauels; in
einem vorgeschrit-
teneren  Stadium
werden breitere
Streifen  gebildet,
welche offenbar aus
dem Verkleben der
pathologischen Ein-
zelfibrillen hervor-
gehen, da zugleich
eine Verarmung an
der Zahl bemerkbar
ist. Die Tendenzist
ebendie Zusammen-
Abb. 8. MittelgroBe Pyramidenzelle, deren geblahter Apikalfortsatz, SChWGiBqu der Fi-
sowie die rechte Halfte des Zelleibs durch die strihnige Fibrillenver- brillen, wodurch im
anderung eingenommen ist; (lile;:pllifgrr:a\‘: ;Zl links lateratisiert. Fibrillen- Endstadium die gro-
tesken, aus breiten
geschlungenen Pléttchen gebildeten Gehéuse entstehen, welche vom nor-
malen Fibrillenwerk so gut wie nichts bemerken lassen. — In Uberein-
stimmung mit dem jiingeren Bruder sieht man auch beim dlteren die AFV
iberwiegend, d. h. zahlenmiBig relativ am reichsten im Facialiszentrum
entwickelt; in Abweichung davon des interessante Verhalten, daf die be-
sagte Veranderung ausschlieflich in der vorderen Zentralwindung zu be-
merken war, und somit bekam die AFV eine erhshte pathogenetische Be-
deutung. Dieses Verhalten beriihrt schon das generelle Moment der AFYV,
welches eben in der Frage nach dem Wesen dieser hochst interessanten
Alteration besteht.
Bei diesem Punkt muf ich auf die jiingste Arbeit meines Assistenten
D. Miskolczy*) verweisen, welche er im Instituto Cajal auf die dankens-

*) Miskolezy, D.: Uber die Frithverinderungen der Pyramidenzellen nack
experimentellen Rindenverletzungen. Cajals Travaux 24
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werte Anregung des Altmeisters itber die Frithverinderungen der Py-
ramidenzellen nach experimentellen Rindenverletzungen ausfiihrte.
Auf Grund dieser Untersuchung gelangte Miskolczy zur Erkenntnis,
daBl sich im Fibrillenbilde der Ganglienzellen nach traumatischen Ein-
wirkungen eine reiche Skala der pathologischen Erscheinungen entwickle.
Experimentelle Eingriffe (Ischdmie, Abkithlung), Blutungs- und Erwei-
chungsherde, Infektionskrankheiten (Lyssa), Verblodungs- und senile
Prozesse (AFV), ja auch heredodegenerative Krankheitsformen (meine
Falle von spastizscher Heredodegeneration): also endo- wie exogene Ur-
sachen fithren zu fibrillarer Hypertrophie und zu AFV; hierzu wire noch
als physiologische Variante die von Tello aufgestellte Fibrillenverdickung
bei im Winterschiaf befindlichen Tieren zu reihen. Mit Recht betont
Aliskolezy, daB keine dieser Erscheinungen als eine spezifische Antwort
auf die Einwirkung erachtet werden kann, denn grundverschiedene
atiologische Momente vermogen identischen Effekt hervorzubringen, und
s0 kommt er zum Schlufl, dafl es sich nm eine allgemeine pathologische
Auferung des fibrilliren Neuronenapparates handele,

Wir glauben bei diesem Punkt mit Recht die Aufmerksamkeit auf
das analoge Verhalten des Hyaloplasma in bezug auf dessen Schwellung
hinzulenken, von welcher ich in meiner Monographie es als , kapitale
Tatsache’* bezeichnete, daB der schwellende Faktor — allein als solcher
betrachtet —, bei exo- wie endogener Herkunft derselbe ist. Somit
kommt der AFV ebenso wie der Schwellung als histopathologischer
Reaktionsform vor allem eine allgemeine Bedeutung zu. Doch ebenso
wie die Schwellung vermége ihrer Ausbreitung (segmentire bzw. all-
segmentare) eine der familidren Idiotie eigene Firbung und Bedeutung
erhiilt, scheint auch die AFV durch Lokalisation eine besondere Note
zu erhalten. Denn wir miissen es als eine sehr bezeichnende Tatsache
betrachten, dafi die AFV in arealer und tektonischer Praponderanz
bei spastischer Heredodegeneration auftritt; es kann kein leerer Zufall
sein, dafl diese Verinderung fokal und iiberwiegend in der Ca erscheint
und daselbst bei Verschonung der Lam. ganglionaris die I11. und VI
Schicht betrifft.

Die Fibrillenbilder abschliefend wire zu betonen, daf simtliche unter-
suchten 11 iibrigen Stellen der Grofhirnrinde sich normal erwiesen, daher
weder Zeichen der Dysplasie, noch der Schwellung wie auch nicht Andeutung
der Alzheimerschen Fibrillenverdnderung zeigten. Mit dieser Feststellung
kommt die hochst hemerkenswerte Tatsache zum Ausdruck, daf im Hirn-
mantel allein das motorische Zentrum sich als veranlagt und endogen er-
krankt erwies, und zwar streng bilateral, wie dies noch hervorgehoben sei.
Der krankhafte ProzeB befiel also in vorziiglich elektiver Weise das psy-
chomotorische Areal, in welchem Verhalten ein systematisches Prinzip
zur Geltung gelangt.
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Obige Fibrillenbefunde seien noch durch Bilder der Markscheiden-,
Glia- und Fettfirbung erginzt. Wir konnen uns sehr kurz fassen.
Die Weigertschen Priparate ergaben in der vorderen Zentralwindung
eine Lichtung im Stratum supraradiatum, welche mit dem #hnlichen
Befund des jiingeren Bruders tibereinstimmt. Die Bedeutung der mark-
fasrigen und ganglienzelligen Lichtung hauptsichlich in der Héhe der
III. Schicht der Ca erblickte ich in meiner Monographie auf Grund
des Spielmeyerschen Befundes — spastische Lahmung bei intakter
Py-Bahn — in der fonisierenden Rolle der genannten Schicht, wihrend
der V. Schicht — Riesenpyramyden — nur eine motorische Rolle
zuerkannt werden kann. Aus der kombinierten Erkrankung der III.
und V. Schicht kommt die spastische Parese zustande, diese ist
also das Lésionsprodukt von zwei corticalen Systemen. — Die Ca-
jalsche Makroglia erwies sich absolut normal. Die Scharlachrot- und
Sudan-Osmiumpriparate (Herxheimer bzw. Ciaccio) ergaben das Vor-
handensein von teils feinstkoérnigen, teils mehr derbkornigen, zumeist
umschriebenen Massen basal oder lateral vom Kern. Dabei wire auf den
Umstand zu verweisen, dafl in den geschwellten Apikaldendriten keine
Spur von Degenerationsgranulis zu sehen war, und somit glaube ich auf
Grund der angewandten Technik behaupten zu konnen, dal} die Schwel-
lung der priméiren und sekunddren Dendriten keineswegs durch An-
sammlung von Entartungsprodukten, sondern allein durch die dufquel-
lung des strukturlosen Cytoplasma, des Hyaloplasma bedingt sei.

SchlieBlich: Die motorische Hirnrinde zeigt nirgends Spuren von
Infiltration oder Wandveranderung; die Pia und Arachnoidea erweisen
sich normal. Daher sagen wir, dafl die mesodermalen Elemente des Pal-
liwm sich ganz teilnahmslos im krankhaften Prozef verhalten.

Von den tieferen infracorticalen Abschnitten sei vor allem die
Oblongata erwihnt, an welcher am Markscheidenpréparat normale Ver-
haltnisse sichtbar waren, daher war auch das Pyramidenareal ohne
Sopur einer markfasrigen Lichtung.

Nicht so das Riickenmark, welches vom thorakalen Abschnitt an-
gefangen abuwirts eine ebenso méfige Lichtung in beiden SStrPyramiden
bekundete, wie dies fiir den jiingeren Bruder nachgewiesen wurde,
und so lief sich fiir beide Kalmdr-Fille in ganz identischer Weise die cel-
lulodistale Markdegeneration beider Pyramidenbahnen feststellen.

II. Periphermotorisches System.

Die klinische Tatsache, daB im zweiten Fall Kalmar in den kleinen
Handmuskeln eine nur angedeutete, hingegen im Triceps surae und
Tibialis ant. wohl ausgepriigte Atrophie sich meldete, machte uns auf
die Vorderhornelemente des C, bzw L;RM-Segmentes aufmerksam.
Wir diirfen hier vielleicht jene Erwartung fixieren, mit welcher wir an
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die Untersuchung der hier angegebenen Riickenmarkshéhen heran-
traten: wir erwarteten mit Bezug auf den héchst schleichenden Verlauf
der Muskelatrophie auch keine allzu groben Veranderungen und um
eben die feineren bzw. spirlich angedeuteten Alterationen der Vor-
derhornzellen nachzuweisen, nahmen wir am Paraffinmaterial der
erwithnten Segmente eine Aufarbeitung an lickenlosen Toluidinblau-
Schnitten vor. Wir konnen es auch dieser Vorsicht verdanken, dafl uns
Verdnderungen der Vorderhornzellen nicht entgingen, welche kurz ge-
faft sich in einer typischen Schwellung der Elemente nebst neuronophagi-
schen Ansditzen bzw.

Aufzehrungenkund-

gaben. In Abb.9, e

eineImmersionsauf-

nahme, kommt die
Schwellungzur Dar-

stellung; wir sehen
geblihte  Vorder-
bhornzellen mit blaB
homogenem Zellin-

neren und dunkel-
gefarbter Zellpier-

pherie, wobei an &
letzterer Stelle 1.

deran dem Randdes
Zellkérpers  platt- >
gedriickte Kern und ¢
2. gewisse Uberreste

vonTigroidsubstanz

zu sehensind. Wenn -
. : T » Abb. 9. Zwei motorische Vorderhornzellen (L 5) im Zustand der 5, pri-
auch die Schw ellung méren Reizung®. Toluidinblaufirbung. Immersionsphotographie.

keine ubertriebene
ist, so erscheinen die Zellkonturen mehr als konvexe; {iiberhaupt
liegt am Zelleib der Akzent des pathologischen Geschehens, da der
Kern selbst noch nicht tiefergehend angegriffen zu sein scheint; in-
dem das Kernkérperchen sich vom hellen Grund des Kerns deutlich
abhebt, gibt es auch keine Spur einer schwereren Kernatfektion, —
Dann sieht man motorische Elemente, welche wohl etwas gedunsen sind,
ihr Tigroid noch gewahrt haben, doch machten sich apolare Elemente
an diese heran mit Spuren beginnender Neuronophagie. Nur ganz selten
sicht man Stellen beendeter Neuronophagie: eine -Ansammlung von
apolaren Elementen, welche, am Ort gewesener Yorderhornzellen liegend,
den Ausfall letzterer beweisen. — Die Topographie des Vorderhorn-
prozesses anlangend sei bemerkt, daB sicher ergriffene Exemplare am
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meisten in der lateralen und zentralen Zellgruppe vorkommen. —
Auch sei hervorgehoben, dal} der angedeutete Prozeff nur im . Lumbal-
segment in beiden Vorderhérnern nachzuweisen war; das C, gab keine si-

cher verwertbare Bilder. — Endlich demonstrierte die Fettfarbung nur
eine schwache perinukledre Ansammlung von Fettkérnchen. — Auch im
Vorderhorn keine Spur einer mesodermalen Verdnderung. — Zu er-

wihnen wire noch der Umstand, daBl um das Riickenmark herum sich
subpial zahlreiche als Amyloidkorper anzusprechende kugelige Gebilde
vorfanden.

III. System der Spinalganglien.

Schon die Markscheidenpraparate des Riickenmarks ergaben den
mit dem ersten Fall Kalméar iibereinstimmenden Befund, dal} die Goll-
schen Strange vom Thorakalmark aufwirts eine diffuse Lichtung zeigten,
daher besteht auch fiir den zweiten Fall Kalméar eine kombinierte System-
erkrankung im. Sinne Striimpells. Da es sich um eine mit der Py-Affek-
tion filbereinstimmende Erscheinung handelt, war ich bereits beim
1. Fall bestrebt, den Ausgangspunkt der Gollschen Lichtung in der
priméren Lésion ebenso in den Spinalganglien aufzufinden, wie die
Py-Degeneration in der primiren Lision der Ca ihre Begriindung er-
fuhr. Mein Befund war aber zu banal: fenestrierte und von Satelliten
umringte Ganglienzellen. Bei der Aufarbeitung des vorliegenden
I1. Falles lieB ich mich aber nicht abhalten, in den Spinalganglien eifrig
nachzuforschen, und ich glaube auch die Grundlage der leichten Hinter-
strangdegeneration im folgenden gefunden zu haben.

Hs sei auch hier vorweggenommen, dall ich Verinderungen von
zweierlei Ordnung antraf.

Erstens fanden sich in iberraschender Zahl dysplastische Elemente,
o0 in den cervicalen wie lumbosakralen Ganglien, indem man teils Zuwil-
lingszellen, teils eine Menge von (Ganglienzellen zu 5—7, als Ganglien-
zellkolonie innerhalb der gemeinsamen Kapsel zu sehen bekam. Wih-
rend die Zwillingszellen — zwei Ganglienzellen in einer Kapsel — sich
so ziemlich diffus vorfanden, erschienen die Zellkolonien mit Vorliebe
an den mehr corticalen Abschnitten des Ganglions (s. Abb. 10). Zur
Charakteristik dieses Befundes sel hervorgehoben, dall man solche
dysplastische Elemente in jedem Schnitl antraf, daher ein sicheres Merk-
zeichen der gestorten Enfwickung bedeuten. Ein weiteres gleiches Zeichen,
wohl in entschieden geringerer Zahl, bilden die biazonalen Spinalgan-
glienzellen (s. Abb. 11): aus derselben Ursprungszelle entwickeln sich
zwei Neuriten so ziemlich aus entgegengesetzten Punkten der Ganglien-
zelle, welche ihre Axonnatur einesteils durch den bekannten Initial-
kniuel, andernteils durch ihr Verlassen der Kapsel bewiesen.

Zuweitens bekundeten die Ganglienzellen durchweg Zeichen der pro-
gressiven Aufldsung, deren einzelne Etappen durch folgende Bilder
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dargestellt werden kénnen. Abb.12 zeigt die klassische ,.célula fenestra-
da““ Cajals : der noch nicht reduzierte Zelleib ist an seinem Rand von einer
ununterbrochenen
Reihe mittelgrofler
Vakuolen einge-
sdumt, wobei der
Zelleib selbst noch
keine Zeichen einer

Dekomposition
zeigh; ringsherum
macht sich die Pro-
liferation der Satel-
liten  bemerkbar,
und es 146t sich

nachweisen, dal

letztere die Vakuo-
lisation bewirken,
da man in mancher
Licke eine Begleit-
zelle zentral sifzen
sieht. Ein weiteres
Stadium der Zell-
verdnderung ist in
Abb. 13  wieder-
gegeben, welches einen bereits reduzierten Zelleib sehen 148t, aus welchem
teils gelappte Anhingsel, teils henkelformige Bildungen vermoge der
Satellitenwirkung entstehen. Die Proliferation der Satelliten hat bereits
einen hiheren Grad erreicht gegen die vorangehende Abbildung. Endlich
erblicken wir in Abb. 14 schon ein weit vorgeschrittenes Stadium: der
hochgradig reduzierte Zelleib ist durch ein formliches System von Henkeln
besetzt, wodurch derselbe ein schwammiges Auflere erhilt. Das SchluB-
bild der progressiven Zellkérperreduktion ist im bekannten ,,Restknot-
chen® gegeben (s. Abb. 15); hier sieht man schon keine Spur von Zell-
kérper, und der gesamte Inhalt der Kapsel einer ehemaligen Spinal-
ganglienzelle wird durch eine dichte Ansammlung von Satelliten ge-
bildet, welche in einer fibrésen Masse eingebettet liegen.

Doch sind die Ganglienzellenverinderungen damit noch nicht er-
schopft. Abb.16 zeigt die Tendenz des Axons, subkapsulir Kollaterale
vorzutreiben, an deren Ende ganz machtige, schaufel- oder ballonfér-
mige, massive Endkugeln sitzen. Solche subkapsulire Seiteniiste be-
kunden eine fortschreitende Aufwicklung um den reduzierten Zelleib,
wo dann das in Abb. 17 gegebene Bild entsteht : ein subkapsulirer Knéduel,
dessen Homologie zum Perrnocitoschen Spiralapparat ich a. O. bereits

Abb. 10. Eine aus 6 Zellen bestehende Zellkolonie aus einem Iums
halen Spinalganglion. Fibrillenimprignation.
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betonte. Doch sei bemerkt, dall die Axonen nach ihrem Austritt
aus der Kapsel, also im Parenchym des Spinalganglions auch Seiten-
iste entstehen lassen, von welchen nicht schwer ist, nachzuweisen,
daB diese mit Vorliebe fremde Spinalganglienzellen aufsuchen und
deren Kapsel durchsetzend nun eine subkapsulire Aufwickelung ein-
gehen. Doch kann das Verhalten solcher eingedrungener Fasern

Abb. 11. Biaxonale Spinalganglienzelle, ¢y, @2 Achsenzylinder. Fibrillenimprignation.

auch ein anderes sein, wie man dies besonders in Restknotchen
sieht: diese scheint die Zellmasse nicht so sehr umzuwickeln, als
in deren Fugen einzudringen, und somit entsteht eine zellig-fibrillire
Masse, wie dies in Abb. 15 zur Darstellung gelangt (wohl mehr unter
Tmmersion zu sehen ist). Als eine weitere wichtige Einzelheit wére
hervorzuheben, daB die neu gebildeten intrakapsuliren Fhserchen
eine Neigung zur Dichotomie bekunden, und somit wird der sub-
kapsulare Knduel nicht nur infolge einer mehr- bzw. vielfachen Um-
wickelung, sondern vermége der Faservermehrung dichter gestaltet.

ZusammengefaBt bekunden die Spinalganglien Abweichungen von
der Norm zweifach; erstens vermoge der Bildungsstorungen, zweitens
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infolge einer fortschreitenden Zellerkrankung. Wahrend erstere so fiir
die cervicalen wie lumbosakralen Ganglien in ganz gleichem Mafie
sich meldeten, konnten wir letztere in den unteren Spinalganglien
entwickelter bzw. reichlicher antreffen, da Restknoichen in gréferer
Zahl vorkommen. Und so sehen wir zwei Momenlte seitens der Spinal-

Abb. 12. Typische ,,célula fenestrada*® Cajals mit sabkapsularer Satellitenproliferation. Tumbales
Spinalganglion. Fibrillenimprignation.
ganglien demonstriert: die Dyplasie bezieht sich auf das gesamte System
der Spinalganglien und beweist dadurch eine allgemeine Anlageschwiche
dieses Systems, wdkrend die progressive Zellerkrankung vermdige ihrer
grofleren Intensitit in den lumbosakralen Spinalganglien uns éin Ver-
stindnis fiir die nur auf den Gollschen Strang begrenzte Markdegene-
ration gibt. Die Degeneration der Burdachschen Stringe diirfte im
vorliegenden Fall nur eine Zeitfrage sein, d. h. vom allméhlichen Fort-
schritt der Erkrankung in den oberen Spinalganglien abhéngig sein.
Unter allen Umsténden bedeutet aber die Affektion der Spinalganglien
Archiv fiir Psychiatrie, Bd. 77. 46
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einen HAullerst langsam ablaufenden ProzeB, dessen Bffekt eine nur
sehr maBige Hinterstrangerkrankung sein kann.

Abb, 13. Bildung von®Henkeln und Léppchen iniolge von Satellitenwirkung. Axonbifurkation
extrakapsulir, noch infrakapsular Seitenast. Groteske Schlingenbildungen. Fibrillenimprignation.
IV. Ezxirapyramidium. Auf letzteres wurde im vorliegenden Fall
unsere Aufmerksamkeit vermége des Kopf- und Handzitterns gerichtet
und das makroskopische Bild (s.
Abb. 18), die evidente Abplattung
des Caudatum zeigend, bestirkte
uns in der Erwartung, auch hier
feinere Verinderungen finden zu kén-
nen. Leider ergaben die Spielmeyer-
schen Markscheidenschnitte, die
Nissl-, van Gieson-, Bielschowsky-
und Herxheimer-Priparate keine
Spur von verwertbaren Verdnde-
rungen; die groBen wie die kleinen
Glanglienzeilen erschienen in norma-
Abb. 14. Stark reduzierter ZellkSrper einer Spi- ler Zahl und Form, eine Verfettung
nalgm'lglienze!le .dur.chw die reichlich.proliferiertez.x von Bela,ng Liel sich nicht nach-
Satelliten, dabei vielfach Henkelbildungen. Fi- .
brillenimpriignation. welsell.
DasErgriffenseindesmotorischen
und sensiblen Protoneurons (Py und Spinalganglien) des zweiten Falles
stimmt mit jenem des ersten Kalméar-Falles derartig tiberein, daf} es an-
gezeigt erscheint, das hauptsichlichste Resultat und dessen allgemeine
Bedeutung hervorzukehren.
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Vor allem ist die durch anatomische Kennzeichen dargelegle Anlage-
schwdche beider Protoneuronen hervorzuheben, denn:

L. die beiderseitige Affenspalte deutet auf ein minderwertiges End-
hirn;

2. dieZweikernigkeit, Formlosigkeit und Schiefstellung der Ganglien-
zellen der IIV.
Schicht allein sei-
tens der vorderen
Zentralwindung be-
welsen eindysplasti-
sches Rindenorgan;

3. die Zwillings-
zellen, die Zellkolo-
nien und die bi-
axonalenSpinalgan-
glienzellen sind si-
chere Zeichen einer
Entwicklungshem-
mung im Zentrum
des sensiblen Proto-
REUTONS.

In zweiter Linie
ist auf den histopa-
thologischen Prozefs
in beiden Protoneu-
ronen zu verweisen, Abb. 15. Im Zentrum des Gesichtsteldes ein mich-

. tiges Restkndtchen (REK). Fibiillenimpragnation.
welcher eben das
klinische Bild bewirkte.

Im Telencephalon kam ein ektodermal-elektiver, ausschlieflich die
vordere Zentralwindung betreffender EntartungsprozeB in tektonisch
(lamindr) verschieden gestalteter Auswirkung zur Geltung, indem die
ganglionére Schicht einen einfachen Zellschwund, d’e pyramidale und
nultiforme Schicht nebst Schwund noch die Alzheimersche Fibrillen-
verinderung erlitt. Die zum Schwund fithrende Erkrankung in den
Schichten IIT und VI wurde durch eine gleichmiBige Schwellung der
Apikal- und gewisser Basal- oder Lateraldendriten eingeleitet. Daher
erscheint die Schwellung nicht allein bei der akut bzw. subakut verlaufenden
familidren Idiotie, sondern auch bei der eminent-chronisch sich auswirken-
den spastischen Heredodegeneration als fundamentale Verdnderung, und
da wir mit der itblichen Methodik eine die Schwellung bedingende Auf-
treibung durch Degenerationsprodukte nicht sahen, denn die geblahten
Dendriten erscheinen am Fibrillenpriparat gleich leeren Schliuchen
mit fibrillirem ﬁberzug, so sind wir der Ansicht, daf es sich um die

46*
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Quellungsphase der Schwellung handelt (Blihung ohne ,eingelagerte
Granulis®).

Nebst der Schwellung verdient die AFV vermdoge ihres lamindren
wie fokalen Auftretens beson-
dere Aufmerksamkeit: ihre
Erscheinung im zweiten Fall
derselben Familie von spasti-
scher Heredodegeneration 1483t
nunmehr dieser Verdnderung
eine nicht zu unterschatzende
Bedeutung zukommen. KEr-
gtens schon aus dem Grund,
denn im II. Fall war aus-
schlieflich die vordere Zen-
tralwindung die Fundstitte
dieser eigenartigen Verdnde-
rung, und so dirfte dieses
Verhalten doch mit dem
heredodegenerativen Rinden-
prozel in enge Verbindung
zu setzen sein. In welchem
Sinne? Da ist freilich eine
sichere Antwort nicht leicht

Abb. 16. Aus dem Initialglomerulns eine Seitenastspros- 24U geben: denn wir kennen
sung mi.t- mﬁch.t?ger lkugeliger.Euc_lansq'hwell'ung. satel- die feinsten Entwicklungs-
litenproliferation. Fibrillenimprignation. . . _ .

: bedingungen dieser Verinde-

rung noch nicht. Halten wir aber die Tatsache vor Augen, daB
die echte AFV nur bei prisenilen Verblodungen und bei spasti-
scher Heredodegeneration vorkommt, bei ersteren auf den Frontal-
Parietal-Temporallappen zerstreut mit Verschonung des Oceipital-
lappens, bei letzterer allein in der vorderen Zentralwindung: so glauben
wir hieraus folgern zu dirfen, daB sich in diesem Verhalten der ge-
schwichte Teil des Hirnmantels verriat, denn die Diffusion bzw. die
Beschrankung der AFV wire nur mit der systematischen Topographie
des streng endogenen Prozesses in beiden Fallen in Verbindung zu setzen.
Freilich nimmt die Beobachtung von Miskolczy, wonach die Fibrillen-
veranderung im Sinne der Vergréberung bei exo- wie endogenen Pro-
zessen vorkommt, viel von der Bedeutung eines Zeichens von endo-
genem Charakter weg, obschon die Tatsache hervorzuheben wire,
daB die exogene FV im Zelleib mehr diffus, die endogene FV hingegen
immer umschrieben cinsetzt. Wenn wir daher nur der endogenen FV
die Bezeichnung der Alzheimerschen Fibrillenverdnderung zukommen
zu lassen geneigt sind, so wollen wir dennoch nicht verhehlen, dal}
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derartige subtile Unterscheidungen. schwer auf allgemeine Zustim-
mung rechnen diitfen. Doch diirfte es keinem Widerspruch begegnen,
dall die Beschrin-
kung der AFV auf
den heredodegenera-
tiven Abschnilt des
Endhirns (Ca) diese
mit dem endogenen
Entartungsvorgang
in engstes Abhiin-
gigkeitsverhilinis
bringt. Gehirninva-
liditat und AFV
diirften parallel
gehen.

Ein weiteres be-
merkenswertes  Mo-
ment des I1. Falles
Kalmar dufert sich
in der Affektion des
motorischen Deutero-

neurons, indem die Abb. 17. Pericellulirer Faserkniiuel aus mittelteinen Fasern bestehend.
Ursprmlgszellen des Spinalganglienzelle. Fibrillenimpragnation. Immetzionsphotographie.

spino-muskuldren
Neurons, evidente Spuren von Strukturauflosung zeigend. die Grundlage
fiir die Muskelatrophie der unteren Extremitit bilden. Wir sehen also
auch bei der Friihform von echter, idiotypischer Lateralsklerose das
Bild der Py-Erkrankung sich mit Zeichen der spinal bedingten Amyo-
trophie zu erginzen und somit eine amyotrophische Lateralsklerose ent-
stehen. Nur wire fiir diese das klinische Moment hervorzuheben, daf
ebenso wie die Py-Erkrankung in hochst langsamer Weise verliuft,
ebenso entwickelt sich die Vorderhornerkrankung in ungemein schlei-
chender Weise im Gegensatz zur Spitform der echten Lateralsklerose,
bei welcher das motorische Proto- wie Deuteroneuron (Caund Vorderhorn)
viel rascher degeneriert, daher uns auch sinnféllige Zeichen der Auf-
losung vorfithren. Mit dem vorliegenden Fall ist also fiir die Friih-
form der idiotypischen Lateralsklerose die prinzipielle Moglichkeit einer
Affektion beider motorischen Neuronen bewiesen. Jene Frage, ob die
Verinderungen des zentralen Neurons nicht jene des peripheren Neu-
rons induzierten, oder ob beide auf derselben Grundlage, also koordiniert
entstanden wiren, méehte ich hier die in meiner Monographie gedullerte
Auffassung wiederholen. Bei der systematischen Heredodegeneration
handelt es sich um veranlagte Systeme, welche oft, gegen die Anschluf3-
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systeme dadurch auffallen, daB letztere unberithrt bleiben, wie wir
dies am schlagendsten bei den heredocerebellaren Affektionen im Biel-
schowskyschen zentrifugalen und zentripetalen Degenerationstyp ver-
wirklicht sehen. Im Verlauf
der systematischen Heredo-
degeneration erkranken ausge-
sucht nur veranlagte Systeme,
und es hangt nur von der falls-
weige gegebenen Veranlagung
ab, ob ein oder mehrere Sy-
steme, welche miteinander
auch nicht immer im anato-
misch-funktionellen Konnex
stehen miissen, erkranken.
Das System der Spinalganglien
steht mit der Py-Bahn in kei-
ner unmittelbaren Verbindung
und doch sind beide dege-
neriert; schon aus diesem Ver-
halten diirfte die von Fall zu
Fall variierend gegebene Sy-
stemveranlagung hervorgehen.
Abb. 18. Frontalschnitt in der Hohe des Vorderhorns WWie sehr dieses Moment das
des Seitenvenirikels. Bemerkenswert die Abplattung . .
des Caudatwm. Formalinschnitt. ausschlaggebende sein diirfte,
geht daraus hervor, dafl der
jingere Bruder im Gegensatz zum dlteren keine Spur einer Amyo-
trophie zeigte, wohl starb er aber auch um 9 Jahre frither, vermutlich
vor der Ausbildung bzw. dem klinischen Auftritt der Amyotrophie.

Der histopathologische Prozef3 in den Spinalganglien geniigh wohl
zur Erklirung der Hinterstrangaffektion; sein rein parenchymatoser
Charakter, seine strenge Symmetrie lassen diesen als systematische Er-
krankung erkennen, ohschon die Reaktionsweise der Elemente von jener
bei exogener Rinwirkung nicht abweicht, da die Spinalganglienzelle auch
im letzteren Fall mit Fenestration, Satellitenproliferation, Axonkolla-
teralenbildung und subkapsuliren fasrigen Umwicklungen reagiert.
Wir mochten also eine groBere Bedeutung den dysplastischen Erschei-
nungen zuschreiben, denn diese in Gesellschaft der systematischen Af-
fektion kénnten mehr im Sinne der endogenen Erkrankungsart ver-
wertet werden.

TUberblicken wir vom allgemeinen anatomischen Gesichtspunkt
diesen zweiten Fall von familifirer Lateralsklerose nebst dem ersten,
so heben wir folgende Momente hervor. Beide Fille stellen das Schul-
beispiel einer hereditar-systematischen Nervenkrankheit dar, denn sie
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zeigen alle drei Kriterien, die sog. aratomische Fakiorentrias dieser
Erkrankungen. Es ist leicht nachzuweisen, daB es sich um einen ekto-
dermal elektiven Degenerationsprozef innerhalb gewisser Segmente
von gewissen Systemen mit strenger Symmetrie handelt, denn:

1. die Segmente Endhirn und Riickenmark,

2. in den bilateralen Systemen a) des zentral- und peripher-moto-
rischen Neurons, b) der Spinalganglien samt spinalen Nervenfasern
degenerieren;

3. und zwar ausschlieBlich in ihren ekfodermalen Elementen, wodurch
diese ektodermal-elektive Degeneration einen elektiv segmentér-
systematischen Charakter — jenen einer echten, primiren System-
affektion — gewinnt. Fiir solche ist die Teilnahmlosigkeit der mesoder-
malen Elemente bezeichnend.

In meiner Monographie unterschied ich die ektodermogene Degenera-
tion von der ektodermotropen (siehe elektive Toxinwirkung bel Dysenterie,
Diphtherie), welch letztere wohl iiberwiegend ektodermale Elemente
betrifft, doch entbehrt sie den rein segmentiir-systematischen Cha-
rakter. Das ektodermale Parenchym ist im Fall von Ektodermogenie
ein ab ovulo geschwichtes Gewebe; dieses embryologische Moment
kommt in der Dysplasie der affizierten Systeme zum Ausdruck (sieche
feinere Fehlbildungen in der vorderen Zentralwindung, in den Spinal-
ganglien, die pithekoide Organisation des Endbirns dieses Falles, wel-
ches das schwicher veranlagte zentral-motorische Neuron, die Pyra-
midenbahn, enthilt). Ektodermogenie bedeutet anererbte Keimblati-
schwdche, welche im dysplastischen Zentralorgan sich kundgebend, zur seg-
mentdr-systematischen Degeneration fithrt. In diesem also charakteri-
sierten ektodermalen Parenchym ist der primir angegriffene Bestand-
teil das strukturlose Cytoplasma, in der Form von Quellung, wie wir
dies auller der akuten Heredodegeneration {(infantiler Typ der fami-
ligren Idiotie) noch fiir die chronische Heredodegeneration (familifire
Lateralsklerose) oben nachwiesen (s. Abb. 3, 6, 7).



