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Bevor wir unseren  im Titel  ausgedri ickten Gegenstand beriihren 
wiirden, w~re zwecks r icht igem Verst~ndnis  auf gewisse Gemeinplgtze 
der normalen  S t ruk tu r  des Zent ra lnervensys tems  (ZNS) zu verweisen; 
diese sind histologischer u n d  topographischer Natur .  

Hinsichtlich der histologischen Tatsaehen ist vor allem die ektodermale Her- 
kunft des ZNS und dessen ursprtinglieh r6hrenartige Beschgffenheit zu betonen, 
wodurch das embryonale Markrohr mit frfihzeitiger Naekenbeuge in Erseheinung 
tritt. Mit Nachdruck sei auf die primgren bzw. sekundgren Hirnblgsehen ver- 
wiesen, wodureh der segment~re Bau resultiert. Im Antbau des roll entwickelten 
ZNS nehmen Elemente zweier Keimbl~tter, ekto- und mesodermale, teil/ Die 
ektodermalen Elemente sind zwief~ch: neuronale und neurogli6se. Die neuronalen 
Elemente linden ihren morphologisehen Ausdruek im Neuronenbau; das Neuron 
besteht aus Neuroeyt d-Axon d-Endbgumchen und kann mit bezug auf die 
Lgnge des Axons ein kurzes oder ein langes sein. Die langen Neurone bilden im 
ZNS bilateral-symmetrische Bahnen, fiir welehe der gemeinsame, immer an ein 
gewisses Segment gebundene Ursprung, der gemeinsame Verlauf und die gemein- 
same, d. h. an identisehen Punkten stattfindende Endigung als eharakteristisch 
gilt. Wir sagen daher, dab das ZNS  sin durch bilateral-symmetrisehe Neuronensysteme 
gekennzeiehnetes segmenti~res Organ ist. Betonenswert wgre nochmals, dab die 
langen Neurone exquisi~ segmentgren Ursprungs sind; so z. B. lieg~ der Ursprung 
der Pyramidenbahnen in den beiden teleneephalen vorderen Zentralwindungen, 
jener der Bindearme im metencephalenNueleus dentatus cerebelli, usw. Itinsieht- 
lich der Neuroglia wollen wir auf deren ektodermale Abst~mmung verweisen; 
dann sei hervorgehoben, dab es eine Dendroglla als Makro- und Mikroglia und 
eine Adendroglia (Hortegas Oligodendroglia) gibt. Die Makroglia ist unter normalen 
Verhgltnissen ein N~hI- und Stiitzelement der Neurone, unter pathologisehen 
Verhgltnissen vel~n6ge der gli6sen Sklerose ein Ersatzelement; die Mikroglia 
scheint normalerweise den makrogli6sen Filz zu verdiehten, unter pathologischen 
Umstgnden nimmt sie an dem initialen Abbau teil; die Adendroglia (aueh Ca]als 
apolare Elemente) ist normal ein untgtiges Element, welches beim zentralen 
Gewebszerf~ll eine Abban- und Transporttgtigkeit entfaltet, daher aueh als 
Sguberungselement fungiert. Stellen wh" die neuronalen und neurogli6sen Elemente 
einander gegenfiber, so ist festzustellen, dab die neuronalen Elemente vermSge ihres 
Baues segment~re und systematische Elemente, wghrend die neurogli6sen Elemente 
~iehtsystematische di]]use Elemente sind. 
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Bezfiglieh der mesodermalen Elemente ist hier allein auf die hSchst bezeichnende 
Tatsache zu verweisen, dab die piatragenden GefaBe fiberall durch die Membrana 
limitans gliae yore ektodermalen Gewebe getrennt sind; es finder daher nirgends 
eine Vermengung, geschweige eine Verwachsung der ekto- und mesodermalen 
Elemente start, daher stehen diese als art/female Elemente einander gegenfiber. 
Es ist dies ein Verhalten, welches unter pathologisehen Verh~ltnissen eine Betonung 
erfahrt, indem z.B. bei den heredodegenerativen Krankheiten des ZNS allein 
die ektodermalen Elemente elektiv leiden bei Verschonung der mesodermalen. 

In  bezug der Topographie ware auf das topische u~d das tektonische Moment 
, zu verweisen. Topisch gliedert sich das Endhirn bekanntlich Lu fr/ihmarkreife 

sensibel-sensorisehe und in sp~tmarkreife Assoziationsfelder (Flechsig), wobei die 
spatmarkreifen Folder als die phylogenetisch jfingeren Absehnitte, der Rindenober- 
fl~che gelten, wohingegen die frfihmarkreifen als die ~lteren. Tektonisch ist die 
Brodmannsche lamin~re Struktur mit don ~ypischen 6 Schiehten des homogeneti- 
schen Cortex bemerkenswert und stellt in dieser Form den Isocortex dar gegen- 
fiber dem Allocortcx, welGher dureh don Schwund bzw. Verdoppelung der 
Lamina granularis interna als fiinfschichtige motorische bzw. achtschiGhtige Seh- 
rinde entsteht. Doch night allein vermSge seines Banes ist der Cortex beachtens- 
wert, sondern aueh in funktioneller Hinsicht; so wissen wir yon A. Kapper.~, dal3 
die Gro~hirnrinde funktionell sich in drei Staffeln gliedert: die mittlere Lage, 
d.h. die Lamina granularis interna ist eine rezeptive Schicht, wie wir dies zuerst 
yon Cajal erfuhren, der nachwies, dab die sensiblen Endverzweigungen in diGser 
SchiGht stattfinden; die supragranul~re Lage, h~uptsachliGh die dritte Schicht, 
is~ eine assoziative Schicht, deren funktionelle Bedeutung in  der Leiter der 
Mammalier gegen den Mensch zu w~chst, d.h. an Dicke zunimmt; die infra- 
granul~re Lage ist rein ableitender Natur. Somit gibt es funktionell drei fiber- 
einander gelagerte Rindenschichten: eine mittlere als afferente, eine ~uBere als 
assozia~ive, eine tiefe als efferente Schicht. SchlieBlich ware noch auf die Onto- 
gcnese der Rindenschichten aufmerksam zu machen: wir unterscheidGn eine frfih- 
zeitig erseheinende, also ontogenetisch altere Rindenschicht, welche aus II. und u  
besteht (Lain. granularis externa und multiformis) und eine jfingere SchiGht, be- 
stehend aus IV und III,  d.h. aus Lam. granularis interna und aus letzterer hervor- 
gehender L~m. pyramidalis; dementsprechend reden wir yon einer ontogenetisch 
stabilen und labilen Lage. Alles zusammengefa~t, ist hervorzuheben, dab die 
Grol~hirnrinde baulieh, funktionell und entwicklungsgesGhichtlich aus differenten 
Absehnitten, sog. Systemen besteht. Die Rindenober]Idche gliedert sich philo- 
ge~etisch, das Rindeninnere ontogenetisch. Di//erente Struktur geht mit di]/erenter 
Funktion einher, wi~hrend die entwicklungsgeschichtlich di//erenten ~elder bzw. 
Schichten eine di/]erente An/~lligkeit bedeuten in dem Sinne, dab die ~lteren stabfleren 
Systeme einem pathotogischen ProzeB gr6l]eren Widerstand leisten als die ]fingeren 
]abileren. 

I n d e m  wir n u n  die w e r k ~ t i g e n  Pr inzipien bei den organischen ]-Ih'n- 
k rankhe i t en  verfolgen, so haben  wir einerseits die an  die Elemente  
gebundenen  feineren Ver~nderungen,  die tIistop~thologie,  andererseits 
die lokale Vertei lungsart  dieser Ver~nderungen,  die Topographie des 
Prozesses, zu verfolgen. S~mtliche pathologische Vorg/~nge im ZIqS 
fasse ich in  folgender TabeUe zusammen:  
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Fei~zste patho- 
h istologische 

Vorg~ge 

Pathologische Vorg~inge im Z N S .  

I / l. ~esodermale Ver~nderungen. 
An 

a) normalen Elementen 

b) blast,omat6sen Elementen 

Gr ob- mecha ~ische 
(traumatische) 

Vorq~nge 
Teratologische ~ a) Niedrig organisier~e Monstra. 

Vorg4nge | b) H6her bzw. hochdifferenzierte Mi~bildungen. 

2. Ektodermale Ver~nderungen. 
3. Ekto-mesodermale Veri~nde- 

rungen. 
bl) :Neurogli6ser N~tur: 

1. Hyperpla.stogene Blastome 
(E. Schwalbe) Gliomata 

2. Dysontogene Blastome 
(E. Schwalbe) Sclerosis 
tuberosa 

b2) Neuronaler Natur. 
1. Ganglioneurom~. 

Feinste histopathologische VorgKnge an normalen Elementen. 

I. Histopathologie. 
Diese bezieht sich auf die zwei Normalhauptelemente des Zentral- 

nervensystems, n~mlich auf die meso- und ektodermalen. 

A. Ver~inderungen der mesodermalen Elemente. 
Diese sind teils Wandveri~nderungen, tells entztindlicher Natur. 
1. Die Gef~i[3wandver~inderungen, wie z.B. die A*herosklerose, die hyaline, 

die fibrSse Ver~nderung, berfihren die mesodermalen Elemenr als prim~re 
Veri~nderung, w~hrend die ektodermalen Elemente nur in sekund~rer Weise ; 
die Affektion letz*erer gelangt in disseminierten Herden auf Grund yon 
Emolli*ion zum Ausdruck. Gem~13 der GrSI3e des Erweichungsherdes werden 
entweder nut ektodermale, zumeist ek*o- mid mesodermale Transport- 
elemen*e in Anspruch genommen, daher der Gewebsdefekt entweder 
rein gliSs, mehrfach aber ekto-mesodermal ersetzt. Im groBen und ganzen 
gib~ es zwei ttauptformen: a) Die Erweiehung geschieht in 1--2 groi3en 
Herden, wo dann gemgB der Topik kliniseh Hemiplegie, Hemi~n~sthesie, 
Flemianopsie, Aphasie erscheinen; da es sich um grol3e Parenchym- 
defekte handelt, so erscheinen grubenartige Vertiefungen an der Hirn- 
oberflgche bzw. kavernSse Defekte im Hemisphgreninneren. Ein be- 
sonderes Interesse bieten die flgchenhafgen, stellenweise auf die 3. Schichg 
beschrgnkten Erweichungen bei Ar~eriosklerose, wie dies zuers~ C. und 
O. Vogt, spgger F. JBrinkmann 1 (aus Jakobs Laboratorium) nachw%sen; 
diese l~mingre Schiehtendegeneration exogen-vasculgren Urslorungs hag 
na*firlich mit spgter zu erwghnenden endogenen lamingren Degenera- 
tionen nichts Wesensgemeinsames. Wir verstehen diese flgchena~ige 
Ausbreitung der Erweichung auf Grund des P/ei/ersehen Praehtwerkes =5, 
in welchem der Nachweis erbraeht ist, dab zwdsehen Cytoarehitektonik 
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und Angioarchitektonik eine weitgehende Ubereinstimmung besteht, 
und zwar nicht allein in bezug der Feldlokalisation, sondern auch in der 
angioarehitektonisehen Gliederung der Rinde nach Sehichten. b) Die 
Nekrose kann in zahlreichen kleinen und kleinsten Herdchen start- 
linden, woraus das klinisehe Bild der arteriosklerotischen Demenz resul- 
tiert mit manehmal reeht dichter gli6ser Sklerose. ~tiologisch handelt es 
sieh um Lues, Nicotin, Alkohol, also um toxisch-infekti6se Momente. 
Anknfipfend an die fein-mechanisehe Ern~hrungsst6rung und an die 
hierdurch bedingte gliSse Ersatzwucherung, ist die yon Spielmeyer 2 
dargelegte Bedeutung des Ge]~ifilcram~9]es und die somit bedingten Kreis- 
laufstSrungen in der Ausbfldung 6rtlicher Sklerose hervorzuheben, wie 
wir dies besonders bei der Epilepsie und Paralyse sehen. Es handelt sieh 
vorziiglieh bei der Epilepsie - -  hier im Ammonshorn - -  nicht um orga- 
nische Wandver~nderungen und um station~re bzw. progressive Lumen- 
ver~nderung, sondern um die auf endokrin-ehemischer Grundlage ge- 
gebene Gef~{treizung bei konstitutionell gesteigerter ,,Krampfbereit- 
sehaft" des Gehirns. 

2. Die entzi~ndlichen Ge]g[3ver~inderungen treten als einfaehe und als 
granulomatSse Entzfindung auf. Letztere zeigen nicht allein die histo- 
logischen Spuren der Entziindung, sondern aueh die granulomatSse 
Vergnderung der Gef~Bws die miliare Gummabildung; dieser Proze~ 
vermag nicht allein dutch die Ge~alterat ion,  sondern such auf Grund 
yon Toxinwirkung auf das Nervenpgrenchym zu wirken im Sinne der 
physikalisch-chemisehen Desorganisation. Der Riese der granulomatSsen 
Hirnprozesse, die Lues, ist yon allergrSBter Bedeutung; hierfiber mSchte 
ich ganz kurz folgendes mitteilen. Bekanntlich gel~ngt die Spirochaeta 
pallida vor allem in den Liquor und verursaeht bier naeh Vermehrung 
und vermSge yon H~utereizung Kopfschmerz, Schwindel, Schlaflosigkeit, 
kurz das Bild der luetischen Neurasthenie. In einer zweiten Etappe werden 
die basalen sensiblen, fiberwiegend die motorischen Hirnnerven in der 
Form yon granulomatSser Entzfindung angegriffen, wodurch das Bild der 
basalen Lues entsteht. Schliel~lieh teils auf Grund der Endarteriitis 
luetica kommt es zu Herderscheinungen, teils vermSge der diffusen Aus- 
saat yon Spiroch~ten entsteht eine progressive Parenchymerkrankung 
in der Form der Paralyse. Auf Grund dieser Verbreitungsweise der 
Spiroeh~ten im ZNS kSnnen wir eine subaraehnoidale Cysternenform, 
eine oberfl~chliehe und eine tiefe Form der zentralen Spiroeh~tose unter- 
scheiden; angesichts dieses angedeuteten Vorganges sind wir der per- 
sSnlichen Ansieht, dab die progressive Paralyse keine Systemkrankheit 
ist. Eine ehar~kteristisehe Begleiterscheinung der paralytischen Hirn- 
ver~nderungen besteht in. dem Auftreten des sogenannten ,,Paralyse- 
eisens" tells an Gef~Be gebunden, teils diffus im Parenchym (Spatz 3, 
v. Lehoczky 4). Was nun die einfaeh entziindlichen Ver~nderungen des 
Gehirns anbe]angt, so w~re auf die verschiedenen Infektionen und nieht 

2* 
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zuletzt auf die Encephalitis epidemica zu erweisen, wodurch das Bild 
der Psychosis in]ectiosa im Falle yon Rindenerkrank~mg erscheint. 
Nicht unerwahnt bleibe, daf3 auf Grund auch cerebraler Lokalisation 
bei Encephalitis epidemica psychotische Zustandsbilder, bei Paralyse 
besonders cyclo-schizophrenieartige, aktiviert werden kSnnen. Noch 
auf eine Form der cerebralen Veranderungen anschliel~end an luetische 
und einfach-infekti6se Einfliisse im spateren Fetalleben bzw. im frfihesten 
Kindesalter.i sei hingewiesen, welche das Bild der Hemi. bzw. Diplegia 
cerebralis in[antilis bewirkt; in solchen Fallen treffen wir porencephalische 
Defekte, sowie StSrungen der Oberftachenausbildung (Makro-Mikrogyrie), 
welche zumeist mit Idiotie gepaart vorkommend, das Bild der Idiotia 
encephalopathica bewirken. 

~berblieken wir die Pathogenese jener Hirnkrankheiten, welche auf 
den Veranderungen der mesodermalen Elemente beruhen, so w~ire ihre 
Exogenitdit zu betonen, da sie doch toxisch-infektiSs bedingt sind. Diese 
exogenen Veranderungen sind in erster Linie an GefaSe gebunden, wo- 
durch gefgBabhgngige herdfSrmige ParenchymauflSsungen in disse- 
minierter Form entstehen, welcher Umstand es nicht aussehliel~t, dab 
sieh eine gewisse topische Elektivitat zeige. Es dfiffte genfigen, auf die 
typisehe Paralyse zu verweisen, bei welcher Form die ansonsten diffusen 
Gewebsveranderungen im Frontal- und Temporatlappen bei Verschonung 
des 0ccipitatlappens vorkommen; ferner auf die typische Ansgssigkeit 
der Veranderungen bei Encephalitis epidemica in den basalen ttirn- 
ganglien; schliel~lieh auf die typisehe Erweiehung des Pallidum bei CO- 
Vergiftung usw. Doch betonen wir, da~ in diesen topisehen Aul~erungen 
nicht eine Spur yon echter Systematik zur Geltung gelangt. Die primare 
parenehymat6se Veranderung bekundet sich in diesen F/illen stets 
seitens der mesodermalen Elemente; die ektodermalen leiden passiv in 
sekundarer Weise. 

B. Veriinderungen der e#todermalen Elemente. 
Wahrend im ZNS die Veranderungen der mesodermalen Elemente 

aui rein exogenem Wege stattfinden, erseheint die Erkrankung der ekto- 
dermalen Elemente zweifaeh bedingt, exogen und endogen. Diese 
zweierlei Veranderungen differieren oft scharf voneinander, doeh k6nnen 
sie manehmal auffallend ahnlieh sein. 

1. Die exogenen E/~todermcdveriinderunge~ bedeuten Zentralerkran- 
kungen, welche auf Einwirkung yon anorganiseher, organiseher and organi- 
sierter Gifte entstehen und weft dabei aussehlieBlieh die ektodermalen 
Elemente affiziert erscheinen, so denken wir mi~ Rech~ an eine chemische 
AHinitgt oder Elelstivitdit. ttierbei verweisen wir auf die Ver~inderungen, 
welehe auf die Einwirkung yon Blei, Alkohol, Diphtherietoxin entstehen; 
diese sind lediglich in zwei Formen zu gruppieren. So kommt es vor, 
dab die ektodermalen Elemente disseminiert herdf6rmig erkranken wie 
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bei experimenteller Bleivergiftung (v. Meduna 5), oder aber sie werden 
in systematischer Form affiziert wie bei chronischer Allcoholvergi]tung des 
Mensehen, wo die vegetativen Zentren im ZNS. erkranken (Gamper ~) 
bzw. bei loostdiphtheriseher Chorea, wo die Striata sieh vergndern (Globus ~). 
In letzteren Fi~llen, worauf wir besonderes Gewicht legen, sind stets 
vaseul~re Veriinderungen mit im Spiele, namentlich endoperitheliale 
Proliferationen bzw. adventitielle Rundzelleninfiltrationen, welehe Er- 
seheinungen darauf hinweisen, dag in diesen Fallen die exogene Noxe 
fiir die e k t o - w i e  mesodermalen Vergnderungen als eine ge~heinsame 
Erlcranlcungsursache diente. Aus diesen Beispielen ist es e~siehtlich, 
dal~ die ehemisehe Elektivit/~t die ektodermalen Elemente teilSxrein, d. h. 
ohne mesodermalen Spuren, aber wahl- und regellos treffen kann; tells 
auf Grund einer ehemisch-organisehen Wahlverwandtschaft wotil syste- 
matisch zu affizieren vermag, jedoch mit deutlichen mesodermalen 
Begleiterseheinungen. Die Affinit~t yon Toxieis ektodermalen Elementen 
gegeniiber nannte ich ,,Ektodermotropie". 

2. Letzterer stellte ich scharf gegeniiber die Gruppe der endogenen 
Ektodermalveriinderungen. Bei diesen spielt wohl auch die ektodermale 
Elektiviti~t eine t~olle, doch wie schon die Bezeichnung ,,endogen" 
andeutet, handelt es sich um Ver~nderungen aus rein inneren Grtinden, 
deren Wesen in einer anererbten (kongenitalen) daher inh~renten Gewebs- 
sehw~ehe besteht. Diese auf ektodermale Elemente sich beziehende Lebens- 
unfghigkeit, die unzulgngliche Lebenskraft nennt man Abiotrophie, ver- 
m6ge welcher eine GewebsauflSsung in Form der primgren Degeneration 
progressiv ablguft. Das mit mangelhafter Lebenskraft ausgestattete 
ZNS verriit seine Strukturschw~ehe durch Zeiehen defekter Ausbildung 
- -  Dysgenese, Dysplasie, allgemein ausgedriiekt: Abiogenese. Als solche 
Zeichen sind zu betrachten die regelwidrig ausgebildeten Ganglien- und 
Gliazellen, deren abnorme Orientierung und Zahl, ferner St6rungen der 
Oberflgchengliederung (Makro-Mikrogyrie) wie seitens des Irmeren als 
Heterotopie, endlieh die Unterentwicklung einzelner Segmente wie dies 
zuni~chst seitens des Kleinhirns als Nonnes Miniatfirkleinhirn zum Aus- 
druck gelangt. Aus diesen Verh/~ltnissen geht wohl hervor, dal~ es eben 
die Abiogenese ist, welche ein ZNS als lebensunfghig, als abiotrophisch 
stigmatisiert; die Ursaehe eines solchen abnormen Zustandes l~ftt sich 
allein auf ein fehlerhafte~s Keimblat t  zuriickfiihren und so sind die endo- 
genen Ektodermalver/inderungen im Grunde genommen ,,Keimblatt- 
krankheiten". Nachdem nun die genannten Ver~nderungen auf Ent- 
wicklungsmiBbildungen des Ektoderms im weitesten Sinne beruhen, so 
bezeiehnete ieh diese St6rungen als ektodermogene und den Prozel3 
selbst ,,Ektodermogenie". N~ch diesen ErSrterungen l~Bt sieh sagen, 
dag die ektodermalen Elemente allgemein und prinzipiell aus doppelten 
Griinden elektiv erkranken: kraft  der chemischen und der genetiseher~ 
Elektivit/it. W/~hrend die chemisehe Elelctivit~it auf einer gesetzm/~gigen 
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chemisch-organischen Korrelation beruht, wie dies durch die Beisl0iele 
der Pharmakodynamik bekannt ist (Atropin- bzw. Eserinwirkung usw.), 
besteht das Wesen der genetischen Elelctivitiit in der Degeneration des abio- 
genetischen Nervensystems. Das dUrch letztere bedingte histoloathologische 
Bfld wird variieren je naoh dem Umstand, dab die Abiotrophie allein auf 
die neuronalen oder neurogliSsen, bzw. auf beide zugleieh sieh bezieht; 
dementspreohend k6nnen wir drei Formen der eletodermalen Abiotrophie 
unterseheiden. 

a) Die neuronale Abiotrophie bedeutet soviel, dab im ZNS ein oder 
mehrere Nettronensysteme den Schauplatz der unzul~ngliehen Lebens- 
l~raft abgeben, wodann die loathogene Schw/tehe im segme~t~ren troloho- 
funktionellen Ursprungszentrum des affizierten Systems sitzt. Auf Grund 
dieser Verh~ltnisse entwiekelt sioh eine bilateral-symmetrisehe Neuronen- 
degenerat.ion a ls  das l%esultat einer segment~r-systematisehen Abio- 
trophie. Einleitend verwiesen wir mit Naehdruck auf den segment~r- 
systematisehen Neuronenbau des ZNS; dessen zwangsl~ufige Folge die 
1K6gliehkeit einer naeh Neuronensystemen sta%findende prim~tre Er- 
krankung ist. ttier miissen wir zwisehen Systemerkrankung nnd syste- 
matischer Erkrankung seharf unterseheiden; die Systemaffektion ver- 
mug auf eine exogene Vergiftung, etwa Blutung usw. als z. B. einseitige 
Pyramidendegeneration entstehen; hingegen ist die systematisehe Er- 
krankung eine abiotrophisehe, als solehe eine bilateral-symmetrisehe 
Degeneration z.B. des lebensunf~higen Pyramidenbahnzentrums. Als 
einfaehstes Beispiel fiir die systema~isehe Degeneration diene die spas- 
tische Heredodegeneration, wie ieh s sie sehilderte; diese als eeht geno- 
typisehe Mfektion wird eharakterisier~ 1. dureh dysplas~isehe Zeiehen 
des teleneephalen Ursprungszentrums, 2. daselbst dureh bilateral-sym- 
me~risehe rein ektodermale Degeneration gewisser Ganglienzellsysteme 
(Laminae V und III), woraus die gangliodis~ale beiderseitige Pyramiden- 
degeneration resultiert; 3. fehlen jedwelehe mesodermale Ver~nderungen 
loathogener Natur. Im krassen Gegensatz hierzu bedeutet eine paratyloi - 
sehe, also exogene Pyramidenaffektion eine aus/~uBeren Grtinden (etwa 
Blutung) erfolgte zumeist einseitige Degeneration, wobei die zur Degene- 
ration fiihrende St6rung nieht notwendigerweise in einem bestimmten 
Segment zu sitzen braueht, denn die Hauptsaehe ist nur, dab die Pyra- 
midenbahn 1/~diert wurde, sei es im Proseneephalon, Mesencephalon, 
l%hombeneephalon, l%iiekenmark. Naeh alledem wird eine systematisehe 
Pyramidenbahnaffektion bzw. eine ektodermogene Zentralerkrankung 
dureh die anatomische Trias der Keimblattwahl, der Segmentwahl trod 
der Systemwahl gekennzeichnet, kurz sie ist eine segment~r-systema- 
tisch gestaltete Ektodermalerkranktmg seitens der neUralen Elemente 
und als solehe ek~odermogen. Am Gebiete der Psychiatrie repr~sentiert die 
neuronale Abiotrolohie die Huntingtonsche Chorea hereditaria tarda, 
woselbs~ die ehoreatisohe Bewegungsst6rung auf der Erkrankung der 
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kleinen Striatumelemente, die psychische StSrung auf dem lamin~ren 
Ausfall iIn Stirnhirn und der vorderen Zentralwindung (affiziert sind III,  
IV, VI, verschont V) beruht. Hier gestaltet sieh die anatomisehe Trias 
folgend : 1. rein ektodermale neuronale Eldmente sind affiziert, 2. im Seg- 
mente Endhirn (Striatum und Cortex cerebri), 3. in den Systemen a) Klein- 
zellenantefl des Striatum, b) Stirnhirn- und Ca-Laminae. 

b) Die Abiotrophie kann sich zweitens aussehliel~lich auf die neuro- 
gli6sen Elemente beziehen; es ist dies die neurogliSse Abiotrophie, deren 
Repr~sentantin die Krabbe-Scholzsche ]amiliiire di/]use Hirnsklerose ist 9, lo. 
Einleitend betonten wir, dab in der Struktur der Neuroglia kein syste- 
matisehes Bauprinzip zum Ausdruek gelangt, daher miissen in/olgd gli6ser 
Abiotrophie wohl bilaterale, jedoch asystematische, di]]use Degenerationen 
entstehen. Mit Bezugnahme auf die gro~e Bedeutung der Makroglia als 
N~hrorgan der neuronalen Elemente, ferner auf die Aufbaurolle der apo- 
laren Glia verm6ge yon Lipoid-Transportes ira fetalen Leben: ist es wohl 
verst~ndlich, wie dies zuerst Scholz fiberzeugend entwickelte, dal] die 
prim~re Dysfunktion der Neurogha schwere Folgen ffir die neuronalen 
Elemente bedeutet. Naeh Scholz, ferner Bielschowsky und Henneberg n 
kann sieh diese StSrung allein auf das Hemisph~renmark oder auch auf 
den Cortex beziehen; im ersteren Fall beginnt periventrikuliir in der 
weil~en Substanz ein beiderseitiger ProzeB, dessert Wesen im Zerfall yon 
Markseheiden und Achsenzylindern besteht, wobei die Abbauprodukte 
dutch die apolare Glia verarbeitet und gegen die perivascul~ren Lymph- 
spalten transportiert werden, wo die Verfettung im Sinne seharlachposi- 
river KSrner stattfindet. Hier ist zu bemerken, da$ die im Mark sitzenden 
gliogenen KSrnehenzellen nut hellgelb gefiirbte Abbauprodukte enthalten, 
deren Verfettung erst ira perivaseul~ren Raum geschieht. Aus diesem 
Verhalten folgert Scholz auf die funktionelle Insuffizienz der gliogenen 
Abbauelemente, worin nach ihm das Wesen des Prozesses gegeben sei, 
dessert Finale die makrogliSse Proliferation und Verfaserung ist. Auf diese 
Weise entsteht eine Hemisph~rengliose streng bis zu den U-Fasern der 
1%inde bei Intaktheit letzterer. Indem dieser ProzeB streng bilateral 
yon statten geht, verfasern die Hemisph~ren vollkommen; das funktio- 
helle Ergebnis ist der Sherringtonsehen Enthirnung entsprechend, indem 
auf den ganzen KSrper sieh erstreekende Extensionsrigiditiit erscheint; 
au6erdem bedeutet die totale Unterbindung des Cortex vermSge der 
Marksklerose zugleieh noeh Idiotie. Zusammengefal3t: die gliSse Abio- 
trophie seitens des Hemisph/~renmarks ffihrt anatomisch zur diffusen 
und totalen bilateralen Sklerose der weiffen Substanz, ftmktionell zur 
Rigiditiit samt Idiotie. Krabbe und Seholz beobachteten solche FKlle an 
mehreren Miltgiedern einer Familie; sie betonen noeh den vSlligen Mangel 
an prim~iren mesodermalen VerSnderungen, wodureh sich eben die familii~re 
Hirnsklerose yon der multiplen Sklerose sieh unterscheidet; flit le~ztere 
ist fibrigens noch die Erhaltung des Achsenzylinders charakteristiseh. 
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c) Auf deln Gebiete der Psychiatrie stellt ffir die generelle ektodermale 
Abiotrophie, welche also zugleich neuronal und neurogliSs isr die/amili~re 
Idiotie ein Beispiel. Als bezeichnend gilt hier die Schwellung so der neuro- 
nalen wie der neurogliSsen Elemente auf Grund der priln/iren Ver/inde- 
rung (Degeneration) des strukturlosen Hyaloplasma, worauf dann die 
F/illung yon ]ezithinartigen KSrnchen, welche sich mit H/ilnatoxylin 
lebhaft f/irben, folgt. Bei diesem Prozel] werden die gliogenen KSrnchen- 
zellen mobilisiert, welche 1nanehlnal recht dichte pericellul/ire M/intel- 
chen bilden kSnnen (Scha//er, Ostertag), ohne eine priln/ire 1nesoderma]e 
Ver/inderung zu bedeuten. Die apolaren Gli~zellen sind bereits mit 
schwach scharl~chpositiven KSrnchen besetzt, w/~hrend nahe zu den 
Gef/il~cn leuchtend rote KSrnchen erscheinen. Die Makroglia dfirfte 
zumeist nicht zur Verfaserung tendieren, obschon manchmal Ans/itze 
hierzu belnerkbar sind. Das Wesentliche, das Priln/ire ist eine panganglio- 
cellul/ire Schwellung - -  vom Cortex bis zum Conus hin~b - -  bei welchem 
Vorgang eine zeitlichere Quellung des Hy~loplasma mit einer sp/~ter 
darauf folgenden F~illung yon phosph~tiden DegenerationskSrnchen 
erfolgt, eine Auifassung, welche ich 1nit objektiven photographischen 
Belegen 12 unterstiitzte gegenfiber yon Spielmeyer und Bielschowslcy, 
die eine,,Ablagerung" yon lipoiden Granulis in den ZellkSrper als prim/ir- 
wesentlich behaupten, wobei die Schwellung eine nut  sekund/ire, dutch 
diese Einl~gerung bedingte sein so]l. Interessantes mud bezeichnendes Ver- 
halten weisen einzelne Segmente dos ZNS in bezug der Hypogenese auf: 
die I-Ih~loberfl/iche weist Zeichen der Pachy- bzw. Mikrogyrie auf (Schar 
/er, Ostertag 13), das Kleinhirn ist auffallend hypoplastisch und derb 
(Bielschowsky, Scha//er, Ostertag 13), iln Rfiekenmark zeigt sich die 
fetale Seitenfurehe (Sulcus eylindricus-His). Ich kann 1nich bier mit 
den speziellen histopathologischen Kennzeiehen der falnfli/iren Idiotie 
nicht besch/~ftigen; ich mSchte nut  noch auf die 3 Hauptformen: infan- 
til, juvenil und adult hinweisen mit der vielbedeutenden Tatsache, dal~ 
die richtige Bewertung der erwachsenen Forln, welche in vivo als eine 
postluetische Delnenz ilnponierte, nur auf Grund des anatomischen Be- 
fundes (Ku/s 14) geschehen konnte. 

Fassen wir die Hauptmerkmale der dreierlei ektoderlnalen Ver/inde- 
rungen zusalnlnen, so sind diese: 1. fiir die neuronale Abiotrophie die 
bilaterale seglnnent/ir-systelnatische l~euronenerkr~nkung; 2. fiir die 
neurogliSse Abiotrophie die bilaterale asystelnatische, seglnent/ir betonte 
Gliaerkrankung; 3. fiir die generelle ektodermale Abiotrophie die syste- 
1natisch-neuronale und asysfematische gliSse Erkrallkung. Bezeichnend 
fiir aHe drei Forlnen als l%gativum ist die Intaktheit  der mesoderlnalen 
Elemente im Sinne einer priln/iren Ver/inderung. 

Nachdem wir im obigen das Wesen der ektodermogenen neuronal- 
neurogliSsen Ver/indertmgen in der auf Abiogenese beruhenden neuronal- 
neurogliSsen Abiotrophie bestilnlnten, bietet sich bier Gelegenheit, die 



in der His~ologie organiseher Hirn-Geisteskrankhei~en. 25 

abweichende Auffassung yon Bielschowsky kurz zu berfihren. Diese be- 
hauptet ffir die famili~re Idoitie und famili~re Hirnsklerose das Wesen 
nicht in der Abiotrophie, sondern in der Insuffizienz des vascul~r-gliSsen 
,,Aufbausystems" erkennen zu mfissen. Dabei wird darauf verwiesen, 
da~ nieht allein die ~erven- und Gliazellen, nicht allein die Adventi~ial- 
zellen lipoide Infiltration zeigen, sondern auch die Intima weist eine Be- 
st~ubung auf, woraus Bielschowsky den Ausgangspunkt des Prozesses 
eigentlich in das Ge~l~system verlegt und erblickt das Wesen beider 
Krankheitsformen in der StSrung des cerebralen Lipoidstoffweehsels. 
Dieser suggestiv Iormtflierten Auffassung w~re aber entgegenzuhalten, 
dal~ bei genauerer Betraehtung der wesentliehen Verh~ltnisse bei der 
Heredodegeneration diese Ansich~ sich als unhaltbar erweist. Denn wir 
mfissen darob im klaren sein, dal~ ein solch prinzipieller Vorgang wi:e die 
Heredodegeneration in seinem histopathologischen Wesen ira Grunde 
einheitlich sein mul~. Doch abgesehen yon dieser petitio principii, wie 
woUen wir den in der Bielschowslcyschen Auffassung ausgedrfickten 
diffusen pathogenetischen Faktor  bei solchen Heredodegenerationen in 
Anwendtmg bringen, wetehe sich auf streng umschriebene Systeme be- 
ziehen ? W~re die lolccde Auswirkung eines so!chen diffusen Prinzips, 
z .B.  bei der spastischen Heredodegeneration mit genauer Begrenzung 
auf die vordere Zentralwindung fiberhaupt denkbar? Keineswegs! 
Bielschowslcy fiihlte auch die Schw~chen seiner Konzeption, indem er 
auf zwei anfechtbare Punkte selbst verwies. Vor allem darauf, dal~ die 
Gegenwart yon lipoiden Abr~umzellen auch in dem Sinne aufzufassen 
sei, dal~ diese als ,,die ersten Anzeichen eines vorerst noch blanden 
Degenerationsprozesses" zu deuten w~ren, daher sich in den Rahmen 
eines Abr~umprozesses einffigen lassen; dieser zwanglosen Auffassung h~lt 
er aber die in der Intima gesunder Stellen vorkommenden Ieinsten 
staubartigen Partikelehen entgegen: ,,Das ist natfirlich etwas Besonderes, 
was man nieht mehr als Ausdruck eines banalen Abr~umungsvorganges 
betraehten kann"  (1. c.). Hierauf mSchten wir erwidern, dal~ bei der amau- 
rotischen Idiotie die Bedeutung des perivascul~ren Lipoids als Fi~llung 
von Abbausto]fen im Sinne des elctodermalen Abbaues yon Alzheimer sieher- 
lieh fiber allen Zweifel steht; ob aber das Verhalten der Intimazellen - -  
wohlbemerkt nioht bei der amaurotisehen Idiotie, sondern bei der fami- 
li~ren Sklerose (Bielschowskys Fall) - -  im Sirme eines vascular gliSsen 
Zusammenhanges zu werten sei, harr t  noch eines iiberzeugenden ~qach- 
weises ; ieh selbst sah bei Iamili~rer Idiotie ~rotz hoehgradiger pr~lipoider 
Ablagerung in Ganglienzellen wie auch in den perivascul~ren R~umen 
keine in den Intimazellen weder mit H~matoyxlin noch mit Scharlach 
nachweisbare KSrnelung. Zweitens weist Bielschowslcy selbst auf die 
mSgliche Abiotrophie der Neuroglia, l~l~t sie aber mit der Bemerktmg 
fallen, dal3 ,,wir den Begriff der Abiotrophie bisher nur attf ein krank- 
hastes, degeneratives Geschehen in Neuronen und ~qeuronenkomplexen 
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anzuwenden gewohnt sind, und damit die Vorstellung verbinden, dal~ 
nieht nur die vegetative, sondern auch die spezifiseh nerv5se Seite des 
Zellebens leidet" (Ibidem). Da sind wit aberi der Meinung, dal] in die 
abiotrophisehe Konzep~ion neben der neuronMen aueh die neurogliSse 
Abiotrophie logisch hineinpal3t, worfiber unserr Augen die Krabbe-Scholz- 
sehen F~lle 5ffneten. Und so w~re zum Sehlul~ ~u betonen, dad der eigent- 
]iche Kern der Heredodegeneration in der ab~o~rophischen Definition der 
ektodermogenen Erkrankungen enthalten ist. 

II. Lokalisation. 

Einleitend hoben wir hervor, dal~ die Grol~hirnrinde hinsichtlich des 
lokalen Baues unter den zweifachen Gesichtspunkt der Topik und der 
Tektonik fMlt. In ~opischer Beziehung lassen isich an der Grol~hirnober- 
fl~ehe gem~B der phylogene~ischen Gliederung die ~lteren, daher wider- 
standsf~higeren sensibel-sensorischen Felder, dann die jfingeren, daher 
weniger resistenten Assozi~tionsfelder unterseheiden. Tektoniseh, d. h. 
im t~indeninnern l~Bt sich die Meynert-Brodmannsche lamin~re Struktur 
erkelmen, wobei die t~indensehichten eine ontogenetische Gliederung in 
die stabileren Schiehten II  und VI und in die labfleren III  mid IV be- 
ktmden. Wh" wollen nun die Bedeutung dieser NormalverhMtnisse unter 
pathologisehen Verhgltnissen im naehfolgenden erSrtern. 

Das Prinzip der Lokalisation kommt unter krankhaften Bedingungen 
ebenfalls auf exogener und endogener Grundlage zum Ausdruek. 

Die exogene Lokalisation bedeutet oft eine topische Zu~lligkeit, 
indem gemMt dem zuf~lligen Eindringen der exogenen ~oxe die Aus- 
bildung der krankhaften Ver~nderungen lokal reeht verschieden sein 
kann. Es di~rfte geniigen auf die Encephalitis epidemica zu verweisen, 
wo gem~ dem Eindringen der Noxe durch den Nasenraum ein Vor- 
dringen des Virus gegen die Hirnbasis zu mSglieh ist; es genfigt darau~ 
zu verweisen, d ~  bei der Lyssa je naeh dem gebissenen KSrpersegment 
aueh das ZNS lokM-maximale Ver~nderungen zeigt. Hingegen gibt es 
~uf ehemiseh-toxisehe Einwirkungen bestimmte topisehe Korrela~ionen. 
Auf Alkohol erkr~nken die vegeta~iven Zentren; bekannt ist die Empfind- 
]ichkeit des Pallidum gegen C0-Vergiftung, felmer die Relation zwischen 
Atrophia hepatis flava und Putamen. Schliel~lich auf Grund des ,,vasalen 
Momentes" yon Spielmeyer erscheint die typische Ammonshornsklerose 
bei Epilepsie und Paralyse. Zusammenfassend, in der exogenen Lokali- 
sation ist aussehlaggebend der Zufall, die chemische Affinit/s die Ge- 
f/s - -  all diese Verhgltnisse bedeuten fiir den exogenen Vor- 
gang dessen Konstellation, den Konstellations/aktor in der Lokalisation. 

Ganz anders geartet ist die endogene .Lokalisation. tiler entseheidet 
bei vSlligem Ausschlu$ exogener Accidentia die innere Determiniertheit 
in der Frage, welches Neuronensystem progressiv erkrank~. Diese 
Determiniertheit hgngt yon genotypischen Vererbungsbedingungen ab, 
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welche auf eine Abiotrophie bestimmter Systeme hindeuten; dies der 
Konstitutions/aktor in der Lokalisation. Die Abiotrophie ~uBert sieh, 
effahrungsgem~B zumeist an den jfingeren phylo-ontogenetisch, daher 
auch labileren Systemen. In phylogenetischer Beziehung kommen die 
jfingeren Assoziationsfelder des Endhirns, in ontogenetischer ttinsicht 
die jfingeren Hirnschichten I I I  und IV in Betracht, als Systeme, die ver- 
mSge ihrer Labilit~t eine gesteigerte pathologisehe Anf~lligkeit zeigen. 
Bekanntlieh befaBten sich C. und O. Vogt 15 in den letzteren Jahren mit 
der Felder- und Schiehtenerkrankung des ZNS und diese Ver~nderung 
nannten sic die Pathoklise. Sic unterscheiden eine generelle und spezielle 
Pathoklise; erstere bedeutet die allgemeine gesteigerte Anf~lligkeit 
gewisser Rindensehichten, letztere die besondere Disposition besonderer 
Schiehten auf spezielle Sch~digung. Das Wesen der allgemeinen Patho- 
klise, ohne Namen und Begriffsbestimmung, welehe yon Vogts herrfihrt, 
gab ich als erster 1920, wo ich im Fall yon mikrogyrer MiBbildung darauf 
verwies, da$ yon allen Rindenschichten die III .  und IV. zuerst leidet, 
wobei die Schichten ] I u n d  VI unver~ndert sind, daher letztere stabile 
Schichten sind gegen erstere als labilere. Den Grund fiir dieses Verhalten 
suchte ieh in der Ontogenese der Rinde. Wir wollen das soeben erw~hnte 
dureh einen Fall yon Idiotic 16 belegen. 

In diesem sporadischen Fall waren als makroskopische Ver~nderungen 
gewisse Furchenvariabilit~ten und Balkenhypoplasie vorhanden. Mikro- 
skopisch: 1. nebst Intaktheit der senso-motorischen Felder fanden sich 
2. schwere Ver~inderungen der Assoziations/elder. Das Wesen letzterer 
bestand in der defekten und perversen Ausbildung der Schichten I I I  und 
IV. Soeben wiesen wir daraufhin, dai~ bei der )/[ikrogyrie die Schichten 
I I I  und IV zur Dys-Aplasie in erster Linie neigen vermSge ihrer 
ontogenetisehen Labilit~t, worin die Vogtsehe generelle Pathoklise zum 
Ausdruck gelangt. Aus diesen Befunden erhellt die hoehbedeutsame Tat- 
sache, dab yon den zwei Feldern des Endhirns allein die Assoziations- 
felder die St~tte yon MiBbildungen sind und da letztere die phylogenetisch 
jtingeren sind, so kommt im gegebenen Fall eine phylogenetische System- 
a//ektion zum Ausdruck in Form yon Dys-Aplasie. Ferner ist aus dem 
systematischen Ausfall der l%indensehichten I I I  und IV auf eine ontogene- 
tische Systema//ektion zu schlieBen. Aus diesen Feststellungen geht also 
hervor, dab in einem Fall yon Idiotic topisch wie tektonisch systemati- 
sche Ausf~lle figurieren, welche allein auf die neuro-ektodermalen Ele- 
mente sieh beziehend bei vSlliger Intakthei t  der mesodermalen Elemente, 
ein Verhalten bedeuten, welches vollkommen dem Begriff der neuronalen 
Ektodermie entspr icht .  Die oben erw~hnte ~natomische Trias kommt in 
diesem Idiotiefall in exaktester Weise zum Ausdruck: es ist das Segment 
Endhirn in seinen neuronalen Elementen in systematischer Weise an- 
gegriffen, daher trifft ffir diesen Fall die ektodermale, segment~re und 
systematische Wahl zu. 
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Vogts verweisen darauf, dug bei den mit l%indenvergnderungen ver- 
bundenen Psychosen die verschiedenen Rindenfe]der und Sehiehten 
eine ungleiehe Pathoklise a~weisen und ~uBern die Ansieht, dab falls 
diese ungleiehe PathoMise sieh als allgemein erweisen wfirde und mit 
relativ wenig Arten pathoarchitektonischer Ver~nderungen verbunden 
wgre, so dfirfte die Hoffnung berechtigt sein, eine pathologisch-anato- 
mische Klassiffl~ation d e r m i t  Defekt heilenden Psyehosen vornehmen 
zu k6nnen. Dabei maehen Vogts die Annahme, dab die meisten See]en- 
st6rungen auf eine besehr~nkte Anzahl yon pathologisehen Ver~nde- 
rungen in bestimmten anatomischen Einheiten zurfickzufiihren w~ren; 
sie legen dabei nicht auf die ~eineren Vergnderungen, sondern auf den 
topischen Ausfall das Hauptgewicht, was sie Pathoarchitektonilc nennen~ 
Meiner Ansieht naeh ist dieses Vorgehen vollkommen gereehtfertigt, 
denn wenn wir die Tatsaehe vor Augen behalten, dab im Endhirn so 
topisch wie tektonisch und funktione]l verschiedenwertige Stellen ge- 
geben sind, so ist es begreiflich, dab deren Reizung bzw. Zerst6rtmg ver- 
schiedene Syndrome entstehen lassen. Sind doeh allein am l%inden- 
querschnitt 3 Hauptsysteme - -  ein afferentes, ein assoziatives, ein 
efferentes - -  gegeben, aus deren Mfektion versehiedene t typer- und 
Munktionen resultieren mfissen. Diese Behauptung m6eMe ich mit 
einem konkreten Beispiel beleuehten. Wenn in der motorischen Zentral- 
windung allein die efferente V. Sehicht zerst6rt wird, so entsteht Parese, 
bzw. Paralyse; wird allein Schicht I I I  vernichtet, so entsteht allein Spas- 
mus ohne Lghmung (Spielmeyer 1~, Bielschowslcy) ; erst die kombinierte 
Mfektion yon I I I  und V lggt die spastisehe Parese entstehen, wie wit 
dies bei der spastischen Heredodegeneration verwirklieht sehen. I)ber- 
tragen wit diese Verh~ltnisse auf die Assoziationsfelder, so diirfte es keine 
gewagte Behauptung sein, wenn wir hier Engrammsysteme vermuten, 
deren Zerst6rung bzw. l%eizung versehiedene psyehische A- bzw, Hyper- 
funktionen (Sinnestguschungen, Demenz) bedeutet. 

Nachdem wir mit den feinsten histopathologischen sowie LokMi- 
sationsbildern bekannt warden, wollen wir einen allgemein klassifikatori: 
sehen l%iickblick auf diese werfen. Die erste Frage, welehe uns bier be- 
schgftigen kann: welehe Elemente des Zentralnervensystems in prim~rer 
Weise erkranken; hiernaeh kann man zwisehen meso- trod ektodermalen 
Vergnderungen unterscheiden, welehe als solehe die ~uBere Erscheinung, 
das Allgemeinbild, den Typus der Ver~nderungen bestimmen. Eh~e 
zweite Frage bezieht sich auf die intimere Beschaffenheit dieser Ver~nde- 
rungen, worin der Ursprung, Mso das genetische l~r eine Antwort 
erteflt. ])e~m n~ch den obigen Er6rterungen ist es kl~r, dab die Vergnde- 
rungen der mesodermalen Elemente ein verschiedenes Bild geben, je 
nach dem, ob Gifteinwirkung oder infekti6se Noxe das ausl6sende 
Moment war; im ersten Fall handelt  es sich um Gef~Bwanderkrankungen, 
im letzteren um entzfindliche GefgBver~nderungen und diese bedeuten 
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auch eine differente Struktur des Brides. Ebenso erh~lt man verschieden 
strukturierte Bilder der ektodermalen Elemente gemgI~ deren ektodermo- 
gener bzw. ektodermotroper Erkrankung. Naeh diesen Bemerkungen 
ist es klar, dab man in den his~opathologischen Ver~nderungen des Zen- 
tralnervensystems typologisehe und strukturelle Unterschiede machen 
kann und soll. Von diesen zweierlei Vergnderungen bedeuten die struk- 
turellen gleichzeitig genetische Differenzen, d.h. pathogenetische Diffe- 
renzen bedingen versehiedene Strukturbilder. Zusammengefal]t: der 
Typus bedeutet die allgemeinen, die Struktur die speziellen Kennzeiehen 
eines zentralen his~opathologisehen Vorganges. 

Wir verstehen nun, dab Typus  und Strulctur gemeinsam die P a t h o - 
g e n e s e ausdri~clcen. Hinwiederum bestimmt die Lokalisation eines 
zentralen Prozesses das S y n d r om .  Letztere These wird am treffendsten 
dureh die Herdsymptome der Neurologie beleuchtet, deren klinische 
F~rbung je nach der affizierten zentralen Stelle variiert. Bei weitem nicht 
so deutlieh stehen vor uns die auf die L~sion der versehiedenen Stellen 
der Assoziationsfelder sich ausbildenden Syndrome; hier befinden wir 
uns am Uranfang unserer Kelmtnisse. Sicher ist nur, dab die totale 
Affektion der Assoziationszentren Idiotic gibt, wie dies aus meinem 
obigen Fall hervorgeht. Die syndrombestimmende Bedeutung der Topik 
wird besonders durch einen Fall der L~sion des fron*alen Assoziations- 
zentrums yon H. Richter is iiberzeugend demonstriert. Beginn der Krank- 
heir bei der bis damn korrekten, sehr adretten, sich ffir Famfliengelegen- 
heiten lebhaft interessierenden Frau mit 42 Jahren, Tod mit 49 Jahren. 
W~hrend des 7jghrigen Krankheitsverlaufs entwickelte sieh eine 
stetig fortschreitende Dekadenz, welche mit agitierter Demenz endete: 
die Frau wurde unrein, wortkarg, Wortverstgndnis zunehmend unsicher, 
fehlerhaft, schlie~lieh wortlos, vernaehl~ssigte sieh, wtihlte in den Speisen 
mi~ den Fingern, ohne Spuren einer Motilit~itsstSrung oder der Epilepsie 
zu zeigen. Ganz zuletzt rann sie noch ziellos herum, zerri8 ihre W~sche, 
endlich Tod im tiefsten Marasmus. Bei der Sektion war die hochgradige 
Atrophie beider Frontallappen auffallend, links noch erheblieher als 
rechts. Mikroskopiseh waren allein die FrontaHappen nach ektoder- 
malem Typ erkrankt: h0ehgradiger Nervenzellausfall, infolge eines 
Schwellungsprozesses ohne mesodermale Ver~nderungen; motorische 
Region und Sehfeld waren intakt. Richter erblickte in dem Sehwund 
der Frontallappen auf Grund eines endogenen Prozesses das anatomisehe 
Substrat ffir die Pathophysiologie des Falles, d. h. dieser Lappen ist tfir 
die Aufmerksamkeit, Willensakte, hSheren Gefiihle und die psychische 
Hemmung unentbehrlich~ 

Freilich zeigt mein Idiotiefall und Richters Fr0ntallappenfatl in bezug 
des Zusammenhanges zwischen Topik und Systematik nur robe Um- 
risse. Was uns so sehr not r das w~re die Kenntnis yon der Abh~ngig- 
keit gewisser psychopathologischer Syndrome yon der L~sion gewisser 
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eytotektonischer Felder, deren Zahl Eeonomo mit 107 angibt. Vogts 15 
haben, wie bereits erw~hnt, mit Recht darauf verwiesen, dal~ nur die 
genaueste Lokalisation des Prozesses, die Pathoarchitektonik zu patho- 
physiologisehen Ergebnissen ffihren wird. L~ider befinden wir uns yon 
diesem Vogtschen Desiderat noch sehr welt entfernt ~nd so sind wir in 
der anatomisehen Einteilung der organischen Psychosen gegenw~rtig nieht 
so sehr auf die Topik, als vielmehr auf die feinsten Ver~ndermlgen 
angewiesen, deren Verwendbarkeit wit in Mlerneuester Zeit bei der 
erwachsenen Form der famili~ren Idiotie gl~nzend dokumentiert sahen. 
Selbstverst~ndlieh schliefit die ttistopathologie keineswegs die LokMi- 
sation aus, denn innerhalb ersterer kommt auch letztere - -  gem~l] unseren 
Kenntnissen - -  wohl aueh zur Geltung. 

Am Ende meiner Er5rterungen fiber die Normalelemente angelangt, 
mSchte ich noeh eine aufkl~trende Sehlul~bemerkung machen. In meinen 
pathogenetisehen Distinktionen betraehtete ich die pathologischen 
Ursaehen yon einem idealen Gesiehtspunkt aus, indem ich atff rein 
exogen-mesodermMe und endogen-ektodermogene krankmaehende MSg- 
lichkeiten verwies. Es bedarf keiner Betonung dessen, dal~ diese reine 
Pathogenese nicht immer zur Geltung gelangt, denn das Zusammen- 
treffen beider MSglichkeiten spielt in der Wirklichkeit eine nicht zu 
untersch~tzende Rolle. Wir mfissen ns noch einen endo-exogenen 
oder gemischten Typ der Erkrankungen aufstellen, welcher als solcher 
ekto-mesodermM gezeiehnet ist, wobei die ektodermale Komponente 
entweder ektodermogen oder ektodermotrop, die mesodermale Kom- 
ponente gef~l~wandbedingt oder entzfindlieh sein kann, woraus aueh 
ein verschiedenes Stru]~turbild resultiert. Gem~B neuerer Auffassung ent- 
wickelt sieh die senile, haupts~ehlieh die pr~senile Demenz (Alzheimer- 
sehe Krankheit) am Boden eines disponierten, daher mehr oder minder 
abiotrophisehen Gehirns; zu diesem ektodermogenen Proze{~ gesellt sieh 
die Wandver~nderung (Atherosklerose), welehe als mesodermale Kom- 
ponente die ektodermale Komponente verst~rkt. Auf ~hn]icher Grundlage 
beruht die genuine Epilepsie, bei weleher die genotypisehe Krampf- 
bereitsehaft mit dem endokrinen Faktor in seiner gef~reizenden Aus- 
wirkung durch die Verschiebung des Basisgleiehgewiehtes zusammentrifft. 
Sehlie~lich gibt es auch eine ektodermotrop-mesodermMe Kombination, 
wie wir dies in gewissen F~llen der progressiven Paralyse und Encephalitis 
verwirklicht sehen, woselbst die degenerativ-ektodermotrope Kompo- 
nente die mesodermale Komponente fiberragt. 

Feinste histologische VorgKnge an blastomat~sen Elementen. 
Psychiatrisches Interesse haben allein die dysontogenen Blastome, 

namentlich die tuber6se Sklerose, welehe mit Idiotie einhergeht. Als Ent- 
wicklungsst6rung ist dieselbe Erscheinung auch bei den teratologischen 
Vorgangen zu verzeichnen. 
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Grob.mechanisehe (traumatische) Vorg~nge. 
Diese zur Dementia secundaria fiihrenden Vorg~inge haben kein be- 

sonderes histopathologisehes Interesse, denn sie stellen wahllose Zufalls- 
erkrankungen auf Grund traumatischer Einwirkung dar. 

Teratologische Vorgiinge. 
Unter diesen w~ren Entwicklungsst6rungen zusammenzufassen, yon 

welchen B. Klar/eld 24 auBerst treffend zwei Gruppen unterseheidet: 
eine germinativ bedingte idiogene oder primare und eine sekundare, in 
weleher die normale Anlage dureh einen zuf~llig hinzugekommenen - -  
perisiaiisehen - -  Faktor in der weiteren Entwieklung gestSrt wird. Wir 
diirften in den auf diese Weise sieh ausbfldenden MiBbildungen solche 
yon ganz niederer und yon hSherer Ausbildung unterseheiden. Zu den 
Monstren engeren Sinnes gehSrt die Anencephalie, die tIemi-, Cebo-, 
.4xhinencephalie, die CyklopiestSrungen, welche ira besten Fall zu lebens- 
unfiihigen Mittelhirnwesen fiihren. Mehr Interesse gebiihrt yore psyehia- 
trischen Standpunkt aus den hSher organisierten MiBbildungen, wie die 
kliniseh mit Idiotismus einhergehende Milcroencephalie, Megalencephalie, 
die Malcro-Mikrogyrie, die Heterotopie, Formen, welche einestefls perista- 
tisch mesodermal bedingt sein k6nnen und erseheinen dann als Idiotismus 
encephalopathicus, welcher mesodermal bedingi ]st (s. einleitend) ; andern- 
teils idiotypisch determiniert sind, daher auf idiogen abio~rophisehem 
ZNS beruhen, und zwar seitens der normalen ekiodermalen Elemente, 
daher handeli es sich um einen ektodermogenen Vorgang. Nun gibt 
es aber noch Entwieklungsst6rungen mit blastomat6sem Einschlag, 
daher handelt es sieh um ektodermogen btastomatSse Veranderungen, 
welehe durch die tuber6se Sklerose in Erseheinung treten, welche Form 
fiberwiegend gli6s, zum Teil aber auch neuronal gebaut ist. 

Die auf histopathologischer Grundlage beruhende Einteilung der organi- 
schen Psyehosen mSchte ieh wie J[olgt zusammenfassen (s. Tabelle). 

Am Ende meiner aphoristisch gehaltenen ErSrterungen angelangt, 
erlaube ich mir noch auf die sehr schatzenswerte Bespreehung meiner 
Konzeption fiber die Heredodegeneration seitens A. Jalcob 19 in seiner 
vorzfigliehen ,,Anatomie und Histologie des GroBhirns" bezugzunehmen, 
womit zugleieh eine Antwort auch auf Strgu[31ers 20 kritische Bemerkungen 
in seinem breit angelegten, sehr lehrreiehen Kapitel fiber ,,Anlage- und 
Bildungsfehler des Zentralnervensystems . . .  I-Ieredodegeneration" 
(Handb. d. Neut. d. Ohres 2. 1. 1928) gegeben ist. Vorweg sei festgestellt, 
dab Jakob yon den Faktoren der dreifaehen Elektivit~t allehl der Kelm- 
blattwahl bedingt zustimmt. Hingegen verweist er mit Naehdruck darauf, 
dab auch toxiseh-infekti6se Prozesse unter Umstanden ,,eine reine 
SchaHersehe Trias anatomiseh bieten kSnnen", womit der hervorragende 
Hamburger Autor zu meiner Genugtuung nur dasselbe ausdrfickt, was 
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Ia. Feinste histopathologische Ver~nderungen der Normalelemente. 
A. Ektodermale Ver~nderungen (Typus). 

A 1. Ektodermogene Ver/~nderungen oder Abiotrophie 
(Strukturbilder). 

a) Neuronale Abiotrophie. 
Idiotismus sporadicus. Endogene 
Chorea hereditaria c. imbecillitate. Erkran- 

b) Neurogli6se Abiotrophie. kungen 
Famili/~re Hirnsklerose mit Idiotic. 

c) Neuronal-gliSse Abiotrophie. 
Idiotismus familiaris. 

A 2. Ektodermotrope Ver/~nderungen (Strukturhilder). 
a) Topiseh-disseminierte Form. [ 

Saturnismus. I Psychosis 
b) Systematische Form. toxiea. 

Alkoholismus chronicus. 
B. :~[esodermale Ver/inderungen (Typus). 

]3 1. Gef~Bwanderkrankungen (Strukturbflder). Exogene 
a) Idiotismus encephalopathieus. Erkran- 
b) Dementia arteriosclerotiea, kungen 

B 2. Entziindliehe GefitBvergnderungen (Strukturbilder). 
a) Granulomat6se. 

Luetisehe Demenz. - -  Progressive Paralyse 
(mit iiberwiegender Mesodermaffektion). 

b) Einfache. 
Psychosis infectiosa. 

C. Ekto-mesodermale Ver/inderungen (Typus). 
C ]. Ektodermogene und gefgDkrampibedingte Vergnde- 

rung (Strukturbild). Endo- 
a) Epilepsie. 

C2. Ektodermogene und gefs Ver~nde- exogene 
rung (Strukturbild). Erkran- 

a) Dementia senilis, kungen 
C3. Ektodermotrope und gefal]entziindliche Ver~nde- 

rung (Stukturbild). 
a) Progressive Paralyse. 
b) Encephalitis epidemica (mit fiberwiegend dege- 

nerativer Komponente). ] 
Belnerkung: Die Schizophrenic diirfte zu den ektodermogenen Ver~nde- 

rungen gez~hlt werden, doch sind weitere Untersuchungen abzuwarten. 
Ib. Feinste histopathologische Ver/~nderungen an blastomat6sen Elementen. 

A. Ektodermale Ver~nderungen (Typus). 
A 1. Ektodermogen-blastomat6se Ver~nderungen (Struktur). 

Tuber6se Sklerose. 
IL Grobmechanische (traumatische) Ver~nderungen. 

Dementia seeundaria. 
I II .  Teratologische Ver/~nderungen (h6her organisierte MiBbildungen). 

A. Ektodermale Ver/~nderungen (Typus). | 
A 1. An Normalelementen (Struktur): Idiotismus spora- I Endogene 

dicus mit Mikro-Mal~'ogyrie, Heterotopie. Bildungen 
A 2..~m blastomat6sen Elementen (Struktur): Sclerosis ] 

tuberosa. 
B. Mesodermale Ver~nderungen (Typus). | 

B 1. Gef/~Itwand bedingt: [ Idiotismus encephalopathicus Exogene 
B 2. Gef/~Bentzfindlieh: ~ (Porencephalie usw.) / Bildungen 
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ich in meinen fffiheren Publikationen aussprach, dal~ n~mlich ein systema- 
tisch gestalteter Proz~8 auch auf infektiSstoxiseher Grundlage sieh 
~uszubilden vermag. Und hier ist es Jalcob selbst, der sehr richtig auf 
meine Distinktion yon gleichzeitigen mesodermalen Vergnderungen 
verweist: ,,Freflieh hat  Scha]]er Recht, wenn er die zuerst angedeuteten, 
infiltrativen Vorg~nge, die dabei in den betreffenden Gebieten an man- 
chert Stellen zu linden sind, besonders hervorheb~ und hier nieht mehr 
yon einer ektodermalen Elektivit~t sprieht" (S. 409). Allerdings beeilt 
sich Jc&ob zu betonen, dal~ diese Infiltrate manchmal recht zart sein und 
dadurch in den tt intergrund treten kSnnen; oder aber ereignet es sieh, 
wie bei der Wilsonschen Krankheit,  dab gem~l~ der Schnelligkeit und 
Intensit~t des Krankheitsvorganges die ektodermale Komponente des 
Prozesses mehr ira Vordergrund, hingegen die mesodermale im Hinter- 
grun~ steht und damit die im Grunde wahllose sog. Totalnekrose beider 
Putamina undeutlich werden 1~8~. (Ich z~hle meinerseits die Wilsonsehe 
Krankheit  zu den hepatogenen endotoxisehen Zentralerkrankungen.) 

Diese kritisehen Bemerkungen drgngen mieh dazu, dab ieh in der 
obschwebenden Streitfrage: ,,Gibt es eine anatomische Charalcterisierung 
der Heredodegeneration im Zentralnervensystem ~. ', ( Jalcob , S. 408), auf den 
springenden Punl~t mit Nachdruck aufmerksam mache. Die Pri~]ung 
meiner anatomiSehen Trias darf und kann nur auf Grund yon unstrittigen, 
so hereditgr-klinisch wie ana.tomisch eindeutig echten F~llen ge- 
sehehen. Und weil es mir auf die anatomi~che Bestimmung ankara, 
so bezog ich reich in meiner ~onographie nut adf die echt-syste- 
matischen Kranlcheits/ormen, wie die spastische, die extrapyramidale, 
die eerebellare Heredodegeneration, endlich auf die famili~re Idiotie. 
Letztere will ich aber bier auSer aeht lassen, da Jc&ob sich zur Savini- 
Bielschowslcyschen Auffassung bekennt, wonach der hSchs~ eigenartige 
Degenerationsvorgang der Ganglienzelle nieht in einer prim~ren Sehw~ehe 
des Zentralorgans selbst beruhe, sondern auf endokrine Fehler zurfick- 
zufiihren sei. Hg]t man nun die fibrigen ,,reinen" Formen vor Augen, 
so komm~ selbst der Skeptiker zu meiner Bestimmung, wie dies mit 
Bostroem und Spatz 2o geschah, die auf Grund ihres Falles yon elektiver 
bilateraler Bindearmatrophie ohne mesenchym~le Vergnderungen zu 
~olgendem Schlu8 gelangten: ,,Nach dem ganzen Bride ist es unwahrschein- 
lich, dab eine exogene Sch~digung vorliegt. Sowohl das histologische 
Bfld, als aueh die systematische und symmetrische Ausbreitung der 
Vergnderung sprieht fiir einen endogenen ProzeS, ~hnlich wie bei der ver- 
wandten olivo-pontocerebellaren A~rophie." Da frage ich: S~gen die 
~iinehener Autoren nicht genau dasselbe ~ie ich ? Denn wollen wir 
ihren Be~und morphologiseh restlos charakterisieren, so sagen wir, es 
handelt sieh um einen rein ektodermalen, segment~ren und systemati- 
schen DegenerationsprozeS, da mit Aussehlu8 der mesodermalen Ele- 
mente allein ektodermal-neuronale Elemente irmerhalb des metencephalen 
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Segments mit genauer Beschr~nkung anf das Dentatusbindearmsystem 
affiziert sind. Die yon mir geforderte anatomische Trias finder sieh also 
im JBostroem-Spatzschen Falle in exaktester Weise verwirklicht, ebenso 
wie im Falle der amerikanischen Autoren A.  Weil und M. Keschner 22 
Diese fanden in einem Fall yon Dystrophia myotonica Zelldegenerationen 
in den vegetativen Kernen um den dritten Ventrikel, im Pons, in der 
Oblongata und in den Seitenh6rnern des Brustmarkes. Letztere Ver- 
~nderungen bringen sie mit der muskul~ren Dystrophie (Verfettungen, 
Vermehrung der Sarkolemmkerne, besonders der runden Binnenkerne) 
in Zusammenhang, indem die Dystrophie und parallel damit die inner- 
sekretorisehen StSrungen als gemeinsame Folge des sympathischen 
Nervensystems, des Parasympathicus betrachtet werden. Die Autoren 
stellen folgende Konstruktion auf. Die somatische Imlervation der quer- 
gestreiften Muskelfasern ist ungest6rt (normale Vorderhornzellen), aber 
diese Muskelfasern sind selbst in ihrem Chemismus und Aufbau wie Struk- 
tur gesch~digt (s. obige Vergnderungen und StSrungen des Kreatinin- 
stoffweehsels). Der Stoffweehsel des Muskels ist abh~ngig yore sympa- 
thisehen und endokrinen System; beide zeigen krankhafte Ver~nderungen 
(Degeneration des Nucleus sympathicus lateralis superior; Testes, Hypo- 
physis, Thyreoidea). Daher ist es verst~ndlieh, dab trotz normaler 
somatischer Innervation die erkrankte quergestreifte Muskelfaser ver- 
gndert auf motorisehe Impulse reagiert (Myotonie) raid auch einen ver- 
gnderten Tonus besitzt. ,,In der Dystrophia myotoniea h~tten wir 
dann eine selektive Erkrankung des sympathischen Systems". 

Well und Keschner heben wohl meine Elektiviti~tskonzeption hervor, 
doch m6ehte ieh mir erlauben, genauer als sie es taten, auf folgende 
Momente ihres Falles hinzuweisen. Gemgl~ meiner Terminologie und 
Auffassung handelt es sich um eine Keimblattelektivit~t im Sinne der 
E/ctodermogenie, da allein ektodermalneuronales Gewebe, der Para- 
sympathicus, erkrankt ist, und zwar bflateral-symmetrisch gleichfSrmig 
degeneriert erscheint, daher ist dieses ektodermale System aueh sysCe- 
matisch erkrankt. Diese systematisehe Begrenzung der ektodermalen 
Degeneration bei Intaktheib der mesodermalen Elemente stempelt die 
vorliegende anatomische Ver~nderung zu einer genetisch-elektiven, 
in specie zu einer ektodermogenen Affektion. Sehliei~lich erscheint die 
segment~re Affektion bier in der kombiniert-segmentgren Form, da das 
parasympathische System yore Tuber cinereum angefangen his zum 
unteren Thorakalsegment angegrfffen erseheint. 

Nach diesem Fall yon Weil und Keschner sei der Fall yon JFoix und 
Nicolescu ~s erw~hnt. In diesem handelte es ' sich um Thomsensche 
Krankheit, wobei im Putamen und Pallidum hochgradige Zelldegene- 
ration, im Tuber einereum und Hypothalamus Zellatrophie, ferner 
geringe Ver~nderungen in der Substantia nigra, hingegen im Locus 
eoeruleus hoehgradige degenerative Ver~nderungen vorhanden waren. 
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Die motor i schen  Kerne  der  Brficke und  der  Oblonga~a waren  intake,  
h ingegen die Nervenzel len  des Sei tenhorns  angegriffen.  SehlieBlich in 
den  Muskeln At roph ic  und  fe t t ige  En ta r tung .  ZusammengefaBt  sei 
hervorgehoben  1. die Abwesenhe i t  al ler  entzi indHehen und  vascul/~ren 
Ver~nderungen;  2. die sys temat i sehe  Ver te i lung der  L~sionen auf das  
extrapyramidale und  parasympathische System.  U n d  weft al lein ektoder-  
male  E lemente  in segment/~r-systematischer  Weise  angegriffen sind, 
so hande l t  es sieh um ein ektodermogenes Leiden. Dieses is t  als  eine kom- 
b in ie r t - sys temat i sche  pr imgre  Degenera t ion  zu bezeiehnen;  die affi- 
z ier ten Segmente  s ind das  Di- und Mesencephalon sowie das  Rf iekenmark .  

Nach  al l  diesen Beispielen denke  ich im Falle yon neuronaler Abiotrophie 
mi t  vol ler  Berecht igung yon  einem drei fach gezeiehneten Vorgang zu 
sprechen,  dessen t~rinzipielle Umgrenzung nunmehr  als s iehergeste l l t  zu 
e rach ten  sei. Fre i l ich  dar f  m a n  n ieh t  d i spa ra t e  bzw. kombin ie r t e  Pro-  
zesse als en tk rMtende  bzw. schwgehende Argumente  anffihren,  mi t  welchen 
wir das  vor l iegende Prob lem seiner  LSsung gewig nieh zufiihren,  v ie lmehr  
entrf ieken.  

Fasse  ieh zum Schlul] zu sammen :  I m  Fa l l e  yon  echt  sys temat i seher  
Heredodegenera t ion  i. e. neurona le r  Abio t roph ie  gab  allein das anatomi- 
sche Bild n ich t  nur  mir  zuers t  (1922--1924),  sondern  auch sp/~ter S19atz 
(1927), Weil und  Kesehner (1927) Aufk]~rung fiber seine wahre  N a t u r  
und  so meine ieh naeh  wie vor, dab  ,,die Spraehe  des k r a n k e n  Gewebes"  
(v. Monakow) im richtig gew~ihlten Fall auch ganz deut l ich  sei. 
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