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Von
Dr. St. Kérnyey.

Mit 11 Textabbildungen.
(Bingegangen am 3. Oktober 1930.)

Infolge der ausgedehnten histologischen Untersuchungen der letzten
Jahre auf dem Gebiete der chronischen Form der Encephalitis epidemica
(= E. e.) sind wir heute wohl iiber die morphologischen Veranderungen
dieser Krankheit, wenigstens in den gréften Ziigen, orientiert. Die bis
jetzt erhobenen Befunde geben wiederum Anla8 zu einer Fiille von neuen
Fragestellungen, so daf3 wir andererseits sagen miissen, daf wir noch lange
nicht vor einem wirklichen AbschluB der Untersuchungen stehen. Ab-
gesehen von der Frage, ob und inwieweit die reine Deskription noch durch
neue Teilbefunde zu erginzen ist, kénnen wir erst im Besitze eines
reichen Tatsachenmaterials dem Wunsche nach einer Gesamicharakteri-
sterung des histopathologischen Bildes Rechnung tragen, die neben dem
theoretischen Interesse hinsichtlich der kaum geniigend zu betonenden
Sonderstellung der E. e. unter den infektidsen Erkrankungen des Zentral-
organs auflerordentlich wichtig zu sein scheint.

Die Sonderstellung beruht auf der Tatsache (die v. Fconomo und
Sicard als erste aufgedeckt haben), dafl diese Krankheit nach dem Ab-
klingen des akuten Stadiums und nach Uberstehen eines Intervalls, in
dem keine eigentlichen Herdsymptome aufzutreten pflegen, fast regel-
méBig in ein chronisch-fortschreitendes Krankheitsbild iibergeht. Der
Frage nach der Pathogenese gerade dieser Verlaufsart kann erst dann
nachgegangen werden, wenn wir ein wmfassendes, charakieristisches
Gesamitbild des histopathologischen Geschehens herausgearbeitet haben.
Hierbei lassen wir uns durch die programmatische These K. Schaffers
,, Die werktigigen Prinzipien in der Histopathologie organischer Hirn-
Geisteskrankheiten® leiten, die bestrebt ist, etwaige Zusammenhénge
zwischen der Histopathologie und der Atiologie bzw. der Pathogenese
zu erkennen und zu kliren. Welche Bedeutung einer solchen Betrachtungs-
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weise gerade fiir die Erkrankungen zukommen kann, deren Erreger wir
noch nicht kennen, ist leicht begreiflich.

Bei der Mannigfaltigkeit der klinischen Symptome der chronischen
E. e. ist es versténdlich, daf} ihre Erforschung unsere Kenntnisse von der
Lokalisation, insbesondere der extrapyramidalen Krankheitszeichen
weitgehend gefordert hat und férdern wird, denn auch hier ist das letzte
Wort noch lange nicht gesprochen. So ist z. B. die Bedeutung der ein-
zelnen subpalliddren Zentren fiir die Tonusregulation noch véllig un-
gekliart und es erscheint mir durchaus aussichtsreich, einmal von diesem
Gesichtspunkt aus die postencephalitischen Tonusstérungen zu analy-
sieren.

Im folgenden werde ich bei Berticksichtigung der vorhin mitgeteilten
Fragestellungen die histologischen Untersuchungen von 6 Fillen post-
encephalitischer Erkrankungen erdrtern.

I. Beschreibung der Fille.

Fall 1. W. K., 23jahriger Student, jiidischer Abstammung. Im Jahre 1922
,,Gehirnentziindung nach spanischer Grippe. Seitdem kann er schwer gehen,
zieht beide Beine nach. Der Unterkiefer hiingt herunter, nur wenn dieser von
unten gestiitzt wird, kann er sprechen. Kann nicht allein Nahrung zu sich nehmen.
Auf plotzliches energisches Zureden kann er sich ausstrecken, fallt aber bald in seine
gewdhnliche Haltung zuriick. Intelligenz nicht gestért. Wihrend seiner Krank-
heit soll er Sprachen gelernt haben. Am 12. 12. 26 Sunizid durch Ertrinken in
der Badewanne.

Die Sektion wurde im gerichtlich-medizinischen Universitatsinstitut (Vor-
stand: Prof. B. Kenyeres) vorgenommen. Fiir die Uberlassung des Gehirns, sowie
des Protokolls spreche ich auch an dieser Stelle Herrn Privatdozent v. Bochkor
meinen ergebensten Dank aus.’

Obduktionsbefund: Hirnhdute hyperamisch. Die weiche Haut stellenweise ent-
lang den Furchen milchartig getriibt und verdickt. Zwischen den Windungen ist
der Flissigkeitsgehalt vermehrt. Hyperimie der Gehirnsubstanz.

Lungen stark hyperamisch, aufgeblasen. An der Pleura pulmonalis hirsekorn-
bis erbsengrofie Blutungen. Herzmuskulatur schlaff, briichiz. Magen mit ge-
triibter Fliissigkeit gefiillt. Leber in geringem Mafle fettig degeneriert, stark
hyperdmisch. Auch die Nieren sind blutreich. Blase gefiillt.

Histologischer Befund des Gehirns:

1. Rinde: Untersucht werden Gyrus centr. ant. und Ammonshorn. Die Gefiafe
der Pia mit Blutzellen gefiillt; stellenweise auch Diapedesen. Laminsrer Bau er-
halten. In den Nervenzellen Lipochrom in gréBerer Menge als es dem Alter ent-
spricht. In der 3. Schicht des Ca. und des Subiculum, sowie an den Pyramiden des
Ammonshorns stellenweise ausgesprochene, ja schwere Neuronophagien. Zuweilen
kommen in Verflissigung sich befindende Nervenzellen bzw. Zellschatten vor.

2. In der weifien Substanz des linken Schilifenlappens ist eine etwa linsengroBe
Blutung sichtbar. Die mikroskopische Untersuchung zeigt, daB diese Blutung nicht
einheitlich ist, sondern durch Konfluieren von mehreren mikroskopischen Blutungen
entstanden ist. Auflerdem sind die NachbargefiBe aneurysmatisch erweitert. Im
Bereiche dieser Veriinderungen sind die Markscheiden ausgefallen und Kérnchen-
zellen mit hématoxylinaffinen Zerfallsprodukten beladen. Sudanophile Abbau-
produkte selten. Nekrotische Kernformen kommen in groBerer Anzahl vor. Auf
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der Grenze der Blutung keine reaktive Gliawucherung. In der nachsten Nachbar-
schaft einige zum Teil massige perivasculire Infiltrate. Abbauprodukte des Blut-
pigmentes treten in Form von braunen Kérnchen frei und in Zellen auf. Fir die
Heilungstendenz spricht das Vorhandensein von Fibroblasten, sowie endothelialen
Sprossungen.

3. Striatum.: Auf Spielmeyer- Priparaten kein Markausfall nachweisbar.

Sudar III: Wenig, fein verteiltes Fettpigment sowohl in den Nervenzellen
wie in manchen Gliazellen. Stellenweise mittelgrofie Fettkornchen in den GefiB-
wénden.

Toluidin: Eine deutliche Verminderung der Nervenzellen ist nicht nachweisbar.
Ein Teil der grofien Ganglienzellen hat ihre Struktur und Form behalten, wahrend
andere uns mit jhrem rundférmigen randstindigen Kern an die Nisslsche retro-
grade Zellverinderung erinnern. Stellenweise sehen wir auch Neuronophagien.
Die GefiBwandelemente, sowie die Glia erweisen sich als unverdndert, Die Gefifle
sind mit Blutkorperchen prall gefillt. Stellenweise frische kleine Blutungen.

4. Pallidum: Auf Spielmeyer- Praparaten konnen wir keine Markscheiden-
verdnderungen beobachten.

Sudan ITI: Die Nervenzellen, seltener die Gliazellen enthalten blall tingierte
Pigmentkornchen in geringer Zahl. Selten kommt Fett in den GefdBwinden vor.

Toluidin- bzw. Hdimatoxylin: Ein Ausfall von Nervenzellen ist, wie wir uns
auch durch Zellzahlung im oralen und mittleren Abschnitt iiberzeugen konnten,
nicht nachweisbar. Die meisten Nervenzellen zeigen normale Form und Struktur,
jedoch kommen auch blaf gefarbte, sich in Verfliissigung befindende, sowie atro-
phische Elemente vor.

5. Die Substantia innominate Reichert zeigt ein normales Bild.

8. Thalamus: Auf Spielmeyer- Praparaten kein Markscheidenausfall feststellbar.

Sudan III: In den Nervenzellen Fettpigmentkérnchen, an GréBe und Zahl
in den einzelnen Thalamuskernen verschieden. Ihre Zahl ist grofler als dem Alter
normalerweise entsprechen wiirde.

Toluidin- bzw. Himatoxylin: Stellenweise Neuronophagien, im dorsalen Teil
des lateralen Kerns auch Zellschatten. Keine sonstigen Verinderungen.

7. Nucleus amygdalae: Stellenweise Neuronophagien.

8. Im Corpus mamillare kommen stellenweise stiarkere Neuronophagien vor.

9. Im Nucleus paraveniricularis kein deutlicher Ausfall von Nervenzellen.

10. Corpus Luysii: In den Nervenzellen Pigmenthaufen von feinen Koérnchen.
In den GefsSwainden manchmal Fett vorhanden. Auf Nissl- und Bielschowsky-
Praparaten keine Verinderungen nachweisbar.

11. Substantia nigra: Spielmeyer: Die Verschmglerung des Kernes fallt schon
makroskopisch auf. Einen Ausfall an Markfasern konnen wir nicht feststellen.
Der Fasciculus pallido-peduncularis, welcher auf der linken Seite in unsere Priparaie
kam, erweist sich als vollkommen intakt.

Sudan III: Die Nervenzellen enthalten kein Fett, hingegen kommt Fett
manchmal in den Gliazellen vor. Von einem vorgeschrittenen Abbau zeugen die
in den periadventitiellen Réumen sichtbaren Fettkérnchenzellen. Solche Fett-
kornchenzellenmanschetten sind um die meisten Gefalle zu sehen. AufBlerdem
kommt Fett in der Form von freien Tropfen vor.

Toluidin- bzw. Héimatoxylin- Priparate: a) Ektodermale Elemente: Auffallend
ist die starke zahlenmaBige Verminderung der pigmentierten Nervenzellen. Auf
der rechten Seite fehlen diese fast vollkommen. Es gibt Gesichtsfelder, in denen
wir keine einzige finden kénnen. Auf der linken Seite sind noch viele Zellen der
lateralen Gruppe vorhanden, ein Teil dieser zeigh normale Struktur, andere sind
atrophisch oder mit Vakuolen gefiillt.

Die Gliakerne sind vermehrt. Bei einem Teil der Gliazellen treten die Fort-
sitze deutlich hervor; obwohl die Toluidinfirbung keine sichere Entscheidung
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erlaubt, so glauben wir jedoch, daB diese nach der Form der Kerne als Mikroglia-
zellen anzusprechen sind.

Die Neurogliazellen enthalten sehr oft Pigment; manche koénnen wir wegen
der runden Form als Pigmentkornchenzellen bezeichnen. Diese sind abgerundete
Elemente mit rundférmigen, nach der Wand gedringtem Kern. Reichlich sehen
wir auch frei gewordenes Pigment.

b) Was die mesodermalen Elemente anlangt, so kénnen wir in nicht geringer
Zahl feine perivasculdre Infiltrate sehen; im oralen Teil kommen anuch einige starke
Infiltrate vor. Diese scheinen aus Lymphocyten, adventitiellen und Plasmazellen
zu bestehen. Polymorphkernige Elemente sind nirgends zu sehen. An manchen
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Abb. 1, Fall 1. Gliaherd aus der S.n. Toluidinfirbung.

Capillaren ist eine Wucherung nicht zu verkennen. Stellenweise sehen wir
Kernhiufchen, welche zum Teil aus linglichen Kernen bestehen, zwischen denen
auch rundférmige vorkommen (Abb. 1). Wir kénnen nicht immer mit Sicherheit
entscheiden, ob diese als Wucherungen von endothelialen bzw. adventitiellen
Elementen oder als Mikrogliaherdchen anzusehen sind.

Im Gliafaserpriparat nach Holzer fillt die Vernarbung der S. n. bereits makro-
skopisch auf. Die Fasern sind durchweg von zartem Kaliber. Rechts, wo die Nerven-
zellen fast ginzlich ausgefallen sind, ist die Narbe dichter und ausgedehnter als
links.

12. An dem tibrigen Querschnitt des Mittelhirns kénnen wir keine nennenswerten
Verinderungen der neuronalen Elemente feststellen. KEinige Nervenzellen der
Darkschewitschschen und Oculomotoriuskerne sind kaum verindert. Stellenweise
liegen ganz feine Infiltrate an kleinen Gefifien — auch im Nucleus ruber und
Pedunculus — bestehend aus Lymphocyten und vereinzelten typischen Plasma-
zellen. Die Mikrogliafortsitze treten im allgemeinen deutlicher hervor als in der
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Norm, und stellenweise schen wir kleine Gliarosetten. Ahnliche Veranderungen
kommen auch an der Briickenmittelhirngrenze vor.

Starke Gliafaservermehrung sehen wir im periaquiduktalen Grau, sowie an
der Oberfliche des Pes und am Boden der Fossa interpeduncularis.

13. Die Kleinhirnrinde ist abgesehen von adventitiellem Fett frei von Ver-
anderungen. Im Nucleus dentatus kénnen wir weder im Parenchym, noch an den
Gefaflen Verinderungen feststellen.

Zusammenfassung. Der Patient, der klinisch ein akinetisch-brady-
kinetisches Syndrom zeigte, endete 4 Jahre nach Uberstehen des akuten
Stadiums durch Suizid. Letztere Tatsache verletht dem Falle insofern
eine gewisse Bedeutung, als die anatomischen Verdnderungen des
Zentralorgans nicht durch Schidigungen, wie sie nach interkurrenten
Krankbeiten vorkommen, kompliziert sind. Sie bestehen einerseits
in leichten entziindlichen Erscheinungen im gesumien Mittelhirn; in
diesem Sinne sind die ganz geringen Infiltrate der Gefdafie und die
leichte diffuse Vermehrung und Hyperplasie der Mikroglia zu deuten.
Andererseits sehen wir schwere Parenchymveréinderungen in der Sub-
stantia migra (S. n.). Hier ist ein betrdchtlicher Ausfall der Nerven-
zellen, besonders der retikuldren Zone, nachweisbar. In bezug auf die
Intensitét der parenchymalen Beteiligung besteht zwischen beiden Seiten
ein Unterschied. Am GefdBapparat der S. n. sind zum Teil starke infil-
trative Verdnderungen zu sehen, die Mikroglia zeigt eine Proliferation,
wihrend die Astrocyten den glits-faserigen Ersatz des Parenchymaus-
falles darstellen. Die im Vorderhirn stellenweise zu beobachtenden
Ganglienzellenverinderungen sind nicht erheblicher als jene, die wir
auch bei sonstigen, zum Marasmus filhrenden Krankheiten zu sehen
gewohnt sind. Striatum und Pallidum zeigen keine nennenswerten Ver-
dnderungen. Da von den sog. Tonuszentren die S.n. allein vom
Krankheitsproze befallen ist, so sind die klinischen Symptome als
Ausdruck des geschilderten Degenerationsprozesses zu werten.

Die frischen mikroskopischen Blutungen sind mit Sicherheit auf den
Erstickungstod zuriickzufithren. Hine besondere Bedeutung kommt
aber der kleinen Blutung im linken Schlifenlappen zu, da ihre ersten
Anséitze, wie aus dem morphologischen Bild abzuleiten ist, einige Wochen
vor dem Tode entstanden sein miissen. Nun erwihnt Stern postencephali-
tische Fille, in welchen Blutungen aus meningealen Gefifien zu finden
sind. Auf Grund dieser Befunde nimmt er an, daB bei dieser Krankheit
regressive Verdnderungen sowohl an den meningealen wie an den intra-
cerebralen GeféiBen vorkommen kénnen — eine Stiitze dieser Annahme
bilden die kleinen Aneurysmen im Bereiche unserer Blutung; diese
Veranderungen sind also die Vorbedingung fiir die spéiter auftretende
Blutung. Ein weiteres Beispiel fiir intracerebrale Gefdflverénderungen
wird unser Fall 5 sein,

Fall 2. A.H., ungarischer Landarbeiter (geb. 1904), erblich nicht belastet,
erkrankt Februar 1920 an einer fieberhaften Krankheit und ist 2 Monate bett-
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lagerig. Darauf folgt ein ,,pseudoneurasthenisches Stadium®, in dem Patient viel
schlaft. Im rechten Arm merkt er, besonders bei Bewegungen, ein Zittern, jedoch
ist er imstande, seine Arbeiten auf dem Felde zu verrichten. Er liegt wiederholt
in der Int.-diagnostischen Universitétsklinik (Vorstand Prof. ». Kéthly) in Buda-
pest, wo seitens der inneren Organe ein normaler Befund erhoben wird. Er wird
am 23. 6. 22 zur psychiatrisch-neurologischen Klinik verlegt.

Status: MittelmaBig entwickelter, abgemagerter Patient. Haut blaB, blut-
arm; Salbengesicht. AuBere Genitalien normal entwickelt. Temperatur 36,5 C.
Puls 72.

Im Blut Wassermann, Sachs-Georgi und Meinicke negativ. Im Harn kein Ei-
weill, Zucker und geformte Elemente.

Die Augenlider werden gut geschlossen, dabei Lidflattern. Bulbusbewegungen
frei. Beim Blick nach rechts lebhafter horizontaler Nystagmus. Linke Pupille weiter
als die rechte, Reaktion beider Pupillen auf Licht, Konvergenz und Akkommodation
trige. Uvula etwas nach links abgewichen. Zunge frei beweglich; beim Heraus-
strecken Tremor.

Der Kranke liegt stindig auf dem Bett, kann seine Lage ohne Hilfe nicht ver-
sndern. Kopf stark nach vorn geneigt. Gesicht starr, ausdruckslos, ohne mimische
Bewegungen. Wird Patient angesprochen, so zieht er beide Mundwinkel krampf-
artig seitwarts etwa wie beim Lachen.

Muskulatur gering entwickelt. Erhohung des Muskeltonus in allen 4 Gliedern.
Die rechte Oberextremitit wird kaum aktiv gebraucht; hier ist die Tonussteigerung
relativ gering. An der rechten Unterextremitit ist die Rigiditdt sowohl an den
Streckern wie auch an den Beugern so hochgradig, dafi diese Extremitit nicht
beweglich ist, (Das Kniegelenk zeigt im Réntgenbilde keinerlei Veriinderung.)
Auf der linken Seite sind die Bewegungen der Extremititen unbeschrinks, jedoch
sehr langsam, ungeschickt, von lebhaftem Zittern begleitet. Wird eine Extremitit
passiv in eine Stellung gebracht, so verbleibt sie in dieser lingere Zeit.

Spontanbewegungen schwerfallig. Patient greift nicht nach der Nahrung.
Wenn man ein Stiick Brot an seinen Mund heranbringt, beiBt er es an, hilt es dann
lange zwischen den Zahnen fest.

Spastische Symptome, Sensibilititsstérungen bestehen nicht.

Harn- und Stuhlentleerung ungestort. Starker SpeichelfluB. Erhohte Tranen-
absonderung.

Vermehrtes Schlafbediirfnis.

Sprache verwaschen, langsam, schwer verstindlich. Patient ist ziemlich wort-
karg. Seine Antworten sind sinngemaB. Mitunter wiederholt er die an ihn gerichtete
Frage. Assoziation verlangsamt, #rmlich, aber inhaltlich zusammenhingend.

Intelligenzdefekte nicht nachzuweisen.

Wahrend: des weiteren Krankheitsverlaufes hat sich der Zustand des Patienten
trotz vieler therapeutischer Versuche zusehends verschlimmert. Die akinetisch-
hypertonischen Symptome werden allmihlich schwerer, wobei der Tremor der
rechten Oberextremitit verschwindet. Die Schlafsucht besteht etwa noch ein Jahr
lang. Psychisch zeigt er neben der Bradyphrenie eine euphorische Stimmungslage.
Er fangt oft ohne Grund zu lachen an. Im allgemeinen mit seinem Zustand zu-
frieden, hat er doch Perioden, wo er laut weint. Zeitlich ist er orientiert und zeigt
Interesse fiir seine Umgebung. Die Bradykinese beim Essen erreicht mit der Zeit
einen solchen Grad, daB er ein Stiick Brot stundenlang im Mund behils.

1926: In den Lippen zeitweilig feines Zittern. Hochgradige Rigiditat. Brady-
kinese. Kopf nach vorn geneigt. Oberextremititen adduziert, linker Daumen
maximal opponiert, linke Unterextremitat gestreckt, kann weder aktiv noch passiv
gebeugt werden. Beide FiiBe in ausgeprigter Iquinovarusstellung.

25%
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Ende 1926 beginnender Decubitus. Februar 1927 stindig hohes Fieber, septi-
sches Erythem, Hornhautgeschwiir am linken Auge. Nach zunehmender Herz-
schwiche 21. 2. 27 Exitus letalis.

Pathologisch-anatomische Diagnose: Pneumonia fibrinosa lobularis pulmonis
sin. et lobi inf. pulmonis dextri. Tracheobronchitis mucosa haemorrhagica diffusa
praecipue lat. sin. c. pleuritide fibrinosopurulenta. Cicatrices apieis, bronchitis et
peribronchitis tuberculosa caseosa lobi medii pulmonis 1. d. Pleuritis adhaesiva
lamellaris, bronchiectesia et bronchiolith eiusd. lat. Scoliosis lat. d. c. compressione
pulmonis d. The. caseosa lymphoglandularum peribronchialium et mesenterii.
Atrophia brunea cordis. Degeneratio parenchymatosa hepatis et renum. Splenitis
subacuta, Ulcus decubitalis oesophagi. Contractura muscul. femoralium 1. d. et
flexorum et pronatorum ped. 1. utrque. Decubitus. Sepsis.

Makroskopisch war am Gehirn auller einer hochgradigen Erweiterung des 3. Ven-
trikels nichts Besonderes zu sehen.

Mikroskopischer Befund.

1. Rinde: Auf Cajal- bzw. Hortega- Priparaten hochstens hier und da ange-
deutet eine Schwellung der protoplasmatischen bzw. der Mikroglia. Vereinzelt
mehrkernige protoplasmatische Gliazellen. Es sind somit Veréinderungen vor-
handen, die mit der letalen Erkrankung im Zusammenhang stehen und nicht fiir
die Spatencephalitis charakteristisch sind.

Auf Spielmeyer- Priparaten im Gyrus centralis anterior und Ammonshorn kein
Markscheidenausfall festzustellen.

Sudan- Priparate zeigen eine leichte Vermehrung der Lipofuscinkérnchen,
welche nur in den grofzn Pyramiden des Ammonshorns einen betrichtlichen Grad
erreichen. In den GefaBendothelien feine Fetttrépfchen.

Auf Toluidin- Praparaten erweisen sich die Nervenzellen als nicht pathologisch
verindert. Eine leichte Vermehrung der Gliakerne laBt sich im subcorticalen Mark
sowie stellenweise in der 6. Schicht feststellen. An diesen Stellen kommen auch
etwas gréflere Makrogliakerne vor, deren GroBe aber héchstens das Doppelte der
normalen Gréfe erreicht.

2. Im Claustrum keinerlei Veranderungen nachweisbar.

3. Striatum: Goldsublimat- Priparate nach Cajal zeigen keine Veradnderung.

Auf Hortega- Priparaten sehen wir stellenweise leicht geschwollene Mikro- und
Oligodendrogliazellen, welche ebenso zu bewerten sind wie der entsprechende
Rindenbefund.

Auf Nissl-Praparaten haben wir den Kopf des Nucleus caudatus sowie ver-
schiedene Ebenen des Putamen untersucht. Die Zahl der grofien und kleinen
Nervenzellen entspricht der Norm. Auch Verinderungen der Struktur und Form
lassen sich nicht nachweisen. Die Gefalle zeigen ebenfalls keine Verdnderung.
Ein Teil der Gliakerne zeigt atypische Form, indem sie leicht gelappt oder auf-
geblasen und chromatinarm sind. Sie erreichen eine betrichtliche Grofe nur an der
Grenze des Pallidums. Gliafaserbildung geht nicht vor sich, nur die subependymare
Gliaschicht ist stark verfasert und die Geféfle der Fiss. striopallida liegen in einem
sehr dichten Gliafasergeflecht.

4. Pallidwm: Auf Zellpriparaten nach Nissl haben wir die orale Halfte unter-
sucht. Eine Reduktion der Zellzahl ist nicht festzustellen; jedoch zeigen die Nerven-
zellen schwere degenerative Verinderungen, indem das Plasma der meisten sich
nur blaB tingiert und statt des Tigroids nur eine wabige Struktur sichtbar ist. Den
auffalligsten Befund reprasentieren groBe, helle, chromatinarme, nicht selten
gelappte Gliakerne, die in grofer Zahl — in manchen Immersionsgesichisfeldern
zu 3—4 — vorkommen. Sie sind etwa 2—3mal so gro wie die normalen Makro-
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gliakerne (Abb. 2). Morphologisch sind sie wohl identisch mit den Alzheimerschen
groBen atypischen Gliakernen, welche zum regelméfigen Befund der Wilson-Pseudo-
sklerose gehoren. Fin Vergleich mit den entsprechenden Zellen eines von mir
untersuchten Wilsonfalles konnte mich davon iberzeugen, dall tatsichlich keine
Unterschiede bestehen. Ebensowenig wie in meinem Wilsonfalle konnte ich einen
Plasmaleib um die Kerne nachweisen. Auffallend ist jedoch der topische Unter-
schied, indem im Wilsonfalle solch Kerne besonders in den unteren Rindenschichten,
im Marklager und im Striatum vorkommen, wihrend sie in dem Encephalitisfalle
nur im Pallidum gefunden werden. Gliafaserbildung geht, wie wir uns auf Holzer-
Priparaten iiberzeugen konnen, nicht vor sich.

Das Vorkommen von viel griinlichen und lila gefirbten freien Kornchen, sowie
kleineren mit Toluidin dunkelblau farbbaren Abbauprodukten steht wohl im Zu-
sammenhang mit der Degeneration der Pallidumelemente. Letztere sind von den
Corp. amylacea durch ihre unregelmiBige, maulbeerartige Form, sowie durch ihre

Fall 2. Grole helle

ne Gliakerne _Alz-

freimerschen Typs aus demGlobus
pallidus. Toluidinfirbung.

Abb. 2.
chromat

stirkere Farbung zu unterscheiden. Die {eineren Kérnchen gruppieren sich manch-
mal um Alzheimerkerne, jedoch ist eine deutliche Beziehung zwischen Kornchen
und den groBen Gliakernen nicht zu beobachten. Die Gefafe des Pallidum zeigen
keine Veranderungen.

5. Im Thalamus sind keine Verdnderungen nachzuweisen.

6. Das Corpus Luysii erweist sich sowohl auf Markscheiden wie auf Ubersichts-
und Nervenzell-Priparaten als normal.

7. Die Substantia nigra besteht auf dem Zellprdparat aus einem ganz schmalen
Streifen, welcher fast ausschlieBlich von Gliakernen gebildet wird. Die Vermehrung
der Gliakerne scheint mit der Ersatztatigkeit in Zusammenhang zu stehen. Reaktive
Mikro- bzw. Oligodendrogliaveranderungen sehen wir nirgends; ebensowenig
zeigen die Gefalle entziindliche Verdinderungen; auch die GefaBwinde sind normal.
Die Zahl der Nervenzellen ist hochgradig reduziert, besonders gelitten haben die
pigmentierten Elemente, von denen hochstens 5—6 Exemplare auf einem Schnitt
zu Gesicht kommen. Pigment sowohl frei, wie in Kérnchenzellen nachweisbar.
Ein Teil der noch vorhandenen Ganglienzellen vakuolisiert. Auf Holzer-Priaparaten
erscheint die S.n. in der Form einer bereits makroskopisch sichtbaren linedren
Gliafasernarbe. ‘

Die Verschmilerung der S.n. fillt auch am Markscheiden- Priparai auf.
Leider kénnen wir uns kein sicheres Urteil dariiber erlauben, ob Markscheiden-
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austille vorkommen, da wir, um abwechselnd Scheiben fiir Gefrier- bzw. Paraffin-
schnitte anwenden zu kénnen, eine Bearbeitung in Weigertserie unterlieBen. Jeden-
falls sind solche auf den nach Spielmeyer gefarbten Praparaten nicht feststellbar.

Sudan III: In den adventitiellen Raumen der meisten Gefife Fettkornchen-
zellen, aulerdem Fett in Form von freien Tropichen.

8. Im iibrigen Mittelhirnquerschnitt keine Verinderungen auf Zellpraparaten.

Aut Sudan- Priparaten Fettkdrnchenzellmanschetten um die GefiaBe. Hervor-
heben mochte ich, daf der rote Kern von allen pathologischen Veridnderungen
frei ist.

9. Die caudalen Teile des Hirnstammes sowie das Riickenmark sind ebenfalls
normal.

Zusammenfassung. Im vorliegenden Fall kénnen wir einen schweren
Ganglienzellausfall in der beiderseitigen S. n. feststellen, mit dem Unter-
schied zu Fall 1, daB entziindliche Verinderungen vollkommen fehlen.
Von den iibrigen Hirnteilen zeigt das Pallidum schwere degenerative
Zellveranderungen, ohne daBl dabei ein Zellausfall einwandfrei feststell-
bar wire. AuBer der Ganglienzelldegeneration beweisen die Abbau-
produkte, sowie die Alzheimerschen Gliazellen, deren Vorkommen sich
auf das Pallidum beschrinkt, ein Befallensein dieses Kernes.

Somit sind die klinischen Symptome dieses Falles zum Teil auf die
Pallidumerkrankung, zum Teil auf den Ausfall der Nigrazellen zu beziehen.

Beziiglich der Alzheimerschen Gliazellen méehte ich bemerken, daf3 sie
bisher auBer bei der Wilson-Pseudosklerose nur in einigen Fallen schwerer
Lebererkrankungen (Krebs, Coma hepaticum) nachgewiesen worden
sind (Pollak). Da bei der chronischen E.e. Leberverinderungen nach
der Ansicht vieler Autoren zum hiufigen Befund gehoren, wire es wichtig
zu wissen, ob vorliegender Fall mit einer Lebererkrankung einherging.
Leider wurde das Organ mikroskopisch nicht untersucht und der belang-
lose makroskopische Befund 1a8t die Frage nach der Beziehung der
Alzheimer-Kerne zu einer Lebererkrankung unbeantwortet.

Fall 3. M. B., judischer Handlungsgehilfe (geb. 1904), ohne erbliche Belastung,
erkrankt 3. 1. 20 an Grippe mit hohem Fieber und Delirium. Danach einen Monat
lang schlafsiichtig, hat stindige Hinterhauptschmerzen, Doppeltsehen. Dann
folgt eine Periode von Schlaflosigkeit. Anfang Juni desselben Jahres horen alle
Beschwerden auf. Juni 1921 allmihlich zunehmendes Zittern der Extremitéten,
Extremitatenbewegungen immer langsamer. Hinterhauptschmerzen. Starkes
zunehmendes Ermiidungsgefithl. Schluckschwierigkeiten. Kopf-, Seiten- und

Herzschmerzen. Schlafsucht und Doppeltsehen.

Klinische Aufnahme 2.9.22. Abgemagerter Patient. Puls 76. Lebhafter
Dermographismus.

Innere Organe obne nennenswerten pathologischen Befund.

Avugenspalten weit, Bulbi vorstehend. Augenlider werden gut geschlossen. Lid-
flattern. Augenbewegungen frei, kein Nystagmus. Beim Blick nach oben Doppelt-
sehen. Pupillen mittelweit, gleich, zentral liegend, reagieren auf Licht, Konvergenz
und Akkommodation gut.

Cesicht starr, maskenartig, arm an mimischen Bewegungen. Salbengesicht.
Sprache verwaschen, von nasalem Charakter. Sténdiger Speichelfluf3.

Korperhaltung gebeugt, obere Extremititen adduziert, Kopf stark nach vorne
geneigt, so daB das Kinn fast das Sternum erreicht. Aktive Bewegungen sehr ein-
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geschrankt, langsam, verzogen; passiv lassen sich die einzelnen Gelenke gut be-
wegen. Patient kann weder essen, noch schreiben, noch sich anziehen. Im gesamten
Korper, insbesondere aber in den Oberextremititen grober parkinsonistischer
Tremor, der sich sowohl in Ruhelage als auch bei Bewegungen in gleicher Intensitit
zeigt.

gKeine Ataxie. Romberg negativ. Beim Aufrichten aus sitzender Lage stiitzt
er sich mit den Handen auf die Knie. Beim Niedersetzen fallt er auf den Sessel
hin. Gang schleppend; beim Gehen kann er das gleichméfige Tempo nicht halten,
meistens wird es allmihlich schneller, bis er schlieBlich nach vorwirts zu fallen
beginnt. Intensive Pro-, Retro- und Lateropulsion.

Haut- und Sehnenreflexe lebhaft. Pathologische Reflexe und Kloni bestehen nicht,

Sensibilitét o. B.

Im Blut Wassermann, Sachs-Georgi und Meinicke negativ.

Psychisch: koordiniert. Zeigt wenig Interesse fiir die Umwelt. Gedichtnis gut,
Assoziation logisch zusammenhéngend. Orientierung erhalten. Sinnestduschungen
gind nicht nachzuweisen.

Wiahrend der weiteren klinischen Beobachtung wird das Zittern, sowie die
Salivation trotz der Behandlung allm#blich schlimmer.

Im weiteren Krankheitsverlauf zeigen sich mitunter zwangsmaBige Handlungen.
So kommt es vor, daB Patient plotzlich mit einem Sessel Turniibungen macht und
diesen. auf den Tisch legt. Manchmal uriniert er auf den Tisch oder er zieht sich
plotzlich aus, zerreifit seine Kleider usw. Sonst zeigt er ein ruhiges Verhalten.
Seine Stimmung ist dauernd euphorisch, es fehlt jede Krankheitseinsicht, Wahrend
des ganzen Krankheitsverlaufes besteht ein grober Tremor am ganzen Kérper.
Die Bewegungen sind langsam, die Extremitaten rigid. Der Mangel an Antrieb
ist auffallend. Patient steht minutenlang an ein und derselben Stelle mit dem am
Kérper anliegenden und im Ellbogen gebeugten Oberextremitiaten, adduzierten
Unterextremitaten. Im Liquor sind alle Realktionen negativ.

4. 3. 27 entwickeln sich plotzlich eine Hemiparese und Facialislihmung linker-
seits, die innerhalb eines Tages fast ganz zuriickgehen. Danach fiebert Patient
infolge Bronchopneumonie, die nach zunehmender Herzschwiche am 26. 3. 27
zum Exitus letalis fithrt.

Aus dem Obdultionsbefund mochten wir folgendes erwahnen: In den Lungen-

"spitzen dltere tuberkuldse Affektionen, zum Teil geheilte, zum Teil frische Ge-
schwiire. Die Leber ist etwas verkleinert; Rand scharf; Oberfliche glatt; Konsi-
stenz etwas derb. An der Schnittfliche erscheinen die Léppchen etwas kleiner als
in der Norm.

Malkroskopisch fallt am Gehirn auBler der beiderseitigen Verschmilerung und
Entfarbung der S. n. nichts auf.

Mikroskopischer Befund.

1. Striatum.: Auf Spielmeyer- sowie Weigert- Pal-Priparaten keine sicheren
Markscheidenausfalle festzustellen. Auch das Markfasergrundgeflecht ist wenig-
stens zum groferen Teil erhalten.

Auf Toluidin-Priparaten erscheint die Zahl der grolen Nervenzellen im N. cau-
datus und im Putamen nicht vermindert. Hingegen scheinen die kleinen Nerven-
zellen an Zahl ziemlich betrichtlich reduziert zu sein. Form- und Strukturver-
dnderungen der groflen, sowie der noch erhaltenen kleinen Elemente, meistens im
Sinne der Verflussigung, sind mit groBter Wahrscheinlichkeit auf die letale Er-
krankung zu beziehen. Seitens der Mikroglia keinerlei Reaktion; Gliakerne nicht
vermehrt.

Auf Sudan-Praparaten sowohl in den groBen wie in den kleinen Nervenzellen,
ferner auch um Gliakerne Lipofuscinkdrnchen in mittlerer Menge. Stellenweise
kommt Fett in den GefiaBendothelien vor, ebenso in Adventitialzellen.
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2. Pallidum: Auf Spielmeyer- und Weigert-Priparaten keine Markfaserausfille.

Auf Toluwidin-Priparaten keine Reduktion der Zellzahl festzustellen, jedoch
zeigen viele der Nervenzellen degenerative Verinderungen, indem ihre Tigroid-
schollen entweder verschwunden oder geklumpt sind, und die Zellkerne sich ofter
homogen dunkel farben. Manchmal sehen wir mit Toluidin dunkelblan farbbare
Klumpen von unregelmifiger Form in der Grundsubstanz. Der periphere Teil
einiger dieser Gebilde ist blasser gefirbt. Keine Vermehrung der Gliakerne.

Auf Sudan-Praparaten in den Ganglienzellen grobkérniges Lipofuscin in mitt-
lerer Menge. Um manche GefaBle Kornchenzellen, auBerdem freie Fetttropfen
sichtbar.

3. Substantia innominaie zeigt keine nennenswerten Verdnderungen.

1. Der Thalamus erweist sich an Markscheiden- sowie an Zellpraparaten als
frei von Verinderungen.

5. In der Capsula interna, in den Forelschen Feldern, sowie in der Ruberstrahlung
188t sich kein Markausfall konstatieren.

6. Das Corpus Luysii erscheint sowohl auf Markscheiden wie auf Zellpriparaten
normal.

7. Die Substantia nigra fallt auf Spielmeyer-Priparaten durch eine starke Ver-
schmalerung auf. Markscheidenausfalle sind nicht zu beobachten. Insbesondere
koénnen wir mit Sicherheit erkennen, dafl die Fasciculi pallido-pedunculares intakt
sind (Abb. 3).

Auf Toluidin- baw. Himatoxylin-Eosin-Priparaten ist ein hochgradiger Zell-
ausfall in der kompakten Zone feststellbar. Es sind nur ungefihr 8 pigmentierte
Nervenzellen auf einer Seite zu zéhlen. AuBerdem sind noch Zellen vorhanden,
die ihr Pigment verloren haben. Die Zahl der Gliakerne ist stark erhoht. Es spricht
nichts dafiir, daB sie als Reizformen anzusehen sind. Seitens der GefilBe keine
Veranderungen, inshesondere fehlen Infiltrate.

Auf Sudan-Praparaten um viele Gefalle herum Koérnchenzellen.

8. Im iibrigen Mittelhirnquerschnitt fallt nur der periadventitielle Fettkornchen-
zellgehalt auf.

9. In den coudalen Hirnstammieilen sowie im Rickenmark ist die einzige Ab-
normitit der erhohte Lipofuscingehalt der lipophilen Nervenzellen. Betonen
mochte ich, daB in dem Nucleus deniatus cerebelli eine Reduktion der Zellzahl
nicht nachzuweisen ist. *

Zusammenfassung. Fall 3 zeigt klinisch tiber 6 Jahre bestehende post-
encephalitische Stérungen, und zwar Symptome der Akinese-Bradykinese,
méBigen Rigor sowie Tremor, welcher besonders in der Kaumuskulatur
in Erscheinung tritt. Anatomisch finden wir den typischen Ausfall der
kompakten Zone der S.n., ferner eine Affektion des Pallidum und des
Striatum. Die Pallidumlésion ist wohl als unerheblich zu bezeichnen.
Sie besteht in degenerativen Zellverinderungen, aullerdem im Vorhanden-
sein von Abbauprodukten sowie adventitiellen Fettkornchenzellen.
Ein Markscheidenausfall ist nicht feststellbar. Im Striatum sind die
kleinen Ganglienzellen stark reduziert, vielleicht im Kopf des Schweif-
kernes mnicht ganz so ausgesprochen wie im Putamen.

Lokalisatorisch méchte ich die akinetisch-bradykinetischen Sym-
ptome des Falles auf den Nigraausfall, die geringfiigige Tonuserhéhung
auf die leichte Pallidumaffektion und den Tremor auf die Reduktion
der kleinen Striatumelemente zuriickfilhren. DaB klinische Zeichen der
Striatumaffektion zutage treten konnten, ist wahrscheinlich dadurch
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zu erkliren, daBl die Affektion des Pallidum nur einen leichten Grad
erreichte.

Fall 4. A. Sch., judischer Angestellter (geb. 1906), hatte 1920 spanische Grippe.
Status bei der Aufnahme am 27. 11. 28 in der Heilanstalt zu Budapest-Lipétmezd:
Schwiichlich entwickelter Patient in maBig gutem Ernéhrungszustand. Pupillen

Abb. 3. Fall 3. Markscheidenbild einer Mittelhirnhilfte. Weigert-Pal. Zu beachten ist
die Verschmailerung der S. n. bei Hervortreten ihrer Markfaserung, insbesondere des
vollkommen erhaltenen Fasciculus pallido-peduncularis.

r.=1 gleich mittelweit, reagieren trige. Augenbewegungen frei; kein Nystagmus;
geringe Mimik. Sprache verwaschen, oft ganz unverstdndlich. Hochgradige Be-
wegungsarmut. Der gesamte Muskeltonus ist erhoht. Zahnradphinomen. Alle
Reflexe auslésbar. Keine Spastik.
Psychisch: Gleichgiiltig in der Stimmung. Xeine intellektuellen Defekte.
Am 29. 11. 28 zwei epileptiforme Anfille. Im Februar und Mérz 1929 subfebrile
Temperaturen,

13. 3. 29 hat sich Patient erwiirgt.
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Fur die quy]assung der Krankengeschichte bin ich Herrn Privatdozenten
Nyirg, tur die Uberlassung des Gehirns dem Gerichtlich-Medizinischen Univer-
sitétsinstitut zu Dank verbunden.

Gehirnbefund: Makroskopisch: Aufler einer deutlichen Verschmilerung und Ab-
blassung der S. n. keine Besonderheiten.

Mikroskopischer Befund.

1. Rinde: Untersucht werden: Gyrus rectus, frontalis med., centr. ant. und post.,
occipitalis®lat., Area striata, Ammonshorn beider Seiten.
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Abb. 4. Fall 4. 1. Schicht der motorischen Rinde. Dystopische mittelgroBe Ganglienzelle
am duBeren Rande. Toluidinférbung.

Qoldchlorid-Sublimat- Praparate (Cajal). Im subcorticalen Mark sind viele
Gliazellen leicht hypertrophisch mit zum gréBten Teil grob verfaserten Fortsitzen.
Manche Fortsitze sind auffallend plump. Eine Vermehrung der Gliafasern 1Bt
sich auch auf Holzer- Praparaten feststellen. Auch viele GefaBfortsitze der Glia-
zellen sind verfasert.

Auf Spielmeyer-Priparaten kein Markfaserausfall feststellbar.

Sudan-Priparate: In den Nervenzellen mittelfeine Lipofuscinkérnchen. In den
GefaBendothelien mittelfeine Fetttropfchen.

Tolwidin- bzw. Himatoxylin- Préparate: Der tektonische Bau der Rinde ist
iiberall erhalten. Auch herdweise Zellausfille bestehen nicht. Zahl der Gliakerne
nicht vermehrt. Weiche Hirnhaut sowie GefaBe normal; hier und da Neurono-
phagien oder Ganglienzellschatten. Wegen der Seltenheit solcher Befunde haben
wir eine dystopische Ganglienzelle, die genau am &ufleren Rand der Zonalis des Ca
sitzt, abgebildet (Abb. 4).

2. Striatum : Das Makro- und Mikrogliabild erscheint auf Goldsublimat-
bzw. Hortega-Praparaten normal.
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Auf Spielmeyer-Priaparaten kein Markscheidenausfall feststellbar.

Toluidin- bzw. Himatoxylin- Priparate: Ein Zellausfall ist weder im Caudatum
noch im Putamen festzustellen. Auch die feine Struktur der Nervenzellen ist durch-
schnittlich normal. GefaBwiinde intakt; Infiltrate nirgends zu sehen. Dieser Be-
fund wird fiir die linke wie fiir die rechte Seite erhoben.

Holzer- Priparate: Gliavermehrung nicht zu sehen; um einige GefiBe liegt ein
Gliafagserwall. Starke Faserbildung im Stratum subependymale sowie in den an-
liegenden Teilen des Balkens.

3. Das Cloustrum erweist sich im Thioninbild als normal.

4. Pallidum: Auf Spielmeyer- Priparaten kein Ausfall an Markscheiden. Auf
Sudan- Praporaten freie Fetttropfchen in geringer Zahl und geringe perivasculire
Fettansammlungen.

Toluidin- bzw. Héimatoxylin-Préparate: Die Zahl der Nervenzellen entspricht
der Norm, auch ihre Struktur ist erhalten. GeféBverinderungen nirgends sichtbar.
Eine Vermehrung sowie Strukturverinderung der Gliakerne nicht zu beobachten.

Auf Holzer- Priparaten keine Gliose feststellbar.

5. Vegetative Kerne des Zwischenhirns. Untersucht werden einzelne Schnitte,
in welchen der Nucleus supraopticus, Nucleus paraventricularis, Ganglion opticum
basale, Corpus mamillare, Substantia innominale Reichert getroffen werden. Auf
Toluidin- und Ubersichts- Priparaten kénnen wir weder Zellausfall noch sonstige
nennenswerte Strukturverinderung der Ganglienzellen beobachten.

In den Nervenzellen des Nucleus supraopticus finden wir einen feinkérnigen
Lipofuscinhaufen. Abbauprodukte weder in Gliaelementen noch in GefaBwinden
nachweisbar.

6. Tm Forelschen Feld der linken Seite ein kleiner Haufen groBer heller Gliakerne.

7. Das Corpus Luysii erweist sich auf allen Priparaten als normal.

8. Thalamus: In den Nervenzellen eine Menge von Lipofuscinkérnchen, die in
Anbetracht des Alters als vermehrt anzusehen ist. Sonst sind weder in der Faser-
struktur noch an den Nerven- und Gliazellen Verdnderungen nachzuweisen. Auch
die Mesodermabkémmlinge sind vollkommen intakt.

9. Substantia nigra: Auf Spielmeyer-Priparaten fallt schon makroskopisch die
Verschmilerung der S.n. auf. Die lange durchtretende Faserung ist normal er-
halten. So konnten wir keinen Awusfoll in dem Fasciculus pallido-peduncularis
nachweisen und auf Priparaten der linken Seite ist der T'ractus subthalamico-pedun-
oularis deutlich zu erkenmen. Mikroskopisch ist auffallend, daB das faserarme
Gebiet zwischen der pedunkuliren und subrubralen Faserung vollkommen fehlt,
Man sielt, wie die Markfasern infolge Ausfalls der Glanglienzellnester bzw. darauf-
folgender Schrumpfung immer mehr zusammenriicken.

Auf Sudan- Praparaten blaBgefirbte freie Fetttropfen sichtbar; in maBiger
Menge liegt leuchtendrot gefirbtes Fett rings um die GefiBe. Stellenweise auch
freie Fettkornchen. Die noch erhaltenen wenigen Ganglienzellen sind fettfrei, in
Gliazellen treten Fetttropfchen suBerst selten auf.

Toluidin- bzw. Hdimatoxylin- Praparate: Die Zahl der pigmentierten Nerven-
zellen ist so stark vermindert, daB wir auf einem Schnitt durchschnittlich nur ein
bis zwei solcher Elemente zu sehen bekommen. Pigmentlose Nervenzellen sind in
normaler Zahl und normaler Struktur vorhanden. Der Zellausfall ist rechts wie
links gleich stark. Die ganze S. n. ist besat mit griinlich-schwarzem freiem Pigment,
welches seltener auch in Gliazellen vorkommt. Die Gliakerne sind diffus stark
vermehrt und zeigen viel unregelmsBige Formen. Reaktive Gliaverinderungen
im Sinne von Gliakernhaufen sehen wir nirgends. Perivasculire Infiltrate und
sonstige GefaBverinderungen fehlen vollig.

Auf Holzer- Priparaten 18llt die S.n. schon makroskopisch durch ihre starke
Lilafarbung auf (Abb. 5). Die mikroskopische Untersuchung zeigh dementsprechend
eine starke Vermehrung der faserbildenden Astrocyten und Gliafasern, die sich
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allerdings nicht iiber die ganze S. n. gleichméfBig verteilt; hier und da sieht man
einzelne stirkere Faserherde. Die GefidBe sind von starken Gliawéallen umgeben,
die mit einem Teil der Faserherde zusammenhiéngen. Ein anderer Teil scheint
aber, soweit man dies nach Frontalschnitten beurteilen kann, von den Gliawillen
unabhingig zu sein. Die Fasern sind mittelstark, aber auch grobe fehlen nicht.
Manche Astrocytenkerne sind auffallend grof3, hier und da sehen wir in ihren Fort-
séitzen zwel bis drei Fasern verlaufen. Besonders stark verfasert ist die Umgebung
der austretenden Oculomotorius-Faserbiindel, wobei jedoch letztere von der Gliose
frei bleiben.

10. Bexziiglich des tibrigen Mittelhirn-Querschnittes sei bemerkt, dal im Nucleus

Abb. 5. Fall 4. Querschnitt der einen Mittelhirnh#lfte. Starke Gliaverfaserung in der S. n.
und in der Gegend des Fasciculus retroflexus. Holzerférbung.

ruber keine Zellverinderungen und auch feine Gliafasern nur in geringer Zahl
nachweisbar sind. Das Goldsublimatbild ist dementsprechend vollkommen normal.
Reichlich verfasert ist der Bereich des Fasciculus retroflexus sowie der hinteren
Commissur. Im Pedunculus selbst sind nur einige Ausliufer des an der ganzen
Peripherie stark entwickelten peridymalen Gliawalles zu sehen. Ein nennenswerter
Unterschied zwischen beiden Hilften des Querschnittes ist nicht zu beobachten.

Bemerkenswert ist ferner, dafl in der Hohe des vorderen Vierhiigels um die
GefaBe des zentralen Hohlengraus Fett vorkommt, wéhrend die perivasculiren
Riume des itbrigen Querschnittes fettfrei sind. In dieser CGegend sind auch die
perivasculiren Gliawélle stark ausgebildet.

Die caudalen Teile des Hirnstammes sind frei von Verédnderungen. Besonders
moechten wir die Intaktheit des Nucleus dentatus cerebelli hervorheben.

Zusammenfassung. In einem Fall von postencephalitischer Akinese-
Bradykinese mit leichter Tonuserh6hung und Zahnradphénomen werden
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typische S.n.-Verdnderungen gefunden. Das akute Stadium scheint
9 Jahre zuriickzuliegen. Dementsprechend fehlen alle entziindlichen
Verinderungen. Auflerhalb der S.n. lassen sich eine leichte allgemeine
Tendenz zur Gliaverfaserung sowie Gliafaserherde und adventitielles
Fett im Mittelhirn nachweisen.

Fall 5. M. M., Beamtin (geb. 1891). Vater im 51. Lebensjahr an ,,Gehirn-
erysipel, Mutter im 54. Lebensjahr an Arteriosklerose gestorben. Familienanamnese
sonst o. B. Patientin macht 1918 eine spanische Grippe durch, ist 3 Wochen bett-
lagerig. Danach vollkommene Genesung. 1920 hat sie wieder Grippe, ist 8 Wochen
ans Bett gefesselt. Schlaft einen Monat lang bestindig, hat Doppeltsehen, aber
kein Delirium. Sommer 1921 fangen ihre Extremitaten an allmihlich schwer und
steif zu werden. Heute klagt sie iiber Schlaflosigkeit. Das Essen geht langsam,
schwer, auch beim Kauen tritt friihzeitig Ermiidung ein. Kann mit den Hinden
nichts heben. Deprimiert, weint viel.

Klinische Aufnahme: 3. 2. 23. GrofBe 160 cm. Gewicht 48,2 kg. Kopfbehaarung
dicht, schwarz, stellenweise graue Locken. Haut blaB, stellenweise trocken. Tem-
peratur 37,09 C. Puls regelmaflig, etwas hebend, 72 pro Minute.

Innere Organe o. B.

Im Blut: Wassermann, Sachs-Georgi und Meinicke negativ.

Tranen- und Speichelabsonderung leicht erhoht.

Augenbewegungen frei, kein Nystagmus. Feiner Augenlidtremor. Pupillen
exzentrisch, rechts wie links gleich mittelweit, reagieren auf Licht mit mittelm#Biger
Exkursion und langsam. Konvergenzreaktion gering. Innervation des weichen
Gaumens gut. In der Zunge Zuckungen.

Schlaf insofern gestort, als Patientin abends infolge von groBer Miidigkeit bald
einschlift, aber bald aufwacht und nicht wieder einschlafen kann.

Stuhl- und Harnentleerung ungestort.

Korperhaltung steif. Kopf nach vorn geneigt; beim Stehen und Gehen wird
der Rumpf nach vorn gebeugt; die Oberextremititen im Ellbogen flektiert. Masken-
artiger Gesichtsausdruck ohne Mimik.

Muskulatur gering entwickelt. Bewegungen verlangsamt, kraftlos, jedoch
keine eigentlichen Lahmungen. )

Romberg @. In den gespreizten Fingern leichtes Zittern.

Beim Gang fallt auf, daB die Schritte verkiirzt sind und selbst bei schnellem
Laufen nicht linger werden.

Oberflachliche und tiefe Reflexe lebhaft. Pathologische Reflexe bestehen nicht.

Sensibilitéat o. B.

Keine Schluckstérungen.

Sprache verwaschen, monoton, kurzsilbig. Auch beim Sprechen spiirt Patientin
baldige Ermiidung.

Schrift typisch mikrographisch; die Buchstaben verkleinern sich wihrend des
Sehreibaktes immer weiter (fortschreitende Verkleinerung, Bing).

Patientin ist ruhig, auffallend still, bewegt sich sehr wenig; sitzt oder liegt
meistens auf derselben Stelle. Allgemeinbefinden schlecht. Assoziation verlang-
samb, ohne inhaltliche Stérungen. Orientierung entsprechend. Krankheitseinsicht
erhalten. Intelligenz nicht gestért.

Im weiteren Krankheitsverlauf wird der Zustand trotz verschiedener thera-
peutischer Versuche immer schlimmer. Tm Laufe der Zeit entwickelt sich allméhlich
ein zunehmender Rigor in der Kopf- und Halsmuskulatur, aber nicht in den Extremi-
titen. Auch die Salivation wird immer stirker. Im Januar 1927 treten manchmal
beim Essen Singultus- oder dyspnoische. Anfalle auf. Im November 1927 ist die
Rigiditat in der Kaumuskulatur so hochgradig, daB der Mund passiv kaum 1 em
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weit gedffnet werden kann. Im Jahre 1929: Trige Lichtreaktion der Pupillen. Lid-
schlag selten, Lidflattern. CGesicht starr, mimiklos. Mund krampfhaft geschlossen;
infolgedessen Unterlippe nach unten gebogen. Patientin kann die Zunge kaum
herausstrecken. Kopf in der Mitte vorn bis zum Sternum geneigt. Die vordere
Halsmuskulatur von harter Konsistenz. Der Kopf kann aktiv kaum, passiv so
weit gehoben werden, daBl seine Achse mit der Senkrechten einen Winkel von etwa
200 bildet. Kopfwendung sowie Rotation aktiv und passiv kaum auszufithren.
Obere Extremititen symmetrisch im Schultergelenk adduziert, im Ellenbogen
his 25° flektiert. Hande in charakteristischer Parkinsonhaltung. Xniegelenke

v

Abb. 6, Fall 5. Gehirnbasis. Auffallende Zartheit der Arteria basilaris und der Axrterien
des Circulus Willisii.

beiderseits leicht gebeugt. Spontane Bewegungen sehr langsam, jedoch nicht be-
trachtlich eingeschrinkt. Trotz der fixierten Spontanhaltung keine echte Rigiditat
und die Ellenbogen und Handgelenke kénnen passiv gut bewegt werden, wobei das
Zahnradphinomen angedeutet erscheint. In den Kniegelenken ist die Streckung
bis etwa 160° mdglich. Gang langsam, kurzschrittig. Patientin kann den Rumpf
bis etwa 45° von der Senkrechten nach vorn beugen. Haar fettig, Salbengesicht.
Starke SchweiBabsonderung. Feine Abschiirfung der Kopfhaut. Sprache langsam,
verwaschen. Keine Schluckstérung. Am rechten Handriicken Oedema fugax.
Fersen beiderseits geschwollen. In den Reflexen keine Abweichung.

Im Oktober 1929 ist Patientin nach mehrwochigen Durchfallen stark verfallen.
Am 30. 10. morgens und nachmittags dyspnoische Anfille mit Herzschwiche.
Exitus letalis. Im Moment des Todes lost sich der Rigor der Nackenmuskulatur
und der Kopf wird leicht beweglich.



Zur Histopathologie der Spéterkrankungen der Encephalitis epidemica. 389

Vom Sektionsbefund ist folgendes zu erwahnen: An den Aortensegeln sowie am
Anfangsteil der Aorta einige etwa erbsengrofie, buttergelbe, etwas vorstehende
Fleckchen. Leber klein, braun, rotlich; Oberfliche glatt; Schnittfliche glatt, mit
verwaschener Zeichnung, stellenweise hyperamisch.

Gehirnbefund.: Makroskopisch fallt auf, daB die Arteria basilaris sowie die Ar-
terien des Circulus Willisii von sehr zartem Kaliber sind (Abb. 6). Auf der Gehirn-
oberfléche ist die Fissura parietooccipitalis beiderseits klaffend und vertieft sich bei
der Umbiegung auf die konvexlaterale Oberfliche zu einer Grube. Bei der Auf-
schneidung des Gehirns finden wir auf der rechten Seite in der medialen Ecke des
oralen Teiles vom Schweifkern einen verkalkten Herd. Die 8. n. erweist sich bis
auf die Halfte verkleinert und zeigt nicht die normale dunkle Firbung.

Mikroskopischer Befund.

1. Rinde: Untersucht werden: Gyrus orbitalis, frontalis med. centralis ant.,
post., sowie Area striata und Ammonshorn beider Seiten.

Auf Toluidin- Priparaten kénnen wir weder herdweise noch laminare Zellaus-
falle auffinden. Der tektonische Bau ist iiberall erhalten. In der vorderen Zentral-
windung kommen Beetzsche Zellen in normaler Zahl vor. Nur vereinzelt sehen wir
einige Exemplare, welche an das Bild der primiren Reizung erinnern. In der
6. Schicht der vorderen Zentralwindung treten vakuolisierte Zellen auf, ferner
deformierte Nervenzellen, deren Kernmembran aufgeldst ist, und deren Satelliten
eine neuronophagische Titigkeit ausiitben. Ebenso kommen Zellschatten vor.
Manchmal sehen wir an den sich in Degeneration befindlichen Exemplaren oder an
den Zellschatten mit Toluidin dunkelblau farbbare Inkrustationen. Diese Ver-
anderungen scheinen ziemlich diffus zu sein. Die weiche Haut und die GefiaBe
weisen ein normales Bild auf. Die subcorticale Glia scheint vermehrt zu sein, die
Fortsétze mancher Gliakerne treten deutlich hervor.

Auf Sudan-Priparaten sind in den Nervenzellen Lipofuscinkérnchen in m#Biger
Menge und um die Gliakerne der ersten Schicht wenige blaBgefirbte Kornchen
zu finden. In den GefdBendothelien befinden sich an vielen Stellen feine Fett-
tropfchen.

2. Striatum: Rechte Seite. Der erwihnte Kalkherd entspricht der Wand der
Arteria striopallida.

Auf Sudan- Priparaten erweist sich die Wand dieser Arterie als stark athero-
matds verdndert und voll von Kalkablagerungen.

Auf dem Himatoxylin-Eosinbild sehen wir, daB das Lumen des GefiBes von
einer atheromatosen Masse ganzlich ausgefiillt ist. Die Zirkulation ist aufgehoben.
Diese Masse wird durch das Eosin rot, auf dem van Gieson-Praparate gelblich-rosa
gefiirbt und erscheint zum Teil wabig, zum Teil mehr breiartig. In dieser Substanz
liegen runde konzentrisch geschichtete Massen, deren Gréfle die von 2—5 Lympho-
cyten erreicht. Diese nehmen das Hématoxylin in schwarzer Farbe an. Die ein-
zelnen Schichten der GefaBwand lassen sich nicht unterscheiden. In der athero-
matdsen Masse ist ein konzentrisch strukturierter Faserring erkennbar, der wohl als
ein Rudiment der verdickten und degenerierten Media aufzufassen ist. Hier sind
manche abgeplatteten degenerierten Xerne, auBerdem auch Vakuolen (Stelle der
ausgelosten Fetttropfen) sichtbar. Die Differenzierung der degenerierten Media
erfolgt am besten auf Mallory- Priparaten, auf welchen in der hellblauen Grund-
substanz auBer fuscinophilen Streifen der Muskelfasern dunkelblaue Streifen des
diese abtrennenden Kollagengewebes sichtbar sind. Aufierdem sehen wir in der
Media bindegewebige Inseln mit vermehrten, zum Teil degenerierten Kernen,
typische Kornchenzellen und Capillaren. An dieser Stelle der Gefawand kommen
schwarzgefarbte Kalkkornchen vor. Das GefaB ist von einem Gliawall ziemlich
scharf umgrenzt. Stellenweise ist aber die proliferierende Glia abgelést und wm-
schlieit an manchen Stellen abgeloste Bindegewebsinseln. Mallory- Priparate
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zeigen sehr schén, wie die Bindegewebs- und Gliafaserung an manchsn Stellen
miteinander vermischt ist. Im Parenchym sind zum Teil eosino- bzw. fuchsino-
phile, zum Teil aber mehr hiématoxylinaffine Kérnchen zu sehen. In der Nach-
barschaft der Arteria striopallida sind die Venen sowie die kleinen Capillaren mit
einem starken Adventitiaring versehen. Auf Mallory-Priparaten erscheinen die
von der GefiBwand ausgehenden Fasertrabekel. In caudaleren Teilen zeigt die
Wand der Arteria striopallida eine Verdickung der Adventitia. Die GefiBe selbst
im N. caudatus sind nicht pathologisch verdndert.

Abb. 7. Fall 5. Querschnitt eines kleinen GefiBes aus dem Pallidum mit hyaliner
Mediaverdnderung. Van Giesonfirbung.

Die Zahl der Nervenzellen ist nicht vermindert, jedoch sind akute Verinde-
rungen, Zellschatten, Neuronophagien zu sehen, welche sowohl die grofien wie die
kleinen Elemente betreffen. Die subependymale Glia ist voll von Corpora amylacea.

Auf Sudan- Praparaten sehen wir in den Nervenzellen sehr wenige Lipofuscin-
kornchen. Selten nur lisgen Fettkormchen um die Gliakerne herum. Stellenweise
kommt Fett im Endothel oder in Koérnchenzellen vor. Vereinzelte Gefafwinde
der Prieapillaren bzw. kleinen Venen sind im ganzen verfettet.

3. Pallidum: Auf Toluidin-Priparaten erweist sich die Zahl der Nervenzellen
als nicht vermindert. Die Struktur ist in einem Teil der Zellen erhalten, in einem
anderen Teil verwaschen. Viele Zellen tingieren sich ganz blaB. Degenerierende
Kerne, welche diffus blau gefdrbt werden, gehoren nicht zu den Seltenheiten.

Auffallend sind die schweren Wandverinderungen der kleinen Arterien. Die
Intima ist verdickt, ihr Bindegewebe vermehrt. Darunter liegen Kérnchen, welche
sich mit Toluidin blau, nach van Gieson schwarz und bei der Mallory-Farbung
dunkelgelb firben, und die dem Verlauf der Elastica interna entsprechend ge-
lagert sind (Abb. 7). Die Media bleibt auf dem Toluidinpraparat farblos, tingiert
sich bei der van Gieson-Farbung rosa, bei der Mallory-Farbung dunkelblau. Stellen-
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weise sind ihr durch Himatoxylin schwarzgefirbte Massen eingelagert. Auf der
sufBeren Grenze der Gefdfiwand liegen entweder in einer Linie oder in Form einer
dicken Schicht durch Hamatoxylin schwarzgefirbte Kornchen, welche dieselben
farberischen Eigenschaften aufweisen wie die an Stelle der Elastica interna liegen-
den. Diese GefaBverinderungen beschriinken sich ausschlieBlich auf das Pallidum.
Hier sind sie aber in verschiedenem Grade bei fast allen GefaBen anzutreffen (Abb. 8).

Im Parenchym selbst sind stellenweise mit Toluidin dunkelblau, mit Hama-
toxylin schwarz tingierbare runds oder spindelférmige, strukturlose Gebilde zu

Abb. 8. Fall 5. Globus pallidus. 5 kleine Arterien mit hyaliner Mediaverinderung.
Toluidinfirbung.

sehen, deren Grofle ungeféhr der einer Nervenzelle entspricht. Mitunter bilden
mehrere solcher Gebilde ein Konglomerat. Unterhalb des ventralen Randes des
Pallidum und stellenweise auch im ventralen Teil desselben sind viele Corpora
amylacea zu sehen.

4. In den wvegetativen Kernen des Zwischenhirns (Nucleus paraventricularis,
supraopticus, Corpus mamillare, Substantia innominata Reicherf) sind keine nennens-
werten Verinderungen zu sehen.

5. Thalamus: An der Nervensubstanz keine Verinderungen. Die Capillar-
Endothelien sind manchmal verdickt, mehrgeschichtet und nehmen bei Mallory-
Farbung eine blaue Farbe an, ein Zeichen, daf sie hyalin verdndert sind. Ebenso
scheint die Adventitia mancher GefiBle verdickt zu sein.

6. Substantia nigra: Auf Spielmeyer- Priparaten fallt schon makroskopisch
eine starke Verschmalerung auf.

Auf Tolluidin-Priparate sehen wir einen hochgradigen Ausfall der pigmen-
tierten Zellen (bis auf 1 Exemplar fiir einen Schnitt). Nervenzellen der Zona com-
pacta sind in geringer Zahl vorhanden. Auch freies Pigment kommt kaum vor,
nur um wenige Gliakerne ist noch etwas Pigment zu finden. Diese Befunde sprechen

Archiv fiir Psychiatrie. Bd. 92. 26
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dafiir, daB der Abbau bzw. die Abrdumung fast vollkommen beendet sind. Die
erhebliche Vermehrung der Gliakerne ist wohl auf die Narbenbildung zu beziehen.
Es sind wohl Formen zu sehen, welche reaktiven Gliaelementen entsprechen, diese
sind aber wahrscheinlich auf die praletale Erkrankung zu beziehen. GefaBinfil-
trationen sehen wir nicht.

Auf Sudan- Praparaten fillt auf, daB die perivasculdren Réume vieler GefiBe
von Fettkornchenzellen ausgefillt sind.

7. Im ubrigen Mittelhirn-Querschnitt ist nur das Vorkommen von Fettkérnchen-
zellen in den Geféflen der periaquiaduktalen Gegend zu erwihnen sowie die oft
sichtbare gute Auszeichnung der Mikro- und Oligodendrogliafortsitze. In den
Randteilen findet man Corpora amylacea in reichlicher Zahl.

8. Die caudaleren Teile des Hirnstammes sind frei von nennenswerteren Ver-
snderungen. Starke Gliaverfaserung und Corpus amylaceum-Ablagerung kommt
im Kleinhirn am Dach des IV. Ventrikels zur Beobachtung, desgleichen treten hier
die Mikro- bzw. Oligodendrogliafortsitze im Toluidinpriparat stark hervor.

9. Im Riickenmark sehen wir um viele Gliakerne herum die Zellfortsitze aus-
gezeichnet, was fir eine akute reaktive Gliaverinderung verdachtig ist. Diese ist
wohl mit der letalen Erkrankung in Zusammenhang zu bringen. Auch Corpora
amylacea sind reichlich vorhanden.

Zusammenfassung. Der Fall bietet klinisch das akinetisch-brady-
kinetische Syndrom, mit Rigor allein im Bereich der Halsmuskulatur.
Die histopathologische Untersuchung ergibt typische Nigraverdnderungen.

Eine besondere Beachtung verdienen die GefidBverinderungen.
Hier liegt eine hyaline Mediaentartung der kleinen Pallidumgefafe
sowie eine schwere Atheromatose der Art. striopallida der rechten Seite
vor. Derartige Verdnderungen der Pallidumgefafle sieht man ja auch
bei subakuten Fallen der e. E., hingegen ist die hochgradige Atheromatose
bei einer 38jahrigen Kranken &duBerst auffallend, zumal die iibrigen
Gehirngefafle keine Zeichen einer Arteriosklerose zeigen und auch an
der Aorta nur kleine Atherome in geringer Zahl zu finden sind.

Fiir das ausschliepliche Befallensein der Gefifie eines besonderen Gebietes
mochten wir das Zusammentreffen von 3 Komponenten verantwortlich
machen. Erstens sind nach Spielmeyer die Pallidumgefdfe besonders
zu Mediaerkrankungen disponiert. Zweitens erscheint diese Erkrankung
in einem Gebiete, welches auch sonst oft von der encephalitischen Er-
krankung ergriffen wird; endlich spielen, wie ich meine, konstitutionelle
Momente eine nicht zu unterschitzende Rolle. Wir wissen aus der
Anamnese, daBl die Mutter der Patientin eine schwere Arteriosklerose
gehabt hat, also die Moglichkeit einer konstitutionellen Minderwertig-
keit des GefaBapparates gegeben ist. Im selben Sinne spricht die im
makroskopischen Befund erwidhnte auffallende Zartheit der basalen
GefaBle, die ebenfalls als ein Ausdruck der subnormalen Veranlagung
des GefdBapparates gewertet werden kann. Auf Grund dieser Befunde
erscheint der SchluB erlaubt, daBl in unserem Falle eine konstitutionelle
Minderwertigheit des Gefifisystems die Grundlage dafiir bildet, daf} die
von dem infektitsen ProzeB befallenen Gebiete Gefilverdnderungen
zeigen und zwar teils im Sinne einer fiir das betreffende Gebiet charak-
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teristischen Erkrankung der Pallidumgeféfle, teils im Sinne einer Athero-
matose. Wir glauben somit einen Beitrag zu der Frage, inwieweit sich
gewisse Noxen auf dem Boden einer individuellen Organ- bzw. Organ-
systemminderwertigkeit auswirken kénnen, geliefert zu haben.

Fall 6. Frau L. F., 42 Jahre alt, jiid. Abstammung, ohne erbliche Belastung,
merkt seit 1916, daB ihre Arme, besonders der rechte, schwiicher werden. Bei
der klinischen Aufnahme am 31.7.19 gibt sie an, dafl sie seit einigen Wochen
auch die Schwache des rechten Beines fithlt. Sie sei sehr matt, leicht erschopfbar,
klagt tiber Kopf- und Riickenschmerzen.

Status: GréBe 156,5 cm, Gewicht 49,8 kg. Puls 130, respiratorische Irregu-
laritit. An der rechten Lungenspitze geddmpfter Klopfschall. Atemgerdusche
rauh. Innere Organe sonst o. B.

Pupillen mittelweit, leicht entrundet, reagieren sowohl auf Lichteinfall wie
Konvergenz trige und unausgiebig. Lidflattern.

Die ausgestreckte Zunge zeigt Zittern.

Im tibrigen I&Bt sich seitens der Himnerven nichts Besonderes feststellen.

Blick steif, im Gesichtsausdruck eine gewisse Starrheit. Kopf- und Rumpf-
haltung steif. Die Bewegungen des Kopfes gehen langsam vor sich. In der Hals-
und Schultermuskulatur keine sichere Atrophie. Die motorische Kraft der Schulter-
muskulatur ist auf der rechten Seite leicht herabgesetzt.

Die Oberextremitéiten kénnen aktiv und passiv bewegt werden, jedcch sind die
aktiven Bewegungen auf der rechten Seite langsamer und weniger kriftig als auf
der linken. Der Muskeltonus ist auf der rechten Oberextremitét erhoht.

Die kleine Handmuskulatur ist rechterseits deutlich, linkerseits angedeutet
atrophisch. Die Atrophie ist am Thenar, Hypothenar, an den Interossei und Lum-
bricales sichtbar. Die Finger kénnen auch aktiv bewegt werden, jedoch nur mit
geringer Kraft, insbesondere auf der rechten Seite.

In der Rumpfmuskulatur sind die Beweglichkeit und die trophischen Verhalt-
nisse normal. Auch an den Unterextremitéiten sind keine Atrophien zu beobachten;
jedoch ist hier rechterseits die Muskelkraft etwas herabgesetzt und der Tonus eben
merklich erhoht.

Die mechanische Erregbarkeit der Muskulatur ist nicht gesteigert. Keine
fibrilliren Zuckungen. Es besteht keine Entartungsreaktion, jedoch ist die elektri-
sche Erregbarkeit der kleinen Handmuskulatur auf der rechten Seite herabgesetzt.

Die Biceps- und Radiusreflexe fehlen rechts. Bauchdeckenreflexe in den oberen
Segmenten auslosbar, im Hypogastrium beiderseits fehlend. An den Patellar-
und Achillessehnenreflexen kein deutlicher Unterschied. Spastische Reflexe be-
stehen nicht.

Keine deutliche Gangstérung. Keine Ataxie der Extremititen.

Sensibilitst o. B. Auf dem Gebiete der Sinnesorgane kein pathologischer
Befund.

Die Sprache ist frei.

Vegetativ: Vasomotorische Labilitit. Auf der rechten Karperseite besteht eine
Hyperhydrose.

Psychisch fallt nur eine gewisse Gemiitslabilitat auf.

Im weiteren Krankheitsverlauf verschlimmert sich der Zustand der Patientin
zusehends. Ks entwickelt sich rasch das Bild des Parkinsonismus, dessen Zeichen
bei der Aufnahme nur angedeutet waren. Wahrend damals in erster Linie die
Symptome einer halbseitigen Lision des peripheren motorischen Neurons auf-
fielen, beherrscht jetzt das Bild das Parkinsonsyndrom. Bereits im September 1919
fallt eine ausgesprochene Starrheit und mimische Armut des Gesichtes auf. Bei
Bewegungen, besonders der rechtsseitigen Extremitdten, tritt ein Zittern auf.

26%*
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Muskelkraft der rechten Hand deutlich herabgesetzt, und diese zittert stirker als
die linke. Im Oktober kommt eine Verlangsamung und Steifheit des Ganges zum
Ausdruck. Beim Gehen hilt Patientin den Xopf nach vorn geneigt, plotzliches
Stehenbleiben ist erschwert. Die elektrische Untersuchung ergibt in den atrophi-
schen Muskeln einen dhnlichen Befund wie bei der Aufnahme. Im Mirz 1920 wird
eine Steigerung des Muskeltonus in den Unterextremititen, rechts mehr als links,
festgestellt. Bald sind alle Bewegungen deutlich verzégert, in den Oberextremi-
taten, besonders rechts, ist ein starkes Zittern zu beobachten. Der gréfite Umfang
der Oberextremitat betrigt im Juli 1920 rechts 24,7, links 25,5 cm, der Unter-
extremitat rechts 19,8, links 20,4 cm. Der Augenhintergrund ist normal.

Im September 1923 ist das akinetisch-bradykinetische Syndrom ausgesprochen,
es bestehen Pro- und Retropulsion. Bei einer Lumbalpunktion am 16. 10. 25 148t
gich bei erhthtem Druck ein vollig normaler Liquorbefund erheben.

Im Jahre 1925 ist Patientin nicht mehr imstande, zu gehen und zu stehen.
Wenn sie aufgerichtet und gehalten wird, so steht sie mit gebeugten Knien und mit
nach vorn gebeugtem Rumpf und Kopf. Die Oberextremitéten hilt sie zum Rumpf
adduziert und in den Ellenbogen bis etwa 909 gebeugt. Die Hande sind zur Faust
geballt, die Daumen unter die Finger geklemmt. Die Finger befinden sich in maxi-
maler Beugung, demzufolge werden die Finger stark in die Hohlhand gedriickt.

Muskeltonus in der gesamten Muskulatur erhtht, Zahnradphinomen deutlich
vorhanden. Gesichtsausdruck maskenartig, Falten des Gesichtes verstrichen,
keine mimischen Bewegungen. Pupillen mydriatisch und lichtstarr (Scopolamin!).
Augenbewegungen frei, kommen jedoch nur ruckweise zustande. Kein Nystagmus.
Manchmal Doppeltsehen. Deutliches Lidflattern. Zungenbewegungen frei, beim
Vorstrecken lebhafter Tremor. Sprache langsam, monoton, verwaschen.

Alle aktiven Bewegungen stark singeschrankt, auch die passiven Bewegungen
hochgradig beeintrichtigt, in der rechten Oberextremitat verhéltnismaig gut er-
halten, wo das Ellenbogengelenk bis etwa 150° zu strecken und bis etwa 50° zu
beugen ist. An den Unterextremititen ist auch die passive Beweglichkeit praktisch
véllig aufgehoben. Rechter FuB in Supinationsstellung, beide Hénde in Dorsal-
flexion. Tricepsreflexe beiderseits auslosbar, ebenso die cornealen Reflexe. Die
Reflexe der Unterextremititen fehlen infolge der starken Fixation.

Dieser qualvolle Zustand hilt jahrelang vollkommen unverindert an, bis
Patientin an einem septischen Erythem am 31. 3. 30 unter den Erscheinungen
einer Kreislaufschwiiche zugrunde geht.

Anatomischer Befund: Am Gehirn ist makroskopisch auBer einer deutlichen
Verschmiélerung und Abblassung der S. n. kein pathologischer Befund zu erheben.

Mikroskopischer Befund.

1. Rinde: Untersucht werden Gyri frontalis basalis, superior, centralis ant.
und post., temporalis sup., Area striata, Lobulus parietalis sup.

Auf Toluidin- Priparaten erscheint der Zellaufbau in allen diesen Gebieten
normal. Auch die feinere Zellstruktur ist normal. Der Lipofuscinhiigel ist tiberall
deutlich. Veranderungen der Neuroglia und der Geféifie sind nicht nachweisbar.

2, Striatum: Auf Spielmeyer- Priparaten fehlt jeglicher Markscheidenaustall.

In Sudan- Priparaten farbt sich sowohl in den kleinen wie in den groBien Gan-
glienzellen ein grofer Lipofuscinhaufen. Auch die meisten Ganglienzellen fithren
Fettkornchen. Ferner sind Fetttropfchen um die Kerne des subependymalen Glia-
streifens des Schweifkernes gelagert. In den Gefafiwénden sehen wir selten endo-
theliales oder adventitielles Fett.

Tolwidin- bzw. Himatoxylin-Eosin- Praparate. Zellausfalle lassen sich nicht
nachweisen. Auch die feine Struktur der Nervenzellen zeigt keine Verinderungen.
Gefaiwande intakt.
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3. Pallidum: Weder auf Markscheiden- noch auf Zellpriparaten konnen wir
cinen Ausfall feststellen. GefaBwinde stellenweise verdickt, Media hyalin entartet,
wodurch es zu einer weniger ausgeprigten Abstufung der pallidiren Gefalverinde-
rungen alg in Fall 5 kommt.

4. Vegetative Kerne des Zwischenhirns: In unseren Zellpriparaten sind einzelne
Ebenen des Nucleus supraopticus und des Nucleus paraventricularis mitgetroffen.
Beide erweisen sich als unverdndert sowohl beziiglich der Zahl als auch der Struktur
der Nervenzellen.

5. Im Corpus Luysii 148t sich kein Markscheidenausfall feststellen.

6. Thalamus: Markscheidenausfalle sind auf Spielmeyer-Praparaten nicht nach-
weisbar.

7. Substantia nigra: Auf Spielmeyer-Praparaten tritt die bereits makroskopisch
beobachtete Verschmélerung deutlich zutage. Es besteht kein Ausfall der Grund-
substanz oder der durchtretenden Faserung.

Toluidin- Priparate: Die pigmentierten Nervenzellen fehlen fast vollkommen.
Das ganze Gebilde ist besit mit Gliakernen. Reaktive Gliaverinderungen sind
ebensowenig sichtbar wie GefiBinfiltrate und Verinderungen der Gefalwand.

Auf Holzer-Praparaten fallt die S. n. bereits makroskopisch durch kompakte
Lilafarbung auf. Mikroskopisch erscheint das ganze Gebilde deutlich vernarbt.
Die Fasern sind von mittlerer Starke, selten finden wir eine ganz grobe Faser. Wo
die Narbe nicht allzu dicht ist, sind die Zusammenhénge zwischen Zellkernen und
Fasern deutlich sichtbar. Die Narbenbildung hilt sich nicht an die GefaBwille.

8. Auf Zellpriparaten koénnen wir im dbrigen Mittelhirnquerschnitt keine Ver-
anderungen feststellen.

Auf Holzer- Priparaten sehen wir eine starke Vernarbung im Gliasaum des Ven-
trikels sowie um einige Geféfle herum. Von der S. n. ziehen einige Faserzapfen in
den Pedunculus hinein, der aber sclbst frei von Gliose ist.

9. Die caudaleren Teile des Hirnstammes sind frei von Verdnderungen.

10. Das Riickenmark fllt makroskopisch durch seine besondere Dicke auf.
Auf Querschnitten der verschiedenen Hohen sehen wir, dall die Proportion zwischen
weiller und grauer Substanz normal ist. Es ist sehr eindrucksvoll, wenn wir bei
genauerer Betrachtung in diesem dufBerlich sehr gut, sogar iibernormal entwickelten
Riickenmark aber doch auf gewisse pathologische Verénderungen stoBen. Wahrend
in den obersten cervicalen Segmenten keine sicheren Verianderungen festzustellen
sind, fallt im 4. und 5. Segment der rechten Seite in der Mitte des Vorderhornes
makroskopisch eine griuliche Verfarbung auf. Diese ist im C VI auf beiden Seiten
deutlich; im C VIII erscheint in dem verfarbten Gebiet rechts die graue Substanz
wie aufgelockert. Diese Auflockerung 148t sich bis zum 2. Brustsegment verfolgen.
Weiter unten sehen wir beiderseits eine Verfarbung, welche caudalwirts abnimmt
und vom 10. Brustsegment ab nicht mehr sichtbar ist. Im Lumbalmark ist auf
beiden Seiten ein ahnlicher ganz kleiner Herd im dorsalen Teil des Vorderhornes
sichtbar.

Auf Spielmeyer-Praparaten erweist sich die Markstruktur sowohl der weillen
Strange wie auch der grauen Hérner als vollkommen normal.

Auf Sudan- Priparaten ist der Lipofuscingehalt der Ganglienzellen stark erhoht,
was auch an den Hinterhdrnern auffillt.

Toluidin- baw. Hdmatoxylin- Priparate: Der oben beschriebenen verfirbten
Stelle entspricht eine Auflockerung der Grundsubstanz (Abb. 9). Ausfille an
Nervenzellen sind etwa in Hohe des 5. Halssegmentes nicht mit Sicherheit fest-
zustellen. Vom 6. Cervicalsegment an abwérts sind die Nervenzellen des Vorder-
und Seitenhorns auf beiden Seiten an Zahl reduziert, ganz besonders aber auf
der rechten Seite (Abb. 10 u. 11). Viele Praparate, besonders von C VII bis VIII
lassen deutlich erkennen, daB auf der linken Seite mehr motorische Zellen erhalten
sind als auf der rechten; besonders auffallend ist der Unterschied im 1. und 2.
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Thorakalsegment, wo auch die Zellen der lateralen Saule ziemlich stark reduziert
sind.

Die Medis der Pricapillaren ist stellenweise verdickt und sieht hyalin entartet
aus. Die adventitiellen Rundzellen sind im Vorderhorn hier und da leicht vermehrt.

Auf Holzer-Praparaten sehen wir eine diffuse starke Gliavermehrung sowohl in
der grauen wie in der weiflen Substanz. Die Verfaserung tritt nur an den oben
erwihnten verfarbten Stellen der Vorderhorner zuriick.

Kaudalwiarts vom 6. Brustsegment sind mit Sicherheit keine Verdnderungen
nachzuweisen.

Zusommenfassung, Anamnestisch ist bel Patientin ein akutes Stadium
der e. E. nicht zu eruieren. Die Krankheit beginnt mit Erscheinungen,

die auf eine Affektion des peripheren motorischen Neurons, besonders

Abh. 9. 1. Thorakalsegment des Falles 6. Starke Auflockerung der grauen Substanz in
beiden Vorderhdrnern, insbesondere rechts. Van Giesonfirbung.

der rechten Seite, hindeuten. AuBerdem besteht rechts eine Hemi-
hyperidrosis. Neben diesen im Vordergrund stehenden Erscheinungen
sind die Parkinsonsymptome bei der klinischen Aufnahme nur angedeutet.
Fiir e. E. diicfte man die leichte Pupillenstérung werten. Im weiteren
Krankheitsverlauf entwickelt sich dann ein hochgradiger Parkinsonismus,
so daf spiter den anderen Erscheinungen wenig Beachtung geschenkt
wird, Tmmerhin passen einige Symptome nicht zum Bild des post-
encephalitischen Parkinsonismus, z. B. die beschriebenen Contracturen
der Finger.

Durch die anatomische Untersuchung wird in erster Linie die auch
nach dem klinischen Verlauf und dem Endzustand als wahrscheinlich
anzusprechende encephalitische Pathogenese bestitigt. Der Befund in
der S. n. 148t in dieser Beziehung keinen Zweifel zu. Ebenso findet durch
die anatomische Untersuchung das anfangs bestandene Syndrom der
Vorderhornschidigung, welches spiter durch die Contracturen und den
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Abb. 10. 1. Brustsegment des Falles 6. Starke Reduktion der motorischen Zellen in beiden
Vorderhornern. Ganglienzellausfille in der sympathischen Kernsdule rechts.

Abb. 11. 2. Thorakalsegment des Falles 6. Starke Reduktion der motorischen Zellen
beiderseits. Sympathische Zellgruppe rechts génzlich ausgefallen.

Rigorzustand verwaschen worden ist, seine Erklirung. Die Muskel-
atrophien haben ihr anatomisches Korrelat im Zellausfall derVorderhsrner.
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Der Lokalisation der Verdnderungen im unteren Halsmark und im
1. Thorakalsegment entspricht vollkommen die vorwiegende Beteiligung
der kleinen Handmuskulatur. Die Ubereinstimmung kann auch bis
zur halbseitigen Betonung der Verdnderungen verfolgt werden. Es ist
leicht verstdndlich, dafl die Affektion der thorakalen Segmente, die die
der Untersuchung weniger zugéngliche Thorax- und Riickenmuskulatur
betraf, bei der klinischen Untersuchung nicht auffillt. Bei der heute
allgemein anerkannten Auffassung der Seitenhorner als sympathische
Zellgruppen ist es berechtigt, die Hemihyperidrosis auf den Ausfall der
rechisseitigen Seitenhornzellen zu beziehen.

Der Fall ist in lokalisatorischer Hinsicht insofern lehrreich, als wir
die Folgen des Nigraausfalles sowie der Lasion der Vorderhérner kom-
biniert nebeneinander auftreten sehen. Das akinetisch-bradykinetische
Syndrom hat sein anatomisches Substrat im Nigraausfall, wihrend
wir die Atrophien und Contracturen als klinischen Ausdruck des
Schwundes der Vorderhornzellen aufzufassen haben.

I1. Zur histopathologischen Gesamtcharakterisierung und
Pathogenese der chronischen Eneephalitis epidemica.

Uberblicken wir die Verteilung der histologischen Verinderungen
unserer Fille, so fillt in erster Linie auf, daf} die regelmiBig auftretenden
Veranderungen — in Ubereinstimmung mit den in der Literatur seit
Tretjakoffs Entdeckung zahlreich vorliegenden Beobachtungen — in
einem hochgradigen Zellausfall der S.n. bestehen, AuBerbalb der 8. n.
konnten in allen meinen Féllen in der Umgebung der Aquaeductus
Sylvii Verinderungen, und zwar in Form von perivasculiren Kornchen-
zellanhiufungen nachgewiesen werden, ein Beweis dafiir, dal in dieser
Gegend im Moment des Todes das letzte Stadium eines fettigen Abbaues
bestanden hat. Gelegentlich findet sich auch neben diesem typischen Bild
die progressive Degeneration der Nervenzellen im Pallidum, die jedoch
in unseren Fillen nicht zu nennenswertem Zellschwund fithrte. DaB
sich eine Pallidumerkrankung mit dem Nigraausfall vergesellschaften
kann, ist seit Jakobs Untersuchungen bekannt. Ferner konnten wir
eine Lision des Striatum in Form einer progressiven Degeneration der
kleinen Ganglienzellen im Falle 3 feststellen. Eine seltene Ausbreitungs-
form ist die Mitbeteiligung des Riickenmarkes im Fall 6.

Hinsichtlich der Frage, wie sich. die iibrigen Teile des Zentralorgans,
welche gelegentlich ebenfalls Versinderungen aufweisen kénnen, verhalten,
miissen wir betonen, daB wir sichere Ausfille in der Grofhirnrinde in
keinem unserer Fille nachweisen konnten. Es kommt somit fiir das
Durchschnittsbild der Postencephalitis wenn itberhaupt nur das Vor-
handensein feinerer diffuser Ausfille in Betracht, die wir auf Grund
unserer Beobachtungen nicht in Abrede stellen kénnen, da hierzu eine
systematische Untersuchung der gesamten Rinde mit Hilfe des v. Economo-
schen Rindenplanes nétig wire. Solche Untersuchungen stellen aber
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eine Aufgabe der zukiinftigen histopathologischen Erforschung der ence-
phalitischen Folgezustdnde dar.

Was die Beteiligung der vegetativen Zentren angeht, so kénnen wir
mit Sicherheit nur das Vorhandensein von Markscheidenausfillen aus-
schliefen; ferner konnten wir auf Ubersichtsbildern erkennen, daf in
allen Féllen die vegetativen Zentren im periventrikuliren Teile des
Zwischenhirns wenigstens in manchen Hohen auch im Zellbild unver-
dndert waren. Ob die vegetativen Verdnderungen der postencephaliti-
schen Zustinde ihr anatomisches Substrat in Verinderungen der peri-
ventrikuldren Zwischenhirnkerne haben, werden jedoch erst Serien-
untersuchungen mit der Nisslschen Methode ergeben.

Obwohl in der Literatur der Nucleus dentatus cerebelli bei der Post-
encephalitis, wenn auch nicht regelmifig, so doch in einer erheblichen
Zahl als verdndert angegeben wird (Kawata), haben wir in allen unseren
Fillen die Zellzahl im Dentatumband normal gefunden. Wohl erschien
ein Teil der Zellen leicht geblaht oder lieB eine Atrophie erkennen, aber
solche Bilder kénnen ja auch im normalen Gehirn vorkommen, brauchen
also nichts Pathologisches darzustellen. Da dabei Zeichen jeder Glia-
reaktion fehlen, ferner die pathologisch verdnderten Nervenzellen nicht
bis zum Zerfall zu verfolgen sind, so scheint es uns gerechtfertigt,
den Nucl. dentatus jenen Hirnzentren anzureihen, welche von Ver-
dnderungen der encephalitischen Folgezustinde frei sind.

In allen meinen Fallen zeigte sich ein erhéhter Lipofuscin- bzw.
Fettgehalt der Nervenzellen im gesamten Zentralorgan, welcher in Uber-
einstimmung mit Hohmann als ein regelmaBiger Befund der Postence-
phalitis anzusehen ist. Auch darin méchte ich Hohmann beistimmen, daB
diese ,,Lipoidose als Ausdruck eines verfrithten Alterns der Ganglien-
zellen zu deuten ist. Hierfiir spricht, daB die Fettsubstanzen dieselbe Ver-
teilung zeigen wie bei normalen alten Individuen, d. h. die Unterschiede
zwischen lipophilen und lipophoben Zellen im Sinne Obersteiners deutlich
erkennbar sind. Im ganzen haben wir den Eindruck, als ob der Grad
der Lipoidose bei einem 20--30jihrigen Postencephalitischen etwa
demjenigen bei einem 50—60jéhrigen normalen Individuum entspricht.
Eine andere im Sinne des friith einsetzenden Alterns zu bewertende
Storung kann man vielleicht darin sehen, daB in gewissen Fillen eine
leichte allgemeine Gliose nachzuweisen ist, wie wir z. B. im Falle 4.
eine Verstirkung der faserigen Grundsubstanz des Markes feststellen;
dementsprechend lieB sich im Cajalbilde eine Hypertrophie der Glia-
zellen nachweisen.

Nachdem wir oben auf die Verteilung der spétencephalitischen
Verinderungen eingegangen sind, méchten wir uns nun mit der charak-
teristischen histologischen Prozefstruktur dieser Krankheit beschiftigen.
Der regelmiBige Befund ist vor allem die Nigralision. Hier ist als
wesentlich hervorzuheben, dafl von den ektodermalen Elementen stets
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die Ganglienzellen des pigmenthaltigen Teiles angegriffen sind. In Uber-
einstimmung mit fritheren Autoren fand ich ausnahmslos in allen
meinen Fallen einen hochgradigen Ausfall dieser Elemente; héchstens
ein geringer Teil von ihnen bleibt erhalten und auch die persistierenden
zeigen mnicht selten degenerative Verinderungen. Die Veranderungen
befallen in den meisten Fillen die S. n. symmetrisch, obwohl es auch von
dieser Regel Ausnahmen gibt, wie z. B. im Falle 1. Parallel mit dem
Zugrundegehen der Nervenzellen entfaltet die faserbildende Glia eine
Ersatztatigkeit, wodurch die Vernarbung der ihrer Ganglienzellen be-
raubten 8. n. zustandekommt.

Man kann also wohl sagen, dafl unsere alten Encephalitisfille im
wesentlichen ein histologisches Residualbild darstellen. Es fragt sich
nun, ob durch diese Feststellung der Charakter des histopathologi-
schen Gesamtbildes erschopft ist. Ich glaube dies nicht, da selbst in
den #ltesten Fallen noch Verdnderungen auftreten, die als die letzten
Stadien eines Prozesses aufzufassen sind. So finden wir in der S.n.
als Ausdruck eines verzigerten Abbaues periadventitielle Fettkdrnchen-
zellenanhdufungen, mitunter auch in der Gliasubstanz freiliegende
Fettkérnchenzellen.  Dies spricht doch dafir, dafi es sich hier um
einen langsamen, degenerativen Prozef handelt, dessen letzte Zeichen
auch noch im Stadium der Narbenbildung nachweisbar bleiben. Ferner
ist in dieser Beziehung wichtig, daf — wie wir bereits seit v. HEconomos
erster Mitteilung wissen — selbst in Fillen, in denen die Krankheit
jahrelang bestand, in der S.n. noch infiltrativ-proliferative Veradnde-
rungen anzutreffen sind (z. B. unser Fall 1). Diese bestehen teils in
GefaBinfiltraten, teils in einer herdférmigen Proliferation der Mikro-
bzw. Oligodendroglia. Es handelt sich hier sowohl um Verinderungen
der ekto- wie der mesodermalen Elemente. Finden wir in ganz spéten
Stadien keine Zeichen einer Entziindung mehr, so ist daran eben das
Alter des Prozesses schuld.

Die spitencephalitische Nigraverinderung hat also in typologischer
Hinsicht (Schaffer) einen gemischt ekto- mesodermalen Charakter, der
nur durch den Ubergang ins Narbenstadium verwischt wird. Bei der
Analyse der Nigraverinderung beziiglich ihrer strukturellen Beschaffen-
heit erscheint mir vor allen Dingen die Tatsache wichtig, daf die durch-
zichenden Fasersysteme in der Regel vollkommen verschont sind. So
haben wir den Fasciculus pallido-peduncularis sowie den Fasciculus
subthalamico-peduncularis in unseren Fillen unversehrt gesehen. Ebenso-
wenig sind die austretenden Oculomotoriuswurzelfasern vom Prozefi
ergriffen. Es sind also nur die autochthonen Nervenfasern ausgefallen,
d. h. diejenigen, die ihren Ursprung in den Ganglienzellen der S.n.
haben. Hier handelt es sich also nicht um die Folgen eines topisch-
lokal bedingten Prozesses, welcher sich in dem wahllosen Zugrunde-
gehen der Parenchymbestandteile eines gewissen Gebietes auswirken
wiirde, sondern hier sind die gangliocelluliren Elemente der S.n.
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mitsamt ihren Nervenfortsitzen elektiv ausgefallen, bei Verschonung
der durchtretenden Faserung.

Charakteristisch fiir den ProzeB ist das verschiedene Verhalten
topisch beieinanderliegender Systeme; in diesem voneinander ab-
weichenden Verhalten der autochthonen und passierenden neuronalen
Elemente ist der Systemcharakter des Prozesses zu erkennen, da nach
Bielschowskys Formulierung das Charakteristicum der Systemerkran-
kungen darin besteht, daB ,trotz engster ortlicher Beziehungen die
Beteiligung verschiedener Systeme ,,an dem pathologischen Proze§
eine grundverschiedene ist.

Wir kommen somit zu dem SchluB, dafl in den Spdtfillen der K. e.
etne Narbenbildung als Ersatz fiir die elektiv ausgefallenen gangliocellu-
liren Elemente der S.n. vorliegt.

Einen Ausfall im Grundgeflecht der S.n. lassen die Markscheiden-
praparate nicht erkennen. Vielmehr ist die Faserung infolge des Nerven-
zellschwundes zusammengeriickt, wodurch das Markbild einen relativen
Reichtum an Markfasern vortduscht. Dieses Zustandsbild der Mark-
faserstruktur kénnte man nach Analogie zu den Befunden von O. und
C. Vogt im Striatum als Status fibrosus bezeichnen.

Bei der Feststellung des Systemcharakters der S.n.-Veranderungen
missen wir nochmals auf die vorhin erwahnte Tatsache hinweisen,
wonach typologisch das histopathologische Bild, soweit es sich nicht
um das rein narbige Residuum handelt, einen gemischt ekto-mesodermalen
Charakter zeigt. Diese Feststellung ist insofern wichtig, als gerade die
postencephalitische Nigraerkrankung als ein Beispiel fiir eine exogen be-
dingte ektodermale systematische Erkrankung angefiithrt wurde (Jakob) 1.

Dieser Meinung Jakobs méchten wir uns aber auf Grund des ProzeB-
verlaufes und des Vergleiches mit den an aufBlerhalb der S.n. vor-
handenen Verinderungen nicht anschliefen. Wie bekannt, betreffen
die Verdnderungen bereits im akuten Stadium mit Vorliebe die peri-
aquiduktalen Cebilde des Mittelhirns. Obwohl in den Spétstadien die
auffalligen Verdnderungen sich auf die S.n. beschrénken, fanden sich,
wenn auch weniger leicht erkennbare Lasionen auch an anderen Stellen,
die aber erst nach eingehenden Studien aufgedeckt werden konnen,
da die spatencephalitischen Verdnderungen in Form von Narbenbildung
auf Ganglienzellbildern nicht zu erkennen sind. Wenn wir auf Toluidin-
praparaten auller dem Nigraausfall keine pathologischen Verdnderungen
der Zellarchitektonik sehen, so erklirt sich das dadurch, daB erstens
im periaquiduktalen Grau die Nervenzellen nur in geringer Zahl vor-
handen sind, zweitens daf} ein Ausfall in den zerstreuten Zellgruppen
des iibrigen Mittelhirnquerschnittes weniger leicht feststellbar ist als bei

1 Beziiglich der Unterscheidung systematischer und Systemerkrankungen siehe
K. Schaffers Monographie: Uber das morphologische Wesen und die Histopatho-
logie der hereditir-systematischen Nervenkrankheiten, S. 62f. Berlin: Julius
Springer 1926. :
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der kompakten Zellmasse der S.n. Viel mehr Aufsehlul iiber die Ver-
teilung der Verdnderungen geben uns die Gliafaserbilder. Sowohl die
Untersuchungen von Holzer, wie die Veranderungen in unseren Fillen
haben uns dariiber belehrt, daf auBerhalb der S.n. an verschiedenen
Stellen herdartig Glianarben vorkommen. Weiterhin zeigen die Fett-
priparate, dafl die Zeichen des Abbaues selbst in Fillen, in welchen
die Erkrankung mehrere Jahre zuriickliegt, auBerhalb der S.n. auch
in der Gegend des Aquaeductus erkennbar sind. Diese Tatsachen sprechen
dafiir, dafl neben der Systemerkrankung der S.n. in anderen Teilen
zerstreute Erkrankungsherde vorkommen. Diese Verteilung des Prozesses
bzw. der Narbenbildung schlieft eine kombinierte Systemerkrankung
aus. Viel eher sind wir berechtigt zu sagen, dal} die Systemerkrankung
der S.n. mit einer herdartig verteilten Erkrankung kombiniert ist.
Somit entbehrt das Gesamtbild der Charakteristica einer systematischen
Frkrankung, d. h. die Keimblatt-, Segment- und Systemwahl im Sinne
Schaffers.

Die histopathologische Untersuchung der E.e. hat somit die Er-
krankung eines Neuronensystems auf exogener Grundlage aufgedeckt.
Dieser Befund ist zweifellos eigenartig und selten, wenn auch kein
vollstandiges Novum in der Histopathologie des Nervensystems. Ahnliche
Befunde kénnen wir erstens bei dem chronischen Alkoholismus erheben,
bei dem F. Herzog eine Systemdegeneration der Flechsigschen Kleinhirn-
geitenstrangbahn und der Gollschen Stringe nebst einer Polyneuritis
beschrieb. AuBerdem sind solche Bilder durch Spielmeyers Unter-
suchungen iiber die Verdnderungen des Zentralorgans bei akut-infektiosen
Erkrankungen bekannt geworden. Klar tritt dies zutage in einem Fall von
Typhus abdominalis, wo der Nucleus dentatus elektiv geschadigt wurde.

Unsere nichste Aufgabe ist die Histogenese dieser Systemerkrankung
zu erforschen. Seit ». Economos ersten Mitteilungen ist bekannt, daB
die 8. n. im akuten Stadium an erster Stelle entziindliche Verdnderungen
aufweist; dies filhrte zu der Annahme, die Atrophie dieses Kernes in
den Spitstadien als direkte Folge des entziindlichen Prozesses aufzufassen
(Spatz, Spatz und Seifried). Eine hiervon abweichende Erklirungs-
welse gibt Jakob, indem er den Krankheitsprozel als eine fortschreitende
Parenchymdegeneration betrachtet. Ebenfalls tritt ». Kcomomo gegen
die Uberschitzung der Bedeutung des Entziindungsprozesses ein. Bereits
in seiner ersten Verdffentlichung erblickte er das Wesen der Erkrankung
in einer ,,primiren Erkrankung der spezifischen nervosen Substanz‘.
Darunter versteht er, daB das Parenchym selbst Angriffspunkt des
Erregers ist.

Ich méchte hier in erster Linie den Systemcharakier der Nigraver-
inderung betonen, welcher meines Erachtens von gréfiter Bedeutung
ist. Wiren die Ausfille auf die Entziindung zuriickzufiihren, so hétte
man viel eher eine wahllose Degeneration aller im Gebiete des
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Prozesses liegenden Parenchymbestandteile, einen Ausfall topisch-lokal
bedingten Charakiers zu erwarten. Wohl ist es bei dem heutigen Stand
unserer Kenntnisse schwer zu beurteilen, inwieweit sich die Folgen
eines GefiBentziindungsprozesses, bei dem grobe Einschmelzungen nicht
vorkommen, auf die einzelnen Parenchymbestandteile auswirken, jedoch
ist es vielleicht erlaubt, hier an das histologische Bild der Paralyse zu
erinnern, bei der in der Rinde neben Ganglienzellausfillen auch Mark-
lichtungen zum regelmiBigen Befund gehéren. Kine weitere Tatsache
diirfen wir nicht auBer acht lassen, niamlich, dafl ein mit GefaBinfil-
tration und Gliaproliferation einhergehender Entziindungsprozel3 sich
nicht unbedingt auf die in ihrem Bereiche liegenden Parenchymbestand-
teile, also auch nicht auf die Ganglienzellen auswirken mul}. Bei akuten
Entziindungen sehen wir dies manchmal ganz klar. Somit scheint mir
allein der enizindliche Prozel fur die Erklirung des elektiven Zugrunde-
gehens der autochthon-gangliocelluldren Elemente der S.n. nicht aus-
zureichen und das Heranziehen eines zweiten Faktors notwendig. Diesen
glaube ich in einer speziellen Affinitit des Krankheitserregers zur S. n.
zu erblicken. DafB eine solche Affinitdt selbst fir die Ausbreitung des
akuten Prozesses in Betracht kommt, gab auch Spatz bereits friiher
und auch neulich in einer gemeinsamen Arbeit mit Seifried zu. Hierzu
méchte ich gleich bemerken, dafl die von diesen Autoren aufgedeckten
Ahnlichkeiten des Verteilungsmodus gewisser akut-entziindlicher Er-
krankungen des Zentralorgans das Heranziehen dieses Prinzips notwendig
machen. Wie erklirt man sich anders bei der groBen Ubereinstimmung
in der Ausdehnung des mesodermal-gliosen Entzindungsprozesses bei
E. e. und Poliomyelitis ant. acuta die voneinander grundverschiedenen
klinischen Bilder, wenn nicht als Ausdruck eines verschiedenen Verhaltens
des funktionstragenden Parenchyms? Waihrend bei der E.e. die Par-
enchymlision die S. n. betrifft, werden bei der Poliomyelitis die Vorder-
hornzellen geschiidigt, beides auf Grund einer spezifischen Affinitit
des Krankheitserregers zu den betreffenden Systemen. Nur hierdurch
wird der ginzlich abweichende Ausgang beider Krankheiten, bei der
E.e. in die extrapyramidalen Folgezustinde, bei der Poliomyelitis in
das Residualbild der Vorderhornldhmung, verstindlich. Alle angefithrten
Momente sprechen eindeutig in dem Sinne, daB fir die Verteilung der
Parenchymlisionen nicht die Lokalisation des mesodermal-glicsen Emnt-
ziindungsprozesses mafgebend ist. Im Gegenteil, es besteht eine Art
Dissoziation zwischen dem Entzimdungsprozeff und der Parenchyment-
artung. Und wenn sich die akuten Symptome der E.e. mit der Zeit,
einem im akuten Stadium recht selten vorkommenden Symptomkomplex
Platz machend, zuriickbilden, so weist auch dies darauf hin, daB fiir
den verhéngsnisvollen Ausgang wenigstens nicht alle entziindliche Ver-
dnderungen dieselbe Bedeutung haben kénnen. -

Anschliefend méchte ich auf das histologische Bild der Riicken-
markserkrankung unseres Falles 6 eingehen, welches zeigt, dafB die
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durch Affinitit bedingte Ausbreitungsart fallsweise gewissen Modifika-
tionen unterliegen kann. Wir sahen, daB in diesem Fall in erster Linie
die Ganglienzellen ausgefallen sind, wihrend das Markgeflecht der Vorder-
hérner intakt geblieben ist. In diesen zwei Ziigen zeigt die Riickenmarks-
verdnderung einen auffallenden Parallelismus mit der Nigraldsion. Auf
der anderen Seite besteht darin ein Unterschied, daf im Riickenmark
eine Ersatzwucherung der Glia an Stelle des Ganglienzellausfalls fehlt.
Dies diirfte darin begriindet sein, dafl die Makroglia auf diesem Gebiete
ebenso einer Schidigung anheimfiel, wie die funktionstragenden Elemente
und dadurch ihre Ersatztéatigkeit erlahmt war.

Im folgenden mochten wir uns mit.den histologischen Tatsachen
beschiiftigen, die fiir die kausale Genese der encephalitischen Nach-
krankheiten wichtig zu sein scheinen. Vor allem gehért die Beantwortung
der Frage hierher, ob infiltrativ-proliferative Verinderungen wihrend
der gesamten Progredienz der Spatfille vorhanden sind, Das von mir
untersuchte Material kann fiir die Frage nicht mit herangezogen werden,
da es abgelaufene Fille, die sich vor dem Tode lingere Zeit in einem
Residualzustand befanden, umfaBt. Jedoch sprechen die Literaturfille
dafiir, daf die Entziindung in allen Stadien des Prozelfortschreitens
bestehen kann. Hieraus schlofl v. Economo auf eine Persistenz des Virus
im Zentralorgan; ob diese Deutung berechtigt ist, 146t sich beim heutigen
Stand unserer Kenntnisse kaum entscheiden, jedoch scheint die Erfahrung
von Zwick, Seifried und Witte dagegen zu sprechen, welche beim Studium
der experimentellen Bornakrankheit der Kaninchen festgestellt haben,
daB ,entziindliche Veranderungen im Gehirn immuner Tiere nach der
intracerebralen Priifung der Immunitét entstehen und noch lange Zeit
zugegen sein konnen, ohne dafi das Virus in infektionsfahiger Form
nachweisbar ist”“. Bis jetzt stebt diese Beobachtung allerdings noch
isoliert da, sonst kénnte man mit Bestimmtheit annehmen, daf} fiir das
Fortschreiten des spitencephalitischen Prozesses das Vorhandensein
des lebendigen Virus nicht unerlaflich ist.

Auf Grund anderer Erwigungen kam Pette zu der Auffassung, daB
die sparlichen Infiltrate der Spatencephalitis als Zeichen einer sym-
ptomatischen Entziindung zu werten sind, hervorgerufen durch den
Parenchymzerfall und durch Abbauprodukte. Nach ihm sind wir nicht
genétigt, ,.einen noch lebenden Erreger an irgendeiner Stelle des Zentral-
nervensystems als das verantwortliche Agens® anzunehmen. Auch er
hat die Tatsachen des Experimentes und der Klinik gruppiert, welche
gegen eine solche Betrachtungsweise sprechen.

Bei allen Versuchen, die Pathogenese der Spéterkrankungen der e. E.
zu erkliren, miissen wir zwei Momente beriicksichtigen. Einmal darf
man sie nicht mit Rezidiven in Parallele setzen, da sie immer chronisch
fortschreitende Syndrome ausgehend von extrapyramidalen Zentren
darstellen, deren Schiadigung im akuten Stadium nicht immer hervor-
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tritt. Die Symptome des akuten und des chronischen Stadiums miissen
also eine verschiedene Lokalisation haben. Zum andern liegt zwischen
beiden Stadien eine von Herdsymptomen freie Zeitspanne, mithin miissen
also Faktoren aufgedeckt werden, die das Einsetzen des neuen Krank-
heitsbildes bewirken.

Ich glaube, daB wir diesen zwei Forderungen entsprechen, wenn
wir erstens eine Affinitdt des Krankheitserregers zum Nigrasystem
annehmen, wofiir nach den obigen Darlegungen mehrere Anhaltspunkte
gegeben sind. Hierdurch wird verstindlich, daff die Entziindung in
den iibrigen Pradilektionsstellen abliuft, ohne betréchtliche Parenchym-
ausfille bewirkt zu haben, die S.n. aber einem Degenerationsprozefl
anheimfallt. Zweitens findet die Tatsache, dall die Spiterkrankung
meistens erst nach einer lingeren symptomenlosen Periode eintritt, ihre
Erklirung darin, daB die einmalige Einwirkung der Noxe die Ganglien-
zellen in ihrer Vitalitit zwar geschidigt hat, aber daB sie ihre Funktion
noch eine Zeit lang weiter verrichten koénnen. Wenn sich dann ihre
Krifte erschopfen, gehen sie zugrunde und es resultiert das Ausfalls-
bild. Somit 146t sich die Entstehung der Spéterkrankung ohne Annahme
der Viruspersistenz verstehen, welche nur zur Erkldrung der duBerst
seltenen echten Rezidive mit herangezogen werden konnte. In derselben
Weise lifit sich auch der RiickenmarksprozeB des Falles 6 erkliren.
Die bereits hervorgehobenen histologischen Ubereinstimmungen, ferner
die klinische Entwicklung der in Parkinsonismus iibergehenden pro-
gressiven Muskelatrophie stehen im Einklang mit den Befunden gewo6hn-
licher encephalitischer Spiterkrankungen.

Diese Uberlegungen fithren uns zu einem Ergebnis, das im wesent-
lichen mit der Auffassung Peties iibereinstimmt. Wenn nun Stern da-
gegen einwendet, da Analogien fiir eine solche Art des krankhaften
Geschehens in der Nervenpathologie fehlen, so kann ihm gerade die
klinische Eigenart der encephalitischen Spéaterkrankungen entgegen-
gehalten werden. Ein anderer Einwand Sterns, daB ,,eine chronische
Encephalitis auch weiterschreiten kann, wenn der Patient sich einer
volligen Schonung unterwirft‘, kann dadurch entkriftet werden, daf
eine Erschopfung der beschidigten Elemente selbst auch bei ihrer nor-
malen Funktionstéitigkeit eintritt. Und schlieBlich findet die Tatsache,
daBl bestimmte Encephalitisepidemien zum Parkinsonismus neigen,
andere wieder nicht, ihre Erkldrung in einer Variation in der Affinitat
des Virus, wofiir v. Economos iltere epidemiologischen Beobachtungen
geniigende Anhaltspunkte bieten.

III. Zur Lokalisation der spiitencephalitischen Tonus- und
Bewegungsstérungen.
Bei der Bewertung unserer Befunde fiir die Lokalisationslehre méchten
wir von der lingst bekannten Tatsache ausgehen, daB die Bradykinese
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bzw. Akinese nicht regelmafig mit dem Rigor parallel geht. Diese Tat-
sache hat Boestroem veranlaft, das rein akinetisch-bradykinetische
Syndrom als rigorfreie Starre zu bezeichnen. In der Tat lehrt die klini-
sche Beobachtung, daB bei dem postencephalitischen Parkinsonismus
eine hochgradige Erhshung des Muskeltonus, wie sie der Rigor der
echten Parkinsonschen Krankheit wenigstens in der Mehrzahl der Fille
darstellt, zu den Seltenheiten gehort. Somit bilden die sog. Parkinsonis-
musfille eine Reihe, an deren einem Ende das rein akinetisch-brady-
kinetische Syndrom (rigorfreie Starre), an dem anderen Ende das akine-
tisch-hypertonische Syndrom stehen. Jenes sehen wir wohl zumeist
kombiniert mit einer mehr-minder ausgesprochenen Tonuserhéhung bei
den postencephalitischen Fillen, dieses kommt bei der Parkinson-
schen Krankheit vor. Es fillt nun auf, daB auch die anatomische
Lokalisation der Verdnderungen bei diesen beiden Krankheiten durchaus
voneinander -verschieden ist. Beziiglich der Postencephalitis eriibrigt
sich der Hinweis, dal der sténdige Sitz der Ausfille die S.n. ist. Im
Gegensatz dazu lehren die Falle der Literatur sowie eigene mit diesen
konform gehende Erfahrungen, daB bei der Paralysis agitans Ver-
anderungen des Pallidum vorherrschen, wihrend die S.n. in der Regel
weitgehend verschont bleibt. A

Die Verteilung der Verinderungen bei den beiden Krankheiten
legt den Gedanken nahe, dafl die klinischen Unterschiede auf der
Verschiedenheit der Lokalisation beruhen. Betrachten wir nun unsere
Fille von diesem Gesichtspunkt aus, so fehlen zwar im Falle 1 ein-
gehende klinische Aufzeichnungen, jedoch ist den Angaben zu ent-
nehmen, dafl hier das akinetisch-bradykinetische Syndrom mit der
charakteristischen paradoxen Kinese vorgeherrscht hat. Im Pallidum
finden wir hier keinerlei Verdnderungen, wihrend die Substantia nigra
typische Ausfélle zeigt. Im Falle 2 ist die Bradykinese mit einem hoch-
gradigen Rigor gepaart und wenn auch hier Nervenzellausfille im
Pallidum nicht zu finden sind, so weisen doch die schweren Verdnderungen
der Ganglienzellen sowie das Vorkommen vieler Abbauprodukte und der
Alzheimerschen Gliazellen darauf hin, daB das Pallidum doch am Prozef
beteiligt war. Wir kénnen somit die Koppelung der klinischen Symptome
durch die Paarung der Nigra- und Pallidumverdnderungen erkliren.
Im Talle 3 kommen anatomisch zu den Nigraverinderungen Ganglien-
zelldegenerationen im Striatum hinzu, Hier ist das akinetisch-brady-
kinetische Syndrom mit einer sich auf die gesamte Kérpermuskulatur
ausdehnenden Hyperkinese vergesellschaftet, welche in der Kaumusku-
latur am auffallendsten hervortritt. Interessant ist ferner in dieser
Beziehung Fall 5, bei dem wir die A-Bradykinese in der Extremitéten-
muskulatur in fast idealer Reinheit ohne Tonuserhéhung nur mit einem
eben angedeuteten Zahnradphinomen jahrelang beobachten konnten,
wogegen in der Hals- und Kopfmuskulatur ein ausgesprochener Rigor
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ebenfalls schon lange Zeit vor dem Tode bestand. Nun deckte die ana-
tomische Untersuchung neben der gewthnlichen S. n.-Verdnderung eine
schwere Erkrankung der Pallidumgefafle auf, wihrend Nervenzellausfalle
sich nicht nachweisen liefen und nur ein Teil der Ganglienzellen deut-
liche Veranderungen zeigte. Wir glauben kaum fehlzugehen, wenn wir
die in diesem Fall beobachtete allgemeine Akinese auf den Nigraausfall
beziehen, wihrend wir fiir den Rigor der Nackenmuskulatur die durch
die GetiBverinderung bedingte Erndhrungsstérung der Pallidum-
elemente verantwortlich machen. Auf prinzipiell dhnlichem Substrat
beruht die bekannte Tatsache, daB bei dem postencephalitischen Parkin-
sonismus der Rigor sich hauptséchlich in der Nackenmuskulatur zeigt,
die eben ein besonders empfindlicher Indikator von Pallidumverdnde-
rungen ist. Der erste Gedanke, den die Verteilungsart des Rigors in uns
erweckte, daf namlich hierdurch eine somatotopische Gliederung der
Pallidumelemente mdoglich wire, hat sich als unhaltbar erwiesen. Wir
konnten némlich eine verschiedene Beteiligung des Pallidums in den
verschiedenen Niveaus nicht feststellen. Besonders lehrreich ist unser
Fall 6, in welchem die im spétesten Stadium bestandene contractur-
artige Versteifung auf die Lésion des peripheren Neurons zuriickzufithren
ist. Hier sehen wir die Auswirkung einer nebeneinander bestehenden
Légion der S.n. und der Vorderhornzellen.

Die lokalisatorischen Schliisse, die wir auf Grund unserer Beobach-
tungen und Erwigungen uns zu ziehen berechtigt glauben, méchten wir
wie folgt zusammenfassen:

In erster Linie miissen wir rein klinisch das akinetisch-bradykinetische
Syndrom von dem hypertonisch-akinetischen auseinanderhalten. Wenn
diese sich nur in einer verhaltnisméBig geringen Zahl der Fille getrennt
beobachten lassen, so bedeutet diese Tatsache kaum, daf3 diese Trennung
etwas Gezwungenes und Gekiinsteltes an sich trigt, sondern sie beruht
einfach darauf, daB rein akinetische Fille zu den Seltenheiten gehéren.
Wie das Achsensymptom des anatomischen Bildes bei der Postencepha-
litis der Nigraausfall bildet, so betrachten wir als klinisches Achsen-
symptom die Akinese-Bradykinese. Wenn nun bei diesem Parallelismus
zwischen Bradykinese als stdndigem klinischem Symptom und Nigra-
schidigung als anatomischer Verdnderung in den reinen Fillen von den
Tonuszentren allein die 8. n. befallen ist, so erscheint es uns berechtigt,
den akinetisch-bradykinetischen Symptomenkomplex als Substantia-
nigra-Syndrom zu bezeichnen. Nach dieser Auffassung sind somit
Bewegungsaormut und Verlangsamung die gemeinsamen Krankheits-
symptome aller Fille und der pathophysiologische Ausdruck des eben-
falls konstanten Zugrundegehens der pigmentierten Elemente der S.n.
Hierbei dirfen wir aber nicht vergessen, daf neulich ,,die Annahme
einer engen Beziehung zwischen Nigrazerstérung und Myastase be-
zweifelt wird (Stern). Zu dieser Skepsis haben einige Befunde gefiihrt,
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die bei jugendlichen postencephalitischen Psychopathien erhoben wurden,
bei denen trotz des Fehlens amyostatischer Symptome ein S. n.-Ausfall
méBigeren (Wilckens, A. Meyer) oder héheren Grades (Holzer, Stern)
festgestellt werden konnte. Ich glaube aber nicht, daB wir mit Stern
an der Tatsache vorbeigehen kénnen, daB es sich hier um jugendliche
Personen handelt, bei denen geradezu die Eigenart der postencephaliti-
schen Stérungen geniigend zeigt, daB die pathophysiologischen Vor-
bedingungen anders sind als bei Erwachsenen.

Wenn sich ferner Stern darauf beruft, daB auch ,,beim Kinde und
Jugendlichen schwerste amyostatische Zustdnde ebenso hautig wie beim
Erwachsenen auftreten®, so miissen wir betonen, daf diese Tatsache
erst dann im Sinne Sferns zu bewerten ist, wenn nachgewiesen wird,
dall bei solchen jugendlichen Amyostatikern auBlerhalb der S.n. sich
keine Verinderungen finden. Ebensowenig diirfte die ebenfalls von
Stern hervorgehobene Tatsache eine Bedeutung haben, daf3 keine Paralle-
litat zwischen der Schwere der Nigraverinderung und der Schwere der
myostatischen Symptome besteht. Geht doch aus dem oben Dar-
gelegten hervor, dafl die ,myastatischen” Syndrome immer auf ihre
zwei Komponenten, auf die reine A-Bradykinese und auf den Rigor,
analysiert werden und dementsprechend die Verinderungen der S. n.
und des Pallidum gesondert erwogen werden miissen. Somit scheint
es uns berechtigt, die postencephalitische A-Bradykinese als Syndrom
der S.n. gegeniiber dem Pallidurnsyndrom Foersters (akinetisch-hyper-
tonisches Syndrom Jakod) abzugrenzen. Wenn hierbei unsere Er-
wigungen zu einem isolierten Standpunkt filhrten, so glauben wir uns
anderseits darin der Mehrheit der Autoren anschlieBen zu konnen, daf
die in manchen Fillen zu beobachtenden Hyperkinesen auf koordinierte
Verdnderungen des Striatum zuriickzufithren sind.

Wenn unsere Auffassung beziiglich des Rigors als eines Pallidum-
symptoms mit der heute in der Literatur allgemein angenommenen
konform ist, so kénnen wir nicht umhin, bei dieser Gelegenheit auf einen
von Rademaker erhobenen Befund aufmerksam zu machen. Seine mit
Magnus gemeinsam gemachte Entdeckung, dafl die Decerebrationsrigidi-
tat des Tierversuchs durch den Ausfall der Ruberfunktion bedingt ist,
hat ihn dazu gefiibrt, eine Bedeutung des roten Kernes fiir den extra-
pyramidalen Rigor der menschlichen Pathologie in Erwégung zu ziehen.
Er weist in seiner bekannten Monographie darauf hin, da8 in den klassi-
schen Fillen der lentikuliren Degeneration Wilsons eine Satelliten-
vermehrung im roten Kern zur Beobachtung kam, und illustriert diese
mit einer Abbildung aus Wilsons erster Arbeit. Nun haben wir von
diesem Gesichtspunkt aus eine Reihe von Fillen miteinander verglichen,
sowohl Erkrankungen ohne Rigor, als auch einen Wilsonfall und schlief3-
lich die hier behandelten Encephalitisfille und es hat sich dabei heraus-
gestellt, daB der N. ruber zu jenen grauen Kernen gehért, in denen
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die Satelliten immer reichlich vorzukommen pflegen. Dem von Eade-
maker erhobenen Befund kommt somit eine Bedeutung fiir die Lokalisa-
tion des Rigors nicht zu und wir kénnen ihn als eine zum Normalen
gehorige Erscheinung betrachten, die bel Krankheitsbildern, die mit
dem Rigor nichts zu tun haben, ebensogut vorkommen kann wie bei
der Wilsonschen Krankheit, oder bei der Spitencephalitis. Wir stimmen
also der Wilsonschen Auffassung bei, der diesem Bild keine pathologische
Bedeutung beimift.

Zusammenfassung.

1. In Ubereinstimmung mit zahlreichen Literaturangaben fanden wir
in allen unseren Encephalitisfillen einen hochgradigen Ausfall besonders
der pigmentierten Nervenzellen der S.n. Neben dieser Verdnderung
sind stets Zeichen eines verzogerten Abbaus auBerhalb der S. n. um die
kleinen aquéduktalen GefiBe nachzuweisen. Zuweilen ist das Pallidum
an der spitencephalitischen Erkrankung beteiligt, seltener kommen
Zelldegenerationen im Striatum vor. In Fillen, die wir hierauf besonders
griindlich untersucht haben, konnten wir aufler einer diffusen Verstirkung
des Gliafaserfilzes nicht nur in der S.n., sondern herdférmig verteﬂt
auch in anderen Stellen Gliafasernarben beobachten.

2. An der Nigraverdnderung sind sowohl die ekto- wie die meso-
dermalen Gebilde beteiligt, soweit sie nicht das Residualstadium einer
Narbenbildung darstellt.

3. Die Nigraveréinderung hat, wenigstens in der Mehrzahl der Fille,
einen Systemcharakter, was daraus hervorgeht, dafl nur die autochthonen
Elemente zugrunde gehen, wihrend die durchtretende Faserung intakt
bleibt. Daf es sich hier trotzdem nicht um eine systematische Erkrankung
handelt, zeigen a) die Genese der S. n.-Erkrankung, welche eine Degenera-
tion bei einem entziindlichen ProzeB darstellt, b) die herdartig verteilten
sonstigen Lé#sionen.

4. Durch den Systemcharakter des Nigraausfalles wird es klar, daB
diese nicht eine einfache Folge eines entziindlichen bzw. eines GefaB-
prozesses darstellt. In demselben Sinne spricht auch die Tatsache, dafB
dhnliche Lasionen bei sonstigen Entziindungsprozessen, welche ebenfalls
die S.n. bzw. die Ventrikelumgebung bevorzugen, nicht vorkommen,

5. Fur die Erklirung der Nigraerkrankung ist die Annahme des
Verbleibens des Virus in diesem Kern nicht unerliBlich. Vielmehr
scheint es berechtigt, die Degeneration als Folge einer einmal gesetzten
Schidigung zu erkliren, welche die Vitalitit der Nervenzellen stark
beeintrichtigt, so daf sie frithzeitig in ein Erschépfungsstadium kommen,
d. h. degenerieren.

6. Eine dhnliche Betrachtungsweise ergibt sich fiir diejenigen Fille,
in denen der postencephalitische Parkinsonismus mit Muskelatrophien
bzw. dadurch bedingten Contracturen vergesellschaftet ist. DafB hier
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im Riickenmark der anatomische Proze dieselben Wege beschreitet
wie in der S. n., dafiir sprechen sowohl histologische Ubereinstimmungen
wie auch die Progressivitdt des klinischen Verlaufes.

7. Es wird auf die klinischen und anatomischen Unterschiede zwischen
echter Parkinsonscher Krankheit und postencephalitischem Parkinsonis-
mus hingewiesen. Waihrend beim Parkinsonismus der Rigor und ana-
tomisch die Pallidumlision im Vordergrund stehen, miissen wir als Achsen-
symptom der Spéatencephalitis die A- bzw. Bradykinese, als anatomisches
Hauptcharakteristicum die Nigraaffektion ansehen. Diese Unterschiede
deuten darauf hin, daB die A- bzw. Bradykinese als S. n.-Syndrom von
den gewdhnlichen, als Pallidumsyndrom betrachteten Rigorzustinden
zu trennen ist, wofiir auch die klinisch-anatomische Analyse unserer
Fille spricht. :

8. Es wird darauf hingewiesen, dal die pathophysiologischen Folgen
koordinierter extrapyramidaler Systeme nebeneinander in Erscheinung
treten konnen. So scheint die Bradykinese mit Hyperkinese als Folge
kombinierter Nigra- und Striatumlision zu betrachten sein. FEiner
unserer Fille zeigt eine Auswirkung in Form der kombinierten 8. n.- und
Riickenmarkslésion.

9. Fir die Erklirung der extrapyramidalen Tonusstérungen kommt
eine L#sion des Nucleus ruber im Gegensatz zu tierexperimentellen
Ergebnissen nicht in Betracht.
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