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Infolge der ausgedehnten histologischen Untersuchungen der letzten 
Jahre auf dem Gebiete der ckronischen Form der Encephalitis epidemica 
( =  E. e.) sind wit heute wohl fiber die morphologischen Veri~nderungen 
dieser Krankheit,  wenigstens in den grSBten Zfigen, orientiert. Die bis 
jetzt  erhobenen Befunde geben wiederum Anlag zu einer Ffille yon neuen 
Fragestellungen, so dag wir andererseits sagen mfissen, dag wir noch lange 
nicht vor einem wirklichen Abschlug der Untersuchungen stehen. Ab- 
gesehen yon der Frage, ob und inwieweit die reine Deskription noch durch 
neue TeiIbefunde zu erg~nzen ist, k6nnen wir erst im Besitze eines 
reichen Tatsachenmaterials dem Wunsche nach einer Gesamtcharalcteri- 
sierung des histopathologischen Bildes Rechnung tragen, die neben dem 
theoretischen Interesse hinsichtlieh der kaum genfigend zu betonenden 
Sonderstellung 4er E. e. unter den infekti6sen Erkrankungen des Zentral- 
organs augerordentlich wichtig zu sein scheint. 

Die Sonderstellung beruht auf der Tatsache (die v. Economo und 
Sicard Ms erste aufgedeckt haben), dM~ diese Kranl~e i t  nach dem Ab- 
klingen des akuten Stadiums und nach Uberstehen eines Interval]s, in 
dem keine eigentlichen Herdsymptome au~zutreten pflegen, fast regel- 
m~gig in ein chronisch.-fortschreitendes Krankheitsbild fibergeht. Der 
Frage nach der Pathogenese gerade dieser Verlaufsart kann erst dann 
nachgegangen werden, wenn wir ein um/assendes, charakteristisches 
Gesamtbild des histopathologischen Geschehens herausgearbeitet haben. 
Hierbei lassen wir uns durch die programmatische These K. Scha//ers 
,,Die werkt~gigen Prinzipien in tier Histopathologie organischer Hirn- 
Geisteskrankheiten" leiten, die bestrebt ist, etwaige Zusammenh~nge 
zwischen der Histopathologie und der Atiologie bzw. tier Pathogenese 
zu erkennen und zu kl~ren. Welche Bedeutung einer solchen Betrachtungs- 
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weise gerade  ffir die E r k r a n k u n g e n  z u k o m m e n  kann ,  deren Er reger  wi t  
noch n icht  kennen,  is t  le icht  begreiflich. 

Bei  der  Mannigfa l t igke i t  der  k l in ischen S y m p t o m e  tier chronisehen 
E. e. is t  es verst~tndlich, dab  ihre Er forschung unsere  Kenn tn i s se  yon der 
Lok~l isa t ion,  insbesondere  der  e x t r a p y r a m i d a l e n  Krankhe i t sze ichen  
wei tgehend gef6rder t  h a t  und  f6rdern  wird,  denn  auch hier ist  das  le tz te  
W o r t  noeh lange n ieht  gesproehen.  So ist  z. B. die Bedeu tung  tier ein- 
zelnen subpal l id / i ren Zent ren  fiir die Tonusregula t ion  nock v611ig un- 
gekl/~rt und  es erseheint  mir  durchaus  aussichtsreieh,  e inmal  yon  diesem 
Ges ich t spunk t  aus die pos teneepha l i t i sehen  Tonuss tSrungen  zu ana ly-  
sieren. 

I m  folgenden werde ich bei  Berf icksieht igung der vorh in  mi tge te f l ten  
F rages te l lungen  die his tologisehen Un te r suehungen  yon  6 F/~llen post-  
eneephal i t i scher  E r k r a n k u n g e n  er6rtern.  

I. Beschreibung der FKIle. 
Fall 1. W.K. ,  23j~hriger Student, jiidiseher Abstammung. Im Jahre i922 

,,Gehirnentziindtmg" naeh spaniseher Grippe. Seitdem kann er schwer gehen, 
zieht beide Beine nach. Der Unterkiefer h~ngt herunter, nur wenn dieser yon 
unten gestiitzt wird, kann er spreehen. Kann nicht allein Nahrung zu sieh nehmen. 
Auf pl6tzliches energisches Zureden kann er sich ausstrecken, f~llt aber bald in seine 
gewShnliche Haltung zuriick. Intelligenz nicht gest6rt. W/~hrend seiner Krank- 
heir sol1 er Sprachen gelernt haben. Am 12. 12.26 Suizid durch Ertr/~nken in 
der Badewanne. 

Die Sektion wurde im geriehtlieh-medizinischen Universit/~tsinstitut (Vor- 
stand: Prof. B. Kenyeres) vorgenommen. Fiir die (Jberlassung des Gehirns, sowie 
des Protokolls spreehe ieh aueh an dieser Stelle tterrn Privatdozent v. Bochkor 
meinen ergebensten Dunk aus .  

Obduktionsbe/und: Hirnh/~ute hyper~misch. Die weiehe Haut stellenweise ent- 
lung den Furchen milchartig getrtibt und verdickt. Zwisehen den Windungen ist 
der F1iissigkeitsgehalt vermehrt. Hyper/~mie der Gehirnsubstanz. 

Lungen stark hyper/~miseh, aufgeblasen. An der Pleura pulmonalis hirsekorn- 
bis erbsengroBe Blutungen. Herzmuskulatur sehlaff, briiehig. Magen mit ge- 
triibter Fliissigkeit geffillt. Leber in geringem MaSe fettig degeneriert, stark 
hypergmisch. Aueh die Nieren sind blutreich. Blase gefiillt. 

Histologischer Be]und des Gehirns : 
1. Rinde: Untersucht werden Gyrus centr, ant. und Ammonshorn. Die Gef~e 

der Pia mit Blutzellen geffillt; stellenweise auch Diapedesen. Lamin/~rer Bau er- 
halten. In den Nervenzellen Lipochrom in gr6Berer Menge als es dem Alter ent- 
spricht. In der 3. Schicht des Ca. und des Subiculum, sowie an den Pyramiden des 
Ammonshorns steHenweise ausgesprochene, ja schwere Neuronophagien. Zuweilen 
kommen in Verflfissigung sich befindende Nervenzellen bzw. Zellschatten vor. 

2. In der wei/3en Substanz des linken ScMii#nlappens ist eine etwa linsengroBe 
Blutung sichtbar. Die milccoskopische Untersuchung zeigt, dab diese Blutung nicht 
einheitlieh ist, sondera durch Konfluieren yon mehreren mikroskopischen Blutungen 
entstanden ist. AuBerdem sind die NachbargefiiBe aneurysmatisch erweitert. Im 
Bereiche dieser Ver/~nderungen siud die Markscheiden ausgefallen und K6rnchen- 
zellen mit h~,matoxylinaffinen Zerfallsprodukten beladen. Sudanophile Abbau- 
produkte selten. Nekrotische Kernformen kommen in grSl~erer Anzahl vor. Auf 
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der Grenze der Blutung keine reaktive Gliawucherung. In der n~chs~en Naehbar- 
sehaft einige zum Tell massige perivasculare Infiltrate. Abbuuprodukte des Blut- 
pigmentes treten in Form yon braunen KSrnehen frei und in Zellen auf. Far  die 
I-Ieilungstendenz spricht das Vorhandensein yon Fibroblasten, sowie endothelialen 
Sprossungen. 

3. Striatum." Aui Spielmeyer-Priiparaten kein Markausfall nachweisbar. 
Sudan I I I :  Wenig, rein verteiltes Fettpigment sowohl in den Nervenzellen 

wie in manchen Gliazellen. Stellenweise mittelgrolte FettkSrnchen in den Gef~l~- 
w~nden. 

Toluidin: Eine deutliehe Verminderung der Nervenzellen ist nieht nachweisbar. 
Ein Tell der gro•en Ganglienzellen hat  ihre Struktur und Form behalten, w~hrend 
andere uns mit  ihrem rundfSrmigen randstitndigen Kern an die Nisslsche retro- 
grade Zellver~nderung erinnern. Stellenweise sehen wir auch Neuronophagien. 
Die Gef~l~wandelemente, sowie die Gila erweisen sich als unver~ndert. Die G e f ~ e  
sind mit  BlutkSrperchen prall gefiillt. Stellenweise frische ldeine Blutungen. 

4. Pallidum: Auf Spielmeyer.Pr~iparaten k5nnen wir keine Markscheiden- 
ver~nderungen beobachten. 

Sudan l I I :  Die 1NTervenzellen, seltener die Gliazellen enthalten blab tingierte 
PigmentkSmchen in geringer Zahl. Selten kommt Fet t  in den Gef~Bw~,nden vor. 

Toluidin- bzw. Hgmatoxylin: Ein Ausfall yon Nervenzellen ist, wie wir uns 
aueh dureh Zellz~hlung im oralen und mittleren Abschnitt iiberzeugen konnten, 
nicht nachweisbar. Die meisten Nervenzellen zeigen normale Form und Struktur, 
jedoch kommen aueh blab gef~rbte, sich in Verfliissigung befindende, sowie atro- 
phische Elemente vor. 

5. Die Substantia innominata Reichert zeigt ein normales Bild. 
6. Thalamus: Auf Spielmeyer-Priiparaten kein Markscheidenausfall feststellbar. 
Sudan I I I :  In den Nervenzellen FettpigmentkSrnchen, an GrSl~e und Zahl 

in den einzelnen Thalamuskernen verschieden. Ihre Zahl ist grS~er als dem Alter 
normalerweise entsprechen wfirde. 

Toluidin- bzw. Hiimatoxylin: Stellenweise Neuronophagien, im dorsalen Tell 
des lateralen Kerns auch Zellschatten. Keine sonstigen Ver~.nderungen. 

7. Nucleus amygdalae: Stellenweise Neuronophagien. 
8. Im Corpus mamiUare kommen stellenweise st~rkere Neuronophagien vor. 
9. Im Nucleus paraventricularis kein deutlicher Ausfall yon I~ervenzellen. 
10. Corpus Ineysii: In den Nervenzellen Pigmenthaufen yon feinen KSrnehen. 

In  den Gef~Bw~nden manchmal Fet t  vorhanden. Auf Nissl- und Bielschowslcy- 
Pr~paraten keine Ver~nderungen nachweisbar. 

11. Substantia nigra: Spielmeyer: Die V~rschm~lerung des Kernes f~,llt~ schon 
makroskopisch auf. Einen Ausfall an 1V[arkfasern kSnnen wir nieht feststellen. 
Der ffascicul~s pallido-peduncularis, welcher au] der linken Seite in unsere Pr~parate 
/cam, erweist sich als voll/commen inta/st. 

Sudan I I I :  Die IkTervenzellen enthalten kein Fett ,  hingegen kommt Fet t  
manchmal in den Gliazellen vor. Von einem vorgeschrittenen Abbau zeugen die 
in den periadventitiellen R~umen sichtbaren FettkSrnehenzellen. Solche Fett-  
kSrnchenzellenmanschetten sind um die meisten Gef~Be zu sehen. Aul~erdem 
kommt Fetis in der Form yon freien Tropfen vor. 

Toluidin- bzw. H~matoxylin-Priiparate: a)Ek~odermale Elemente: Auffa]lend 
ist die starke zahlenm~ige Verminderung der pigmentierten I~ervenzellen. Auf 
der reehten Seite fehlen diese fast vollkommen. Es gibt Gesichtsfelder, in denen 
wit keine einzige linden kSrmen. Auf der linken Seite sind noch viele Zellen der 
lateralen Gruppe vorhanden, ein Teil dieser zeigt normale Struktur, andere sind 
atrophisch oder mit Vakuolen geliillt. 

Die Gliakerne sind vermehrt. Bei einem Tell der Gliazellen treten die Fort- 
s~,tze deutlich hervor; obwohl die Toluidinf~rbnng keine sichere Entscheidung 



Zur Histopathologie der Sp/~terkrankungen der Encephalitis epidemica. 875 

erlaubt, so glauben wir jedoch, dab diese nach der Form der Kerne als Mikroglia- 
zellen anzusprechen sind. 

Die Neurogliazellen enthalten sehr  oft Pigment; manehe k6rmen wir wegen 
der runden Form als Pigmentk6rnchenzellen bezeichnen. Diese sind abgerundete 
Elemente mit rundf6rmigen, nach der Wand ged~angtem Kern. Reiehlich sehen 
wir auch frei gewordenes Pigment. 

b) Was die mesodermalen Elemente anlangt, so k6rmen wir in nieht geringer 
Zahl feine perivascul/~re Infiltrate sehen; im oralen Teil kommen anch einige starke 
Infiltrate vor. Diese scheinen aus Lymphoeyten, adventitiellen und Plasmazellen 
zu bestehen. Polymorphkernige Elemente sind nirgends zu sehen. An manehen 

Abb. 1. Fall 1. Gliahcrd aus tier S.n. Toluidinfgrbung. 

Capillaren ist eine Wuohermlg nicht zu verkennen. Stellenweise sehen wir 
Kernhgufehen, welche zum Teil aus 1/~nglichen Kernen bestehen, zwischen denen 
aueh rundfOrmige vorkommen (Abb. 1): Wir kSnnen nicht immer mit  Sicherheit 
entscheiden, ob diese als Wuoherungen yon endothelialen bzw. adventitiellen 
Elementen oder als Mil~'ogliaherdchen anzusehen sind. 

Im Glia/aserpriiparat naeh Holzer fgllt die Vernarbung der S. n. bereits makro- 
skopisoh anf. Die Fasern sind durchweg yon zartem Kaliber. Reohts, we die Nerven- 
zellen fast g/mzlich ausgefallen sind, ist die Narbe dichter und ausgedehnter als 
links. 

12. An dem fibrigen Qucrsehnitt des Mittelh@ns kOnnen wir keine nennenswerten 
Ver/~nderungen tier neuronalen Elemente feststellen. Einige Nervenzellen der 
Darkschewitschschen und Oculomotoriuskerne sind kaum ver/~ndert. Stellenweise 
liegen ganz feine Infiltrate an kleinen Gef/~f]en --  auch im Nucleus tuber und 
Pedunculus - -  bestehend aus Lymphoeyten und vereinzelten typischen Plasma- 
zellen. Die Mikrogliafortsgtze treten im allgemeinen deutlicher hervor als in der 

Archly filr Psychiatrie. Bd. 92. 25 
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Norm, und s~ellenweise sehen wir kleine Gli~rosetten. Xhnliche Vergnderungen 
kommen auch ~n der Briickenmittelhirngrenze vor. 

St~rke Gli~faservermehrung sehen wir im peri~qugduktalen Gr~u, sowie ~n 
der Oberflgche des Bes und ~m Boden der Foss~ interpeduncularis. 

13. Die Kleinhirnrincle ist ~bgesehen yon ~dventitiellem Fett frei yon Ver- 
gnderungen. Im Nucleus dentatus kSnnen wir weder im P~renchym, noch un den 
Gef/~Sea Verinderungen feststellen. 

Zusammen/assung. Der Patient,  der klinisch ein akinetiseh-br~dy- 
kinetisehes Syndrom zeigte, endete 4 Jahre naeh {)berstehen des akuten 
Stadiums durch Suizid. Letztere Tatsaehe verleiht dem Falle insofern 
eine gewisse Bedeutung, uls die anatomisehen Ver/~nderungen des 
Zentralorgans nieht durch Sckidigungen, wie sie hack interkurrenten 
Krankhei ten vorkommen, kompliziert sind. Sie besteken einerseits 
in leiehten entziindlichen Erscheinungen im gesamten Mittelhirn; in 
diesem Sinne sind die g~nz geringen Infil trate der Gef/~13e und die 
leickte diffuse Vermehrung und Hyperplasie der Mikroglia zu deuten. 
Andererseits sehen wir sehwere P~renchymver/~nderungen in der Sub- 
stantia nigra (S. n.). Hier ist ein betrs Ausfall der Nerven- 
zellen, besonders der retikul/~ren Zone, naehweisbar. In  bezug auf die 
Intensi~/it der parenehym~le~ Betefligung besteht zwisehen beiden Seiten 
ein Untersehied. Am Gefggapparat  der S. n. sind zum Tell starke infil- 
t rat ive Vergnderungen zu sehen, die Mikroglia zeigt eine Proliferation, 
wghrend die Astrocyten den gli6s-faserigen Ersatz des Parenchymaus- 
falles darstellen. Die ira Vorderhirn steUenweise zu beobachtenden 
Ganglienzellenvergnderungen sind nicht erheblieher als jene, die wir 
auch bei sonstigen, zum Marasmus fiihrenden Krankheiten zu sehen 
gewohnt sind. Str iatum und PMlidum zeigen keine nennenswerten Ver- 
gnderungen. Da yon den sog. Tonuszentren die 8. n. allein vom 
KrankheitsprozeB befallen ist, so sind die klinisehen Symptome als 
Ausdruck des geschilderten Degenerationsprozesses zu werten. 

Die frisehen mikroskopisehen Blutungen sind mit  Sieherheit auf den 
Erstickungstod zurtickznfiihren. Eine besondere Bedeutung kommt  
aber der kleinen Blutung im linken Sehlgfenlappen zu, da ihre ersten 
Ansgtze, wie aus dem morphologisehen Bild abznleiten ist, einige Wochen 
vor dem Tode entstanden sein mfissen. Nun erwghnt Stern posteneephali- 
tische Fglle, in welchen Blutungen aus meningealen GefgBen zu linden 
sind. Auf Grund dieser Befunde nimmt er an, dab bei dieser Krankkei t  
regressive Verinderungen sowohl an den meningealen wie an den intra- 
cerebralen GefgBen vorkommen kSnnen - -  eine Stiitze dieser Annahme 
bilden die kleinen Aneurysmen im Bereiche unserer Blntung; diese 
Verinclerungen sind also die Vorbedingung fiir die spi ter  auftretende 
Blutung. Ein weiteres Beispiel ffir intraeerebrale Gefggverindernngen 
wird unser Fall 5 sein. 

Fall 2. A.H., ung~rischer Landarbeiter (geb. 1904), erblioh rdchg belastet, 
erkrankt Februar 1920 ~n einer fieberh~f~en Kr~nkheit und ist 2 l~r bert- 
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1/~gerig. Darauf folgt ein ,,pseudoneurasthenisches Stadium", in dem Patient viel 
sehl&ft. Im reehten 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.-diagnostisehen UniversitS, tsklinik (Vorstand Prof. v. Kgthly)  in Buda- 
pest, we seitens der irmeren Organe ein normaler Befund erhoben wird. Er wird 
am 23.6. 22 zur psychiatriseh-neurologisehen Xlinik verlegt. 

Status: Mittehn~Big entwiekelter, abgemagerter Patient. Haut blaB, blut- 
arm; Salbengesicht. AuBere Genitalien normal entwickelt. Temperatur 36,50 C. 
Puls 72. 

Im Blur Wassermann, Sachs-Georgi und Meinieke negativ. Im Ham kein Ei- 
weiB, Zueker und geformte Elemente. 

Die Augenlider werden gut gesehlossen, dabei Lidflattern. Bulbusbewegungen 
frei. Beim Bliek nach rechts lebhafter horizontaler Nystagmus. Linke Pupille weiter 
als die reehte, I~eaktion beider Pupillen auf Licht, Konvergenz und Akkommodation 
tr/~ge. Uvula etwas nach links abgewichen. Zunge frei beweglich; beim }teraus- 
streeken Tremor. 

Der Kranke liegt st/~ndig auf dem Bert, karm seine Lage ohne Hilfe nieht ver- 
5,ndern. Kopf stark nach vorn geneigt. Gesieht starr, ausdruekslos, ohne mimische 
Bewegungen. Wird Patient angesproehen, so zieht er beide Mundwinkel krampf- 
artig seitw~rts etwa wie beim Laehen. 

Muskulatur gering entwiekelt. Erh6hung des 3/Iuskeltonus in allen 4 Gliedern. 
Die reehte Oberextremit~t wird kamn aktiv gebraueht; bier ist die Tonussteigerung 
relativ gering. An der reehten Unterextremit~t ist die Rigidit~t sowohl an den 
Streekern wie aueh an den Beugern so hoehgradig, dub diese Extremit&t nieht 
beweglieh ist. (Das Kniegelenk zeigt im l%6ntgenbilde keinerlei Ver/inderung.) 
Auf der linken Seite sind die Bewegungen der Extremit~ten unbesehr~nkt, jedoeh 
sehr langsam, ungesehiekt, yon lebhaftem Zittern begleitet. Wird eine Extremit~t 
passiv in eine Stellung gebraeht, so verbleibt sie in dieser li~ngere Zeit. 

Spontanbewegungen sehwerf&llig. Patient greift nieht naeh der Nahrung. 
Welm man ein Stiiek Brot an seinen Mund heranbringt, beiBt er es an, h~lt es dann 
lunge zwisehen den Z&hnen lest. 

Spastisehe Symptome, Sensibilitgtsst6rungen bestehen nieht. 
I-turn- und Stuhlentleerung ungest6rt. Starker SpeiehelfluB. Erh6hte Tr~nen- 

absonderung. 
Vermehrtes Sehlafbedtirfnis. 
Spraehe verwasehen, langsam, sehwer verst~,ndlieh. Patient ist ziemlieh wort- 

karg. Seine Antworten sind sinngem/~g. Mittmter wiederholt er die an ihn geriehtete 
Frage. Assoziation verlangsamt, grmlieh, abet inhalglich zusammenh~ngend. 

Intelligenzdefekte nieht naehzuweisen. 
W~hrend des weiteren Krankheitsverlaufes hat sieh der Zustand des Patienten 

trotz vieler therapeugiseher Versuehe zusehends verschlimmert. Die akinetiseh- 
hypertonisehen Symptome werden allm&hlieh sehwerer, wobei der Tremor der 
rechten Oberextremit~t versehwindet. Die Sehlafsucht besteht etwa noeh ein Jahr 
lang. Psyehiseh zeigt er neben der Bradyphrenie eine euphorisehe Stimmungslage. 
Er f~ngt oft ohne Grund zu laehen an. Im allgemeinen mit seinem Zustand zu- 
frieden, hut er doeh Perioden, we er laut weint. Zeitlieh ist er orientiert und zeigt 
Interesse fiir seine Umgebung. Die Bradykinese beim Essen erreieht mit der Zeit 
einen solehen Grad, dub er ein Stiiek Brot stundenlang im Mund behglt. 

i926: In den Lippen zeitweilig feines Zittern. ttoehgradige gigidit~t. Brady- 
kinese. KOlOf nach vorn geneigt. Oberextremitgten adduziert, linker Daumen 
maximal opponiert, linke Unterextremit&t gestreekt, kann weder aktiv noeh passiv 
gebeugt werden. Beide Ftige in ausgepr~gter Equinovarusstellung. 

25* 
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Ende 1926 beginnender Decubitus. Februar 1927 st~ndig hohes Fieber, septi- 
sches Erythem, I-Iornhautgeschwfir am linken Auge. Nach zunehmender I-Ierz- 
sehw~che 21 .2 .27  Exitus letMis. 

Pathologisch-anatomisehe Diagnose: Pneumonia fibrinosa lobularis pulmonis 
sin. et lobi inf. pulmonis dextri. Tracheobronchitis mucosa huemorrhagica diffusa 
praecipue lat. sin. c. pleuritide fibrinosopurulenta. Cicatrices apicis, bronchitis et 
peribroncLitis tuberculosa easeosa lobi medii pulmonis 1. d. Pleuritis ~dhaesiva 
lamellaris, bronchiectesia et bronchiolith eiusd, lat. Seoliosis lat. d. c. compressione 
pulmonis d. Tbc. c~seos~ lymphoglandularum peribronchiMium et mesenterii. 
AtrolJhi~ brunea cordis. Degeneratio parenchymatos~ hepatis et renum. Splenitis 
subaeuta. Uleus decubitMis oesophagi. Contractura muscul, femoralium 1. d. et 
flexorum et pronatorum ped. 1. utrque. Deeubitus. Sepsis. 

Makroskopiseh war am Gehirn au$er einer hochgradigen Erweiterung des 3. Ven- 
trikels niehts Besonderes zu sehen. 

Mikroskopischer Be]und. 
1. Rinde: Anf Ca]al- bzw. Hortega-Pri~paraten hSchstens hier und da ange- 

deutet eine Schwellung der protoI)l~smatischen bzw. der Mikroglia. Vereinzelt 
mehrkernige protoplasmatische G]iazellen. Es sind somit Vergnderungen vor- 
handen, die mit der letMen Erkrankung im Zusammenhang stehen und nieht fiir 
die Spgtencephalitis charakteristisch sind. 

Auf Spielmeyer-Priiparaten im Gyrus centrMis anterior und Ammonshorn kein 
MarkscheidenausfM1 festzustellen. 

Sudan-Priiparate zeigen eine leichte Vermehrung der Lipofuseink5rnchen, 
welche nur in den grot~n Pyramiden des Ammonshorns einen betr~chtliehen Grad 
erreichen. In den Gef~l~endothelien feine FetttrSpfchen. 

Auf Toluidin-Priiparaten erweisen sich die Nervenzellen als nicht pathologisch 
vergndert. Eine leichte Vermehrung der Gliakerne lgBt sich im subcortieMen Mark 
sowie stellenweise in der 6. Schicht feststellen. An diesen Stellen kommen auch 
etw~s gr6Bere Makrogliakerne vor, deren GrSl~e aber hSchstens das Doppelte der 
normalen GrSBe erreieht. 

2. Im Claustrum keinerlei Vergnderungen nachweisbar. 
3. Striatum: Goldsublimat-Prgparate nach Cajal zeigen keine Ver~nderung. 
Auf Hortega-Prgparaten sehen wit stelIenweise leicht geschwollene Mikro- und 

Oligodendrogliazellen, welche ebenso zu bewerten sind wie der entsprechende 
~indenbefund. 

Anf Nissl-Priiparaten haben wir den Kopf des INucleus caudatus sowie ver- 
schiedene Ebenen des Putamen untersucht. Die Zahl der grogte~ nnd kleinen 
Nervenzellen entspricht der Norm. Auch Ver~nderungen der Struktur und Form 
lassen sich nieht nachweisen. Die GefgBe zeigen eber;fMls keine Vergnderung. 
Ein Teil der Gliakerne zeigt atypische Form, indem sie leicht gelappt oder auf- 
geblasen und chroma~inarm sind. Sic erreiehen eine betrgchtliche GrSBe nut an der 
Grenze des Pallidums. Gliafaserbildung geht nicht vor sich, nur die subepe~dymgre 
Gliaschicht ist stark verfasert und die Gef~l~e der Fiss. striopallida liegen in einem 
sehr dichten Gliafasergeflecht. 

4. PaUidum: Anf Zellprgparaten naeh Nissl haben wir die orale Hglfte unter- 
sueht. Eine l~eduktion der Zellzahl ist nicht festzustellen; jedoch zeigen die Nerven- 
zellen sehwere degenerative Vergnderungen, indem das Plasma der meisten sieh 
nur blab tingiert und start des Tigroids nur eine wabige Struktur sichtbar ist. Den 
anffglligsten Befund reprgsentieren grebe, helle, ehromatinarme, nicht selten 
gelappte Gliakerne, die in gro~er Zahl --  in manchen Immersionsgesiehtsfeldern 
zu 3- -4  --  vorkommen. Sie sind etwa 2--3mM so grol~ wie die normalen Makro- 
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gliakerne (Abb. 2). Morphologisch sind sie wohl idengisch mit den Alzheimerschen 
grol3en atypischen Gliakernen, welehe zum regelmi~gigen Befund der Wilson-Pseudo- 
sklerose geh6ren. Ein Vergleich mit  den entspreehenden Zellen eines yon mir 
untersuchten Wilsonfalles konnte mieh davon fiberzeugen, dab tatsiehlich keine 
Unterschiede bestehen. Ebensowenig wie in meinem Wilsonfalle kormte ieh einen 
Plasmaleib um die Kerne naehweisen. Auffallend ist jedoeh der topisehe Unter- 
schied, indem im Wilsonfalle soleh Kerne besonders in den unteren I~indensehichten, 
im Marklager und im Striatum vorkommen, w~hrend sie in dem Eneephalitisfalle 
nur im Pallidum gefunden werden. Gliafaserbildung geht, wie wit uns auf Holzer- 
Priparaten iiberzeugen kSnnen, nieht vor sieh. 

Das Vorkommen yon viel gr/inliehen und lila gefSrbten freien K6rnchen, sowie 
kleineren mit Toluidin dunkelblau fi~rbbaren Abbauprodukten steht wohl im Zu- 
sammenhang mit der Degeneration der Paltidumelemen~e. Letztere sind yon den 
Corp. amylaeea dutch ihre unregelmS, Bige, maulbeerartige Form, sowie dutch ihre 

sti~rkere Fii, rbung zu unterscheiden. Die feineren K6rnchen gruppieren sich manch- 
real um Alzheimerkerne, jedoch ist eine deutliche Beziehung zwisehen K6rnchen 
und den groBen Gliakernen nieht zu beobaehten. Die GefiBe des PMlidum zeigen 
keine Ver/inderungen. 

5. Im Thalamus sind keine Vergnderungen naehzuweisen. 
6. Das Corpus Luysii erweist sich sowohl auf lV[arkseheidetl wie auf Ubersichts- 

und Nervenzell-Friparaten als normal. 
7. Die Substantia nigra besteht auf dem Zellpr~parat aus einem ganz sehmalen 

Streifen, weleher fast aussehlieBlich yon Gliakernen gebildet wird. Die Vermehrung 
der Gliakerne seheint mit  der Ersatzti~tigkeit in Zusammenhang zu stehen. Reaktive 
Mikro- bzw. Oligodendrogliaver~nderungen sehen wit nirgends; ebensowenig 
zeigen die Gefgge entzfindliehe Veri~nderungen; auch die Gefggwgnde sind normal. 
Die Zahl der Nervenzellen ist hochgradig reduziert, besonders gelitten haben die 
pigmentierten Elemente, von denen h6ehstens 5--6  Exemplare auf einem Schnitt 
zu Gesicht kommen. Figment sowohl frei, wie in KSrnchenzellen naehweisbar. 
Ein Teil der noeh vorhandenen Ganglienzellen vakuolisiert. Auf Holzer-Pr&paraten 
erscheint die S .n .  in der Form einer bereits makroskopisch siehtbaren line&ren 
Gliafasernarbe. 

Die Versehm&lerung der S . n .  f/~llt auch am Markscheiden-Prii~garat auf. 
Leider kSnnen wir uns kein sicheres Urteil dartiber erlauben, ob Markscheiden- 
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ausi~,ll~ vorkommen, da wir, um abwechselnd Seheiben fiir Gefrier- bzw. Paraffin- 
sehnitte anwenden zu k6nnen, eine Bearbeitung in Weigertserie unterlieBen. Jeden- 
falls sind solehe auf den naeh Spielmeyer gef~rbten Pr~par~ten nicht feststellbar. 

Sudan I I I :  In den adventitiellen R~umen der meisten Gef~Be FettkSrnchen- 
zellen, auBerdem Fett  in Form yon freien Tr6pfchen. 

8. Im tibrigen Mittelhirnquerschnitt keine Ver~nderungen auf Zellpr~paraten. 
Auf Sudan-Priiparaten FettkSrnchenzellmanschetten um die Gef~Be. Itervor- 

heben m6chte ieh, dab der rote Kern yon allen pathologischen Ver~nderungen 
frei ist. 

9. Die caudalen Teile des Hirnsta,nmes sowie das Ri~ckenmark sind ebenfalls 
normal. 

Zusammen/assung. I m  vor l iegenden Fa l l  k5nnen  wir einen sehweren 
Gangl ienzel lausfal l  in der  beiderse i t igen S. n. feststel len,  mi t  dem Unter -  
schied zu Fa l l  1, dab  entzi indl iche Ver/~nderungen vo l lkommen  fehlen. 
Von den fibrigen Hi rn te i l en  zeigt das  P a l l i d u m  schwere degenera t ive  
Zel lveranderungen,  ohne dab  dabei  ein Zellausfal l  e inwandfre i  feststel l-  
ba r  ware. AuBer der Gangl ienzel ldegenera t ion  beweisen die Abbau -  
p roduk te ,  sowie die Alzheimerschen Gliazellen, deren V o r k o m m e n  sich 
auf das  P a l l i d u m  beschr~tnkt, ein BefaUensein dieses Kernes .  

Somi t  s ind die kl inischen S y m p t o m e  dieses Fal les  zum Tell auf die 
Pa l l i dumerk rankung ,  zum Teil auf  den Ausfal l  tier Nigrazel len zu beziehen.  

Beziiglich der Alzheimersehen Gliazel len mSehte  ieh bemerken,  dab  sie 
bisher  auBer bei  der  Wflson-Pseudosklerose  n ur  in einigen Fa l l en  sehwerer 
Lebe re rk r ankungen  (Krebs,  Coma hepat ieum)  naehgewiesen worden  
sind (Pollak). Da bei  der  chronischen E. e. Lebervers nach 
der  Ans ich t  vieler  Au to ren  zum h~ufigen Befund geh6ren, w/~re es wicht ig  
zu wissen, ob vor l iegender  Fa l l  m i t  einer Lebe re rk rankung  einherging.  
Leider  wurde  das  Organ mikroskopisch  n ieht  un te r sueh t  und  der belang- 
lose makroskopisehe  Befund l~Bt die F rage  naeh der Beziehung der 
Alzheimer-Kerne zu einer Lebe re rk rankung  unbean twor t e t .  

Fall 3. M. B., jtidischer I-Iandlungsgehilfe (geb. 1904), ohne erbliche Belastung, 
erkrankt 3. 1.20 an Grippe mit hohem Fieber und Delirium. Danach einen Monat 
fang scMaisiichtig, hat st~ndige Hinterhauptschmerzen, Doppeltsehen. Dann 
folgt eine Periode yon Schl~flosigkeit. Anfang Juni desselben Jahres hSren alle 
Beschwerden auf. Juni 1921 allmghlich zunehmendes Zittern der Extremit~ten, 
Extremitgtenbewegungen immer langsamer. Hinterhauptschmerzen. Starkes 
zunehmendes Ermiidungsgeffihl. Schlucksehwierigkeiten. Xopf-, Seiten- und 
tterzsehmerzen. Sehlafsucht und Doppeltsehen. 

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

Innere Organe ohne nennenswerten pathologischen Befund. 
Augenspalten weir, Bulbi vorstehend. Augenlider werden gut gesehlossen. Lid- 

flattern. Augenbewegungen frei, kein Nystagmus. Beim Blick naeh oben Doppelt- 
sehen. Pupillen mittelweit, gleieh, zentml liegend, reagieren auf Licht, Konvergenz 
und Akkommodation gut. 

Gesieht starr, maskenartig, arm an mimisehen Bewegungen. Salbengesieht. 
Spraehe verwasehen, yon nasalem Charakter. St~ndiger SpeichelfluB. 

KSrperhaltung gebeugt, obere Extremitgten adduziert, Kcpf stark naeh vorne 
geneigt, so dab das Kinn fast d~s Sternum erreicht. Aktive ~ewegungen sehr ein- 
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gesehr~nkt, langsam, verzogen; passiv lassen sich die einzelnen Gelenke gut be- 
wegen. Patient kann weder essen, noch sehreiben, noch sich anziehen. Im gesamten 
K5rper, insbesondere aber in den Oberextremit~ten grober parkinsonistischer 
Tremor, der sich sowohl in Ruhelage als auch bei Bewegungen in gleicher Intensit~t 
zeigt. 

Keine Ataxie. Romberg negativ. Beim Aufrichten aus sitzender Lage sttitzt 
er sich mit  den H~nden auf die Knie. ]~eim Niedersetzen f~llt er auf den Sessel 
hin. Gang schleppend; beim Gehen kann er d~s gleichm~Bige Tempo nicht halten, 
moistens wird es allm~hlich sehneller, bis er schliel31ich nach vorw~rts zu fallen 
beginnt. Intensive Pro-, Retro- und Lateropulsion. 

Haut- und Sehnenreflexelebhaft. Pathologische Reflexe und Kloni bestehen nicht. 
Sensibilit~t o. B. 
Im Blut~ Wassermann, Sachs-Georgi und Meinicke negativ. 
Psychisch: koordiniert. Zeigt wenig Interesse ffir die Umwelt. Ged~ehtnis gut, 

Assoziation logisch zusammenh~ngend. Orientierung erhalten. Sinnest~nsehungen 
sind nicht nachzuweisen. 

W~hrend der weiteren klinischen Beobachtung wird das Zittern, sowie die 
Salivation trotz der Behandlung allm~hlich schlimmer. 

Im weiteren Krankheitsverlauf zeigen sieh mitunter zwangsm~Sige HandIungen. 
So kommt es vor, dal~ Patient pl6tzlich mit  einem Sessel Turnfibungen macht und 
diesen auf den Tisch legt. FIanchmal uriniert er ~uf den Tisch oder er zieht sich 
pl6tzlich aus, zerreil~t seine Kleider usw. Sonst zeigt er ein ruhiges Verb,]ten. 
Seine Stimmung ist dauernd euphorisch, es fehl~ jede Krankheitseinsieht. W~hrend 
des ganzen Krankheitsver]aufes besteht ein grober Tremor am ganzen KSrper. 
Die Bewegungen sind langsam, die Extremit~ten rigid. Der Mangel art Autrieb 
ist auffallend. Patient steht minutenlang an ein und derselben Stelle mit  dem am 
KSrper anliegenden und im Ellbogen gebeugten Oberextremit~ten, adduzierten 
Unterextremit~ten. Im Liquor sind alle Reaktionen negativ. 

4. 3.27 entwiekein sich pl5tzlich eine Hemiparese und Facialis1~hmung linker- 
seits, die innerhalb eines Tages ~ast ganz zurfiekgehen. Danaeh fiebert Patient 
infolge Bronchopneumonie, die nach zunehmender Herzschw~che am 26. 3.27 
zum Exitus ]etalis fiihrt. 

Aus dem Obduktionsbe]und m6chten wir fo]gendes erw~hnen" In  den Lungen- 
'spitzen ~ltere tuberku]6se Affektionen, zum Toil geheilte, zum Toil frische Ge- 
schwfire. Die Leber ist etwas verkleinert; Rand scharf; Oberfl~che g]att; Konsi- 
stenz etwas derb. An der Schnittfl~che erscheinen die L~ppchen etwas kleiner als 
in der Norm. 

Makroskopisch f~llt am Gehirn aul3er der beiderseitigen VerschmMerung und 
Entf~,rbung der S .n .  niehts auL 

Mikroskopischer Be]und. 
1. Striatum: Auf Spidmeyer- sowie Weigert-Pal-Pr&paraten keine sicheren 

Markseheidenausf~lle festzustellen. Auch das Markfasergrundgefleeht ist wenig- 
s~ens zum grSl]eren Tell erhalten. 

Auf Toluidin-Pr~paraten erscheint die Zahl der grol~en Nervenzellen im N. eau- 
datus und im Putamen nieht vermindert. Hingegen seheinen die kleinen Nerven- 
zellen an Zahl ziemlich betr~chtlich reduziert zu sein. Form- und Strukturver- 
~nderungen der grol]en, sowie der noeh erhaltenen kleinen Elemente, moistens im 
Sinne der Vefflfissigung, sind mit  gr61~ter Wahrseheinlichkeit auf die letale Er- 
krankung zu beziehen. Seitens der Mikroglia keinerlei Reaktion; Gliakerne nicht 
vermehr~. 

Auf Sudan-Pr~paraten sowohl in den grol~en wie in den kleinen Nervenzellen, 
ferner aueh um Gliakerne LipofuscinkSrnchen in mittlerer Menge. Ste]lenweise 
kommt Fet t  in den Gef~l]endothelien vor, ebenso in Adventitialze]len. 
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2. Pallidum: Auf Spielmeyer- und Weigert-Pr~paraten keine Markfaserausf&lle. 
Auf Toluidin-PrEparaten keine l~eduktion der Zellzahl festzustellen, jedoch 

zeigen viele der ~%rvenzellen degenerative Ver/~nderungen, indem ihre Tigroid- 
schollen entweder versehwunden oder geklumpt sind, und die Zellkerne sich Ofter 
homogen dunkel f~,rben. Manchmal sehen wir rnit Toluidin dunkelblau f/~rbbare 
Klumpen yon unregelm~l~iger Form in der Grundsubstanz. Der peril)here Tell 
einiger dieser Gebilde ist blasser gef/~rbt. Keine Vermehrung der Gliakerne. 

Auf Sudan-Pr~paraten in den Ganglienzellen grobkSrniges Lipofusein in mitt- 
lerer Menge. Um manehe Gefi~$e KSrnchenzellen, au$erdem freie Fetttropfen 
sichtbar. 

3. Substantia innominata zeigt keine nennenswerten Ver&nderungen. 
4. Der Thalamus erweist sich an Markscheiden- sowie an Zellpri~paraten als 

frei yon Veri~nderungen. 
5. In der Capsula iuterna, in den Forelschen Feldern, sowie in der Ruberstrahluug 

l~i3t sigh kein Markausfall konstatieren. 
6. Das Corpus Luysii erseheint sowohl auf Markscheiden wie auf Zellpr~paraten 

normal. 
7. Die Substantia nigra f~llt auf Spielmeyer-Pr~paraten dureh eine starke Ver- 

sehmMerung auf. Markscheidenausfi~lle sind nieht zu beobachten. Insbesondere 
k6nnen wir mit Sicherheit erkennen, daf~ die Fasciculi pallido-peduneulares intakt 
sind (Abb. 3). 

Auf Toluidin- bzw. Hiimatoxylin-Eosin.Pr~paraten ist ein hochgradiger Zell- 
ausfall in der kompakten Zone feststellbar. Es sind nur ungef~ihr 8 pigmentierte 
.NTervenzellen auf einer Seite zu z~hlen. AuBerdem sind noch Zellen vorhanden, 
die ihr Pigment verloren haben. Die Zahl der Gliakerne ist stark erhSht. Es spricht 
nichts dafiir, dab sie als Reizformen anzusehen sind. Seitens der Gef~$e keine 
Ver&nderungen, insbesondere fehlen Infiltrate. 

Auf Sudan-Pr~paraten um viele Gef/~Be herum K6rnchenzellen. 
8. Im iibrigen Mittelhirnquerschnitt f&llt nur der periadventitielle Fettk6rnchen- 

zellgehalt auf. 
9. In den caudalen Hirnstammteilen sowie im R~ckenmark ist die einzige Ab- 

normit/~t der erh6hte Lipofuscingehalt der lipophilen Nervenzellen. Betonen 
m6chte ieh, dab in dem Nucleus dentatus cerebelli eine Reduktion der Zellzahl 
nicht naehzuweisen ist. 

Zusammenjassung. FaJ1 3 zeigt klinisch fiber 6 Jahre  bestehende post- 
encephali~ische St6rungen,  u n d  zwar Symptome der Akinese-Bradykinese,  
m/s l~igor sowie Tremor,  welcher besonders in der K a u m u s k u l a t u r  
in Erscheinung t r i l l .  Anatomisch f inden wir den typischen Ausfall der 
kompak ten  Zone der S. n., ferner eine Affektion des Pa l l idum u n d  des 
Str ia tum.  Die PaUidumli~sion ist wohl als unerheblich zu bezeichnen. 
Sie besteht  in degenerat iven Zellver/~nderungen, aul~erdem im Vorhanden- 
sein yon  Abbauproduk ten  sowie advent i t ie l len  Fet tk6rnchenzel len.  
E in  Markscheidenausfall  ist nieht  feststellbar. I m  S t r i a tum sind die 
kleinen Ganglienzellen stark reduziert,  vielleicht im Kopf des Schweif- 
kernes nicht  ganz so ausgesprochen wie im Pu tamen .  

Lokalisatorisch m6chte ich die akinet isch-bradykinet ischen Sym- 
ptome des Falles auf den NigraausfaI1, die geringfiigige Tonuserh6hung 
auf die leichte Pal l idumaffekt ion und  den Tremor auf die Reduk t ion  
der kleinen St r ia tumelemente  zurfickfiihren. Daf~ klinische Zeichen der 
Str iat t tmaffektion zutage t re ten  konnten ,  ist wahrscheinlich dadnrch 
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zu erk lgren ,  d a g  die A f f e k t i o n  des P a l l i d u m  nur  e inen  l e i ch ten  G r a d  

e r re ich te .  

Fall 4. A. Seh., jiidiseher Angestellter (geb. i906), hatte 1920 spanische Grippe. 
Status bei der Aufnahme am 27. 11.28 in der Heilanstalt zu Budapest-Lip6tmez(i: 
Sehwi~chlieh entwickelter Patient in mi~gig gutem Ernghrungszustand. Pupillen 

Abb. 3. :Fall 3. Markscheidenbil4 einer Mittelhirnh&lfte. Weigert-Pal. Zu beachten ist 
die Verschm~,lerlmg der S. n. bei Hervortreten ihrer ~Iarkf~serung, insbeson4ere des 

vollkommen erhaltenen Fasciculus :pallido-peduncut~ris. 

r. = 1. gleich mittelweit, reagieren triage. Augenbewegungen frei; kein Nystagmus; 
geringe Mimik. Sprache verwaschen, oft ganz unversti~ndlich. Hoehgradige Be- 
wegungsarmut. Der gesamte Muskeltonus ist erh6ht. Zahnradphfi, nomen. Alle 
Reflexe ausl6sbar. Keine Spastik. 

Psychisch: Gleichgfiltig in der Stimmung. Keine intellektuellen Defekte. 
Am 29. 11.28 zwei epileptiforme Anfglle. Ira Febru~r und Mgrz I929 subfebrile 

Temper~turen, 
13 .3 .29  hat sich Patient erwiirgt. 
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Ffir die ~ber lassung der Krankengeschichte bin ich t t e r rn  Pr ivatdozenten 
Nyir6, ffir die ~ber lassung des Gehirns dem Gerichtlich-Medizinischen Univer- 
s i tgtsinst i tut  zu Dank  verbunden.  

Gehirnbe/und: Makroskopisch: Aul]er einer deutlichen Verschm~lerung und Ab- 
blassung der S. n. keine Besonderheiten. 

Mi]croskopischer Be/und. 
1. Rinde: Untersucht  werden: Gyrus rectus, frontalis med., centr, ant.  und  post., 

occipitalis~l~t., Area striata,  Ammonshorn beider Seiten. 

Abb. ~. Fall 4. 1. Schicht der motorischen Rinde. Dystopische nlittelgrol~e Ganglienzelle 
am ~uBeren l%ande. Toluidinf~rbung. 

Goldchlorid-Sublimat-Priiparate (Ca]al). Im subcortic~len Mark sind viele 
Gliazellen leicht hypertrophisch mit  zum grSBten Tell grob verfaserten Forts~tzen. 
Manche Forts~,tze sind auff~llend plump. Eine Vermehrung der Gliafasern l~l~t 
sich auch auf Holzer-Priiparaten feststellen. Auch viele Gef~Bforts~tze der  Glia- 
zellen sind verfasert. 

Auf SpieImeyer-PrSparaten kein M~rldaserausfall feststellbar. 
Sudan-Pr~iparate: In  den I%rvenzellen mittelfeine LipofuscinkSrnchen. In  den 

Gef~,l~endothelien mittelfeine Fett trSpfchen. 
Toluidin- bzw. H~imatoxylin-Priiparate: Der tektonische Bau der Rinde ist  

fiberall erhalten. Auch herdweise Zell~usf~lle bestehen nicht.  Zahl  der Gli~kerne 
nicht  vermehrt .  Weiche Hi rnhau t  sowie G e f ~ e  normal;  bier und  da Neurono- 
phagien oder Ganglienzellsehatten. Wegen der Seltenheit  solcher Befunde haben 
wir eine dystopische Ganglienzelle, die genau am ~ul~eren Rand  der Zonalis des Ca 
sitzt, abgebildet (Abb. 4). 

2. Striatum: D~s M~kro- und  Mikrogliabild erscheint auf Goldsubli~nat- 
bzw. Hortega-Pr~paraten normal.  
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Auf Spielmeyer-Pr~paraten kein MarkscheidenausfM1 feststellbar. 
Toluidin- bzw. Hgmatoxylin.Priiparate: Ein Zellausfall ist weder im Caudatum 

noeh im Putamen festzustellen. Aueh dig feint Struktur der Nervenzellen ist dureh- 
sehnittlieh normal. Gef~Bwiinde intakt;  Infiltrate nirgends zu sehen. Dieser Be- 
fund wird ffir die linke wie ftir die rechte Seite erhoben. 

Holzer-Pri~parate: Gliavermehrung nicht zu sehen; um einige Gef~13e liegt ein 
Gliafaserwall. St~rke Faserbildung im Stratum subependymMe sowie in den an- 
liegenden Teilen des BMkens. 

3. Das Claustrum erweis~ sich im Thioninbild als normal. 
4. Pallidum: Auf Spielmeyer-Priiparaten kein Ausfall an Markscheiden. Auf 

Sudan-PrSparateu freie Fetttr6pfchen in geringer Zahl und geringe perivaseul~re 
Fettansammlungen. 

Toluidin- bzw. Hiimatoxylin-Prgparate: Die Zahl der Nervenzellen entspricht 
der Norm, ~uch ihre Struktur ist erhalten. Gef~13ver~nderungen nirgends sichtb~r. 
Eine Vermehrung sowie Strukturver~nderung der Gliakerne night zu beobachten. 

Auf Holzer-Priiparaten keine Gliose feststellbar. 
5. Vegetative Kerne des Zwischenhirns. Untersucht werden einzelne Schnitte, 

in welehen der Nucleus supraopticus, Nucleus paraventrieularis, Ganglion opticum 
basale, Corpus mamillare, Substantia innominata ~eichert getroffen werden. Auf 
Toluidin- und Ubersichts-Pr~iparaten kSnnen wir weder ZellausfM1 noeh sonstige 
nennenswerte Strukturver~nderung der Ganglienzellen beobachten. 

In  den Nervenzellen des Nucleus supraopticus linden wir einen feink6rnigen 
Lipofuscinhaufen. Abbauprodukte weder in Gliaelementen noch in Gef~Bwi~nden 
nachweisbar. 

6. Im Forelschen Feld der linken Seite ein kleiner HEufen grol~er heller GliEkerne. 
7. DEs Corpus Luysii erweist sieh auf Mlen Pr~paraten als normal. 
8. Thalamus: In  den Nervenzellen eine Menge yon LipofuscinkSrnchen, die in 

Anbetracht des Alters als vermehrt anzusehen ist. Sonst sind weder in der Faser- 
struktur noeh En den Nerven- und Gliaze]len Ver~nderungen naehzuweisen. Aueh 
die MesodermEbkSmmlinge sind vollkommen intakt. 

9. Substantia nigra: Auf Spielmeyer-Pr:~.paraten f~llt schon mEkroskopisch die 
Verschm~lerung der S .n .  auf. Die lange durchtretende Faserung ist normM or- 
halten. So konnten wir ]ceinen Aus/all in dem t~asciculus pallido-peduncularis 
nEchweisen und ~uf Pr~paraten der linken Seite ist der Tractus subthalamico-pedun- 
cularis deutlich zu erkennen. Mikroskopisch ist Euffallend, dab des faser~rme 
Gebiet zwischen der pedunkul~,ren und subrubralen FEserung vollkommen fehlt. 
Man sieht, wie die MErlffasern infolge Ausfalls der Ganglienzellnester bzw. dErEuf- 
folgender Sehrumpfung immer mehr zusammenriicken. 

Auf Sudan-Prgparaten bla~gef~rbte freie Fetttropfen sichtbar; in m~Biger 
Menge liegt leuchtendrot gef~rbtes Fet t  rings um die Gef~13e. Stellenweise auch 
freie Fettk6rnchen. Die noch erhMtenen wenigen GEnglienzellen sind fettfrei, in 
GliEzellen treten FetttrSpfchen iiul3erst selten auf. 

Toluidin- bzw. H~imatoxylin-Pr~parate: Die Z~hl der pigmentierten Nerven- 
zellen ist so stark vermindert, da~ wit auf einem Schnitt durehschnittlieh nur ein 
bis zwei solcher Elemente zu sehen bekommen. Pigmentlose Nervenzellen sind in 
normaler Zahl und normMer Struktur vorhanden. Der Ze]lausfM1 ist reehts wit 
links gleich stark. Die gEnze S. n. ist bes~t mit  griinlich-schwarzem freiem Pigment, 
welches seltener aueh in GliEzellen vorkommt. Die Gliakerne sind diffus stErk 
vermehrt und zeigen vie] unregelm~ige  Formen. ReEktive Gliaver~nderungeu 
im Sinne yon GliEkernhEufen sehen wir nirgends. Perivaseuls InfiltrEte und 
sonstige Gef~ver~nderungen fehlen vSllig. 

Auf Holzer-Priiparaten f~ll~ die S .n .  schon makroskopisch durch ihre starke 
LilEfi~rbung auf (Abb. 5). Die mikroskopisehe Untersuchung zeigt dementsprechend 
eine st~rke Vermehrung der faserbildenden Astrocyten und GliEfasern, die sieh 
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allerdiugs nieht  fiber die ganze S. n. gleichm~l~ig verteilt.; bier und  da sieht man  
einzelne stgrkere Faserherde. Die Gef~ige sind yon s tarken Gliawgllen umgeben, 
die mit  einem Tell der Faserherde zusammenh~ngen. Ein  anderer Teil seheint 
aber, soweit man  dies nach }Srontalschnitten beurteilcn kann,  yon den Gliaw~llen 
unabhgngig zu sein. Die Fasern sind mit tels tark,  aber auch grebe fehlen nicht.  
Manche Astrocytcnkerne sind auffallend groB, hier und  da sehen wir in itn'en Fort-  
sS, tzen zwei bis drei Fasern verlaufen. Besonders s tark  verf~sert ist  die Umgebung 
der austretenden Oculomotorius-Faserbfindel, wobei jcdoch letztere yon der Gliose 
frei bleiben. 

10. Beziiglich des fibrigen Mittelhirn-Querschnittes sei bemerkt,  d~B im Nucleus 

Abb. 5. Fall ~. Querschnit~ der einen lKittelhirnhf~lf~e. Starke Gliaverfasermag in der S. n. 
und in tier Gegend des Fasciculus retroflexus. Holzerfhrbung. 

ruber  kelne Zellver~nderungen und  auch feine Gliafasern nur  in  geringer Zahl  
nachweisbar sind. D~s Goldsublimatbild ist  demenCsprechend vollkommen normal.  
Reichlich verfascrt  ist  der Bereich des Fasciculus retroflexus sowie der hinteren 
Commissur. Im Pedunculus selbst sind nur  einige Ausl~ufer des an  der ganzen 
Peripherie s tark entwickelten peridymalen Gliawalles zu sehen. Ein  nennenswerCer 
Unterschied zwischen beiden HglfCen des Querschnittes ist  n icht  zu beobachten.  

Bemerkenswert  ist ferner, dab in der HOhe des vorderen Vierhiigels u m  die 
Gefal3e des zcntralen HOhlcngraus Fe t t  vorkommt,  wS, hrend die periv~sculgren 
Raume des iibrigen Quersctmittes fett.frei sind. In  dieser Gegend sind auch die 
perivascul~ren Gliaw~,lle st~rk gusgebildeC. 

Die caudalen Teile des Hirnstammes sind ffei yon Vergnderungen. Besonders 
mSehten wit  die In tak the i t  des Nucleus dentatus  cerebelli hervorheben.  

Zusammen/assung. I n  e i n e m  F a l l  y o n  p o s t e n c e p h M i t i s c h e r  A k i n e s e -  
B r a d y k i n e s e  m i t  l e i c h t e r  T o n u s e r h 6 h u n g  u n d  Zahnradph~ in ,  o m e n  w e r d e n  
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typische S .n . -Vergnderungen  gefunden. Das akute  S tad ium scheint 
9 Jahre  zuriiekzuliegen. Dementsprechend fehlen alle entzi indl ichen 
Ver/~nderungen. Augerhalb  der S. n. lassen sieh eine leiehte allgemeine 
Tendenz zur Gliaverfaserung sowie Gliafaserherde u n d  adventi t iel les  
Fe t t  im Mit te lhirn  naehweisen. 

Fall 5. M.N., Beamtin (geb. 1891). Vater im 51. Lebensjahr an ,,Gehirn- 
erysipel", Mutter im 54. Lebensjahr an Arterios/clerose gestorben. Familienanamnese 
sonst o. B. Patientin macht 1918 eine spanische Grippe dureh, ist 3 Woehen bett- 
li~gerig. Danaeh vollkommene Genesung. 1920 hat sie wieder Grippe, ist 8 Woehen 
ans Bert gefesselt. Sehlgft einen Monat lang bestgndig, hat Doppeltsehen, abet 
kein Delirium. Sommer 1921 fangen ihre Extremiti~ten an allm~hlieh sehwer und 
steif zu werden. Heute klagt sie fiber Sehlaflosigkeit. Das Essen geht langsam, 
schwer, aueh beim Kauen tritt frfihzeitig Ermtidung ein. Kann mit den HS, nden 
niehts heben. Deprimiert, weint viel. 

Klinisehe Aufnahme: 3. 2.23. Gr6Be 160 era. Gewieht 48,2 kg. Kopfbehaarung 
dieht, schwarz, stellenweise graue Locken. I-Iaut blaB, stellenweise trocken. Tem- 
peratur 37,00 C. Puls regelm~Big, etwas hebend, 72 pro Minute. 

Inhere Organe o. B. 
Im Blur: Wassermann, Saehs-Georgi und Meinicke negativ. 
Tr/~nen- und Speiehelabsonderung leicht erh6ht. 
Augenbewegungen frei, kein Nystagmus. Feiner Augenlidtremor. Pupillen 

exzentrisch, rechts wie links gleieh mittelweit, reagieren auf Licht mit mittelmggiger 
Exkursion und langsam. Konvergenzreaktion gering. Innervation des weiehen 
Gaumens gut. In der Zunge Zuekungen. 

Schlaf insofern gest6rt, als Patientin abends infolge yon groger Mtidigkeit bald 
einsehlgft, aber bald aufwaeht und nieht wieder einsehlafen kann. 

Stuhl- und Harnentleerung ungest6rt. 
KSrperhaltung steif. Kopf naeh vorn geneigt; beim Stehen und Gehen wird 

der Rumpf nach vorn gebeugt; die Oberextremitgten im Ellbogen Ilektiert. Masken- 
artiger Gesiehtsansdruck ohne Mimik. 

Muskulatur gering entwiekelt. Bewegungen verlangsamt, kraftlos, jedoeh 
keine eigentliehen Lghmungen. 

Romberg It. In den gespreizten t~ingern leiehtes Zittern. 
Beim Gang fgllt auf, dab die Sehritte verk/irzt sind und selbst bei sehnellem 

Laufen nieht l~nger werden. 
Oberfl~chliehe und tiefe Reflexe lebhaft. Pathologische Reflexe bestehen nieht. 
Sensibilit~t o. B. 
Keine SehluekstSrungen. 
Sprache verwaschen, monoton, kurzsilbig. Aueh beim Spreehen spfirt Patientin 

baldige Ermfidung. 
Schrift typisch mikrographiseh; die Buehstaben verkleinern sich w/~hrend des 

Schreibaktes immer weiter (Iortschreitende Verkleinerung, Bing). 
Patientin ist ruhig, auffallend still, bewegt sich sehr wenig; sitzt oder liegt 

meistens auf derselben Stelle. Allgemeinbefinden sehleeht. Assoziation verlang- 
samt, ohne inhaltliehe St6rungen. Orientierung entspreehend. Krankheitseinsieht 
erhalten. Intelligenz nieht gest6rt. 

Im weiteren Kranlcheitsverlauf wird der Zustand trotz verschiedener thera- 
peutiseher Versuehe immer schlimmer. Im Laufe der Zeit entwickelt sich allmghlieh 
ein zunehmender Rigor in der Kopf- und Halsmuskulatur, abet nicht in den Extremi- 
tgten. Auch die Salivation wird immer sti~rker. Im Januar 1927 treten manchmal 
beim Essen Singultus- odor dyspnoischeAnfi~lle auf. ImNovember 1927 ist die 
Rigiditgt in der Kaumuskulatur so hoehgradig, dab der Mund passiv kaum 1 em 
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weir ge6ffnet werden kann. Im Jahre 1929 : Tr~ge Liehtreaktion der Pupillen. Lid- 
sehlag selten, Lidflattern. Gesieht start, mimiklos. Mund krampfhaft gesehlossen; 
infolgedessen Unterlippe naeh unten gebogen. Patientin kann die Zunge kaum 
herausstreeken. Kopf in der Mitre vorn bis zum Sternum geneigt. Die vordere 
I-Ialsmuskulatur yon hatter Konsistenz. Der Kopf kann aktiv kaum, passiv so 
weir gehoben werden, dab seine Aehse mit der Senkreehten einen Winkel yon etwa 
200 bildet. Kopiwendung sowie l~otation aktiv und passiv kaum auszufiihren. 
Obere Extremit~ten symmetriseh im Sehultergelenk adduziert, im Ellenbogen 
bis 250 flektiert, tt~nde in eharak~eristiseher Parkinsonh~ltung. Kniegelenke 

Abb.  6. Fal l  5. Gehirnbasis .  Auffa l lende  Za r the l t  der A r t e r i a  bas i la r i s  u n d  tier Ar te r i en  
des Circnlus Wil l is i i .  

beiderseits leicht gebeugt. Spont~ne Bewegungen sehr langsam, jedoch nichg be- 
trgchtlich eingeschr~nkt. Trotz der fixierten Spontanhaltung keine echte l~igiditgt 
und die Ellenbogen and Itandgelenke k6nnen Iogssiv gut bewegt werden, wobei das 
Zatmr~dphgnomen angedeutet erscheint. In den Kniegelenken ist die Streckung 
bis etwa 1600 m6glieh. Gang langsam, kurzschrit~ig. P~tientin kama den Rumpf 
his etwa 450 yon der Senkrechten naeh vorn beugen. I-Iaar fettig, SMbengesicht. 
Starke Schweigabsonderung. Feine Abschiirfung der Kopfhant. Sprache langsam, 
verwasehen. Keine Schlucks~6rtmg. Am reehten I-Iandrficken Oedema /ugax. 
Fersen beiderseits gesehwollen. In den Reflexen keine Abweiehung. 

Im Oktober 1929 ist Patientin nach mehrw6ehigen Durctff&llen stark veffallen. 
Am 30. 10. morgens und ngchmittags dyspnoisehe Anf~lle mit Herzschwgche. 
Exitus letalis. Im Moment des Todes 16st sich der l~igor der Naekenmuskulatur 
und der Kopf wird leieht beweglich. 
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Vom Sektionsbe]und ist folgendes zu erw~hnen: Aa den Aortensege]n sowie am 
=~nfangsteil der Aorta einige etwa erbsengroSe, buttergelbe, etwas vorstehende 
Fleckehen. Leber klein, braun, r5tlich; Oberfl/~che glatt;  Sehnittfl~che glair, mit  
"r Zeichnung, stellenweise hyper&misch. 

Gehirnbe]und: Makroskopisch f/~llt auf, dal~ die Arteria basilaris sowie die Ar- 
terien des Cireulus Willisii -con sehr zartem Kaliber sind (Abb. 6). Auf der Gehirn- 
oberfl~che ist die ]~issura parietooceipitalis beiderseits klaffend und vertieft sich bei 
der Umbiegung auf die konvexlaterale Oberflache zu einer Grube. Bei der Auf- 
schneidung des Gehirns finden wir auf der reehten Seite in der medialen Eeke des 
oralen Teiles vom Schweifkern einen verkalkten Herd. Die S. n. erweist sich bis 
auf die tI~lfte verkleinert und zeigt nieht die normale dunkle F/~rbung. 

Mikroskopischer Be]und. 
1..Rinde: Untersucht werden: Gyrus orbitalis, frontalis reed. centrahs ant., 

post., sowie Area striata und Ammonshorn beider Seiten. 
Auf Toluidin-Priiparaten kSnnen wir weder herdweise nech lamin/~re Zellaus- 

f~lle auffinden. Der tektonische Ban ist iiberall erhalten. In der vorderen Zentral- 
windung kommen Beetzsche Zellen in normaler Zahl vor. iNTur vereinzelt sehen wir 
einige Exemplare, welche an das Bild der prim&ren Reizung erinnern. In  tier 
6. Schieht der vorderen Zentralwindung treten vakuolisierte Zellen auf, ferner 
deformierte Nervenzellen, deren Kernmembran aufge15st ist, und deren Satelliten 
eine neuronophagische Tgtigkeit ausiiben. Ebenso kommen Zellschatten vor. 
Manchmal sehen wit an den sich in Degeneration befindlichen Exemplaren oder an 
den Zellschatten mit Toluidin dunkelblau farbbare Inkrustationen. Diese Ver- 
&nderungen scheinen ziemlich diffus zu sein. Die weiche Haut  und die Gef~l]e 
weisen ein normales Bild auf. Die subcorticale Glia scheint vermehrt zu sein, die 
Fortsgtze mancher Gliakerne treten deutlich hervor. 

Auf Sudan-Pr~paraten sind in den ~ervenzellen LipofuscinkSrnchen in m~,Biger 
Menge und um die Gliake1~e der ersten Schieht wenige blaSgefgrbte KSrnchen 
zu finden. In den GefaSendothelien befinden sieh an vielen Stellen feine Fett-  
trSpfehen. 

2. Striatum: Rechte Seite. Der erw~,hnte Kalkherd entspricht der Wand der 
Arteria striopallida. 

Auf Sudan-Priiparaten erweist sich die Wand dieser Arterie als stark athero- 
matSs ver~ndert nnd yell yon Kalkablagerungen. 

Auf dem Hdimatoxylin-Eosinbild sehen wir, da$ das Lumen des Gef~l~es yon 
einer atheromatSsen Masse g~nzlieh ausgefiillt ist. Die Zirkulation ist aufgehoben. 
Diese Masse wird durch das Eosin rot, auf dem van Gieson-Pr~parate gelblich-rosa 
gef~rbt und erscheint zum Tell wabig, zum Teil mehr breiartig. In dieser Substanz 
liegen rtmde konzentriseh geschiehtete Massen, deren GrSSe die yon 2- -5  Lympho- 
cyten erreicht. Diese nehmen das I-Igmatoxylin in schwarzer Farbe an. Die ein- 
zelnen Schichten der Gef/~13wand lassen sieh nieht unterscheiden. In  der athero- 
matSsen Masse ist ein konzentrisch strukturierter Faserring erkennbar, tier wohl als 
ein Rudiment tier verdickten und degenerierten Media aufzufassen ist. Hier sind 
manche abgeplatteten degenerierten Kerne, auBerdem aueh Vakuolen (Stelle der 
ausgelSsten Fetttropfen) sichtbar. Die Differenzierung der degenerierten Media 
erfdgt  am besten auf Mallory-Priiparaten, auf welchen in der hellblauen Grund- 
substanz aul~er fuscinophilen Streifen der Muskelfasern dunkelblaue Streifen des 
diese abtrennenden Kollagengewebes sichtbar sind. Aufterdem sehen wir in der 
Media bindegewebige Inseln mit vermehrten, zum Tell degenerierten Kernen, 
typische KSrnehenzellen und Capillaren. An dieser Stelle der Gef~l~wand kommen 
schwarzgef~rbte KalkkSrnchen vet. Das Gef~6 ist yon einem Gliawall ziemlieh 
scharf umgrenzt. Stellenweise ist abet die proliferierende Glia abgelSst und um- 
sehliel~t an manchen Stellen abgelSste Bindegewebsinseln. Mallory-Priiparate 
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zeigen sehr sch6n, wie dio Bindegewebs- und Gliafaserung a,n manchen Stellen 
miteinander vermiseht ist. Im Parenehym sind zum Teil eosino- bzw. Iuehsino- 
phile, zum Teil aber mehr h~matoxylinaffine K6rnchon zu sehen. In der Naeh- 
barschaft der Arteria striopallida sind die Venen sowio die kleinen Capillaren mit 
einem starkon Adventi~iaring versehen, Auf Mallory-Pr~paraten erseheinen die 
yon dor Gef~gwand ausgehenden Fasertrabekel. In  eaudaleren Teilen zoigt die 
Wand der Arteria striopallida eine Vordickung dor Advontitia. Die Gef~ge selbst 
im N. eaudatus sind nieht pathologisoh ver~ndert. 

Abb. 7. Fall 5. Querschnitt eines kleinen Gef~I3es aus dem pallidtun mit hyaliner 
~ediaverfmderung. Van Giesonfg~rbung. 

Die Zahl der Nervenzellon ist nieht vermindert, jodoch sind akute Vor~nde- 
rungen, Zellschat~on, Nouronophagien zu sehen, welcho sowohl die grogen wie dio 
kleinen Elemente betroffen. Die subependymMe Glia is~ roll  yon Corpora amylaeea. 

Auf Sudan-Pr@araten sehen wit in don Nervenze]len sehr wonige Lipofuscin- 
k6rnchon. Selten nur liogen Fettk6rnehen um die Gliakerne herum. Stellonwoise 
kommt ~ott  im Endo~hel odor in K6rnchenzellon vor. Vereinzelto Gof~gw~nde 
dor Pr~oapi]laren bzw. kleinon Venon sind im ganzen vorfet~et. 

3. Pallidum: Auf Toluidin-Priiparaten erweist sieh die Zahl der Nervenzollon 
Ms nicht vermindort. Die Struktur ist in oinem Toil dor Zollon erhalten, in einom 
anderon Toil verwaschen. Viole Zollen tingieren sich ganz blaB. Degenoriorende 
Xerne, welcho diffus b]au gefi~rbt werden, geh6ren nicht zu den Seltenheiten. 

Auffallend sind die schweren Wandver~nderungon der kleinen Ar~erion. Die 
Int ima ist verdickt,, ihr Bindegowebo vormohrt. Darunter liegen K6rnchon, welohe 
sich mi~ Toluidin blau, naeh van Gieson schwarz und b e i d e r  Mallory-F~rbung 
dnnkelgelb f~rben, und die dem Vorlauf dor Elastiea intorna entsprechend ge- 
lagert sind (Abb. 7). Die Media bloibt auf dem Toluidhlpri~parat f~rblos, tingiert 
sich bei dor van Gieson-F~rbung rosa, bei der MaIlory-F~rbung dunkelblau. Stellen- 
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weise sind ihr dutch H~matoxylin schwarzgef~rbte Massen eingelagert. Auf der 
~uBeren Grenze dcr Gef~ilwand liegen entweder in einer Linie oder in Form einer 
dieken Schieht durch t t~matoxylin schwarzgef~rbte KSrnchen, welchc dieselben 
f~rberischen Eigensehaften aufweisen wie die an Stelle der Elastica interna liegen- 
den. Diesc Gef~iBver~nderungen beschr~nken sich aussehlie]lich auf das Pallidum. 
Hier sind sie aber in verschiedenem Grade bei fast allen Gef~Ben anzutreffen (Abb. 8). 

Im Parenchym selbst sind stellenweise mit  Toluidin dunkelblau, mit  H~ma- 
toxylin sehwarz tingierbare runde oder spindelfSrmige, strukturlose Gebilde zu 

Abb. 8. Fall 5. Globus pallidus. 5 kleine Arterien mit hyaliner 5fediaveritnderung. 
ToluidinfKrbung. 

sehen, deren GrSl]e ungef~hr 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 v ide  Corpora 
amylacea zu sehen. 

4. In  den vegetativen Kernen des Zwischenhirns (Nucleus paraven~ricularis, 
supraopticus, Corpus mamillare, Substantia innominata Reichert) sind keine nennens- 
werten Veri~nderungen zu sehen. 

5. Thalamus: An der ~ervensubstanz keine Ver~ndcrungen. Die Capillar- 
Endothelien sind manchmal verdickt, mehrgeschichtet und nehmen bei Mallory- 
Fi~rbung eine blaue Farbe an, ein Zeichen, da~ sic hyalin ver~ndert sind. Ebenso 
scheint die Adventit ia mancher Gef~l]e verdickt zu sein. 

6. Substantia nigra: Auf Spielmeyer-Priiparaten f~llt schon makroskopisch 
eine starke Verschm~lerung auf. 

Auf Tolluidin-Pr~paratc sehen wir einen hochgradigen Ausfall der pigmen- 
tierten Zellen (bis auf 1 Exemplar fiir einen Sehnitt). 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 linden. Diese Befunde spreehen 

Arehiv fiir Fsychiatrie. 13cl. 92. 26 
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dafiir, dab der Abbau bzw. die Abrgumung fast vollkommen beendet sind. Die 
erhebliche Vermehrung der Gliakerne ist wohl auf die Narbenbildung zu beziehen. 
Es sind woM Formen zu sehen, welche reaktiven Gliaelementen entsprechen, diese 
sind aber wahrscheinlich auf die pr&letale Erkrankung zu beziehen. GefgBinfil- 
trationen sehen wir nieht. 

Auf Sudan-Pr~paraten fgllt auf, dab die perivasculgren Rgume vieler Gef~tBe 
yon FettkSrnchenzellen ausgefiillt sind. 

7. Im iibrigen Mittelhirn-Querschnitt ist nur das Vorkommen yon Fettk6rnchen- 
zellen in den GefgBen der periaqug, duktMen Gegend zu erwithnen sowie die oft 
sichtbare gute Auszeichnung der Mikro- und Oligodendrogliaforts~tze. In den 
t~andteilen finde~ man Corpora amylacea in reiehlicher Zahl. 

8. Die caudaleren Teile des Hirnstammes sind frei yon nennenswerteren Ver- 
gnderungen. Starke Gliaverfaserung und Corpus amylaceum-Ablagerung kommt 
im Kleinhirn am Dadh des IV. Ventrikels zur Beobachtung, desgleichen treten bier 
die Mikro- bzw. Oligodendrogliuforts~tze im Toluidinprgparat stark hervor. 

9. Im Ri~c/senmark sehen wir um viele Gliakerne herum die Zellfortsgtze aus- 
gezeichne~, was fiir eine akute reaktive Gliavergnderung verdgchtig ist. Diese ist 
wohl mit der le~alen Erkrankung in Zusammenhang zu bringen. Auch Corpora 
amylacea sind reichlich vorhanden. 

Zusammen/assung. Der Fall  bietet kliniseh das ukinetiseh-brady- 
kine~ische Syndrom,  mit  Rigor allein im Bereich der Halsmuskulatur .  
Die histopathologische Untersuchung ergibt typische Nigraveriinderungen. 

Eine besondere Beachtung  verdienen die Gefs 
Hier liegt eine hyaline 3s der kleinen Pallidumgef/~Be 
sowie eine sehwere Atheromatose  der Art.  striopallida der reehten Seite 
vor. Derart ige Ver&nderungen der Pallidumgef/~13e sieht man  ja aueh 
bei subakuten Fallen der e. E., hingegen ist die hoehgradige Atheromatose  
bei einer 38j/~hrigen Krar~ken /s auffallend, zumal  die iibrigen 
Gehirngef/~Be keine Zeiehen einer Arteriosklerose zeigen und  aueh an 
der Aor ta  nur kleine Atherome in geringer Zahl zu l inden sind. 

Fiir d~s ausschlie[31iche B4allensein des Ge/di/Je eines besonderen Gebietes 
m6ehten wir das Zusammentreffen yon  3 Komponen ten  verantwort l ich 
maehen. Erstens sind hack Spielmeyer die Pall idumgefs besonders 
zu Mediaerkrankungen disponiert. Zweitens erseheint diese Erk rankung  
in einem Gebiete, welches aueh sonst oft yon  tier eneephalitischen Er- 
k rankung  ergriffen wird; endlich spielen, wie ieh meine, konstitutionelle 
Momente  eine nicht  zu untersch~itzende Rolle. Wir  wissen aus der 
Anarnnese, dab die Mutter  der Pat ient in  eine schwere Ar~eriosklerose 
gehabt  hat,  also die MSgliehkeit einer konstitutionellen Minderwertig- 
keit  des Gef~gapparates gegeben ist. I ra  selben Siime sprieht die ira 
makroskopisehen Befund erw~thnte auffallende Zartheit  der basalen 
Gefiige, die ebenfalls als ein Ausdruek der subnormalen Veranlagung 
des Gefiigapparates gewertet werden kann. Auf Grund dieser Befunde 
erscheint der SehluB erlaubt, riM3 in unserem Falle eine konstitutionelle 
Minderwertig/ceit des Ge/iifisystems die Grundlage dalfir bildet, dab die 
yon  dem infektiSsen ProzeB befallenen Gebiete GefgBvers 
zeigen und  zwar tefls im Sinne einer ffir das betreffende Gebiet eharak- 
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terist ischen Erk r~nkung  der Pallidumgefgl~e, *eils ira Sinne einer Athero- 
matose. Wir  g tauben somi~ einen Bei*rag zu der Frage,  inwieweit sich 
gewisse Noxen  auf dem Boden einer individuel len Organ- bzw. Organ- 
systemminderwer~igkeit  auswirken k5nnen ,  geliefert zu haben.  

.Fall 6. Frau L. F., 42 Jahre alL, jiid. Abstammung, ohne erbliehe Belastung, 
merkt seit 1916, dal~ ihre Arme, besonders der rechte, schw~cher werden. Bei 
der klinischen Aufnahme am 31.7. 19 gibt sie an, da] sie seit einigen Woehen 
auch die Schw~che des rechten Beines ffihlt. Sie sei sehr matt, ]eicht ersch6pfbar, 
klagt fiber Kopf- und Rfickenschmerzen. 

Status: GrSl]e 156,5 cm, Gewicht 49,8 kg. Puls 130, respiratorische Irregu- 
larit~t. An der rechten Lungenspitze ged~Lmpfter Klopfschall. Atemgeri~usche 
rauh. Innere Organe sonst o. B. 

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

Die ausgestreckte Zunge zeigt Zittern. 
Im iibrigen lM]t sich seitens der Hirnnerven niehts Besonderes feststellen. 
Blick steif, im Gesichtsausdruck eine gewisse Starrbeit. Kopf- und l~umlof- 

haltung steif. Die Bewegungen des Kopfes gehen langsam vor sieh. In der Itals- 
und Schultermuskulatur keine siehere Atrophie. Die motorisehe Kraft der Schulter- 
musknlatur ist auf der rechten Seite leicht herabgesetzt. 

Die Oberextremit~,ten kSimen aktiv und passiv bewegt werden, jedoch sind die 
aktiven Bewegungen auf der rechten Seite langsamer und weniger kr~ftig als auf 
der linken. Der Muskeltonus ist auf der rechten Oberextremit~t erhSht. 

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

In der Rumpfmuskulatur sind die Beweglichkeit und die trophischen Verh~lt- 
nisse normal. Aueh an den Unterextremit~ten sind keine Atrophien zu beobaehten; 
jedoeh ist hier rechterseits die Muskelkraft etwas herabgesetzt und der Tonus eben 
merklich erhSht. 

Die mechanische Erregbarkeit der Muskulatur ist nicht gesteigert. Keine 
fibrill~ren Zuckungen. Es besteht keine Entartungsreaktion, jedoch ist die elektri- 
sche Erregbarkeit der kleinen Handmusknlatur uuf der reehten Seite herabgesetzt. 

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

Keine dentliche GangstSrung. Keine Ataxie der Extremit~ten. 
SensibilitSt o. B. Auf dem Gebiete der Sinnesorgane kein pathologischer 

Befund. 
Die Sprache ist frei. 
Vegetativ- Vasomotorische Labilit~t. Auf der rechten K6rperseite besteht eine 

Hyperhydrose. 
Psychiseh f~llt nur eine gewisse Gemfitslabilit~t auf. 
Im weiteren Krankheitsverlauf verschlimmert sich der Zustand der Patientin 

zusehends. Es entwickelt sich raseh des Bild des Parkinsonismus, dessen Zeichen 
bei der Aufnahme nur angedeutet waren. W~hrend d~mals in erster Linie die 
Symptome einer halbseitigen Lgsion des peripheren motorischen Neurons auf- 
fielen, beherrscht jetzt des Bild des Parkinsonsyndrom. Bereits im September 1919 
f:~llt eine ausgesprochene Starrheit und mimische Armut des Gesichtes auf. Bei 
Bewegungen, besonders der rechtsseitigen Extremit~ten, tritt ein Zittern auf. 

26* 
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Muskelkraft der rechten Hand deutlich herabgesetzt, und diese zittert stgrker als 
die linke. Im Oktober kommt eine Verlangsamung und Steifheit des Ganges zum 
Ausdruek. Beim Gehen h~lt Patientin den Kopf naeh vorn geneigt, pl6tzliches 
Stehenbleiben ist erschwert. Die elektrische Untersuchung ergibt in den atrophi- 
sehen Muskeln einen ghnlichen Befund wie bei der Aufnahme. Im Mgrz 1920 wird 
eine Steigerung des Muskeltonus in den Unterextremitgten, rechts mehr als links, 
festgestellt. Bald sind alle Bewegungen deutlieh verzSgert, in den Oberextremi- 
t~,ten, besonders rechts, ist ein starkes Zittern zu beobachten. Der grSBte Umfang 
der Oberextremitgt betri~gt ira Juli 1920 rechts 24,7, links 25,5 cm, der Unter- 
extremit~t 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 lgBt 
sich bei erhShtem Druck ein vSllig normaler Liquorbefund erheben. 

Im Jahre 1925 ist Patientin nieht 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 Oberextremitaten hglt sie zum Rumpf 
adduziert und in den Ellenbogen bis etwa 900 gebeugt. Die Hgnde sind zur Faust 
geb~llt, 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 erhSht, Zahnradphgnomen deutlieh 
v()rhanden. Gesichtsausdruck maskenartig, Falten des Gesiehtes verstrichen, 
keine mimischen Bewegungen. Pupillen mydriatisch und liehtstarr (Scopolamin !). 
Augenbewegungen frei, kommen jedoch nur ruckweise zustande. Xein Nystagmus. 
Manchmal Doppeltsehen. Deutliches Li~lattern. Zungenbewegungen frei, beim 
Vorstrecken lebhafter Tremor. Sprache langsam, monoton, verwaschen. 

Alle aktiven ]~ewegungen stark eingeschr&nkt, auch die passiven Bewegungen 
hochgradig beeintrgchtigt, in der reehten Oberextremitgt verhgltnismgBig gut er- 
halten, wo das Ellenbogengelenk bis etwa 150 ~ zu streeken und bis etwa 50 ~ zu 
beugen ist. An den Unterextremitgten ist auch die passive Beweglichkeit praktisch 
vSllig aufgehoben. Rechter FuB in Supinationsstellung, beide tI~nde in Dorsal- 
flexion. Trieepsreflexe beiderseits auslSsbar, ebenso die cornealen Reflexe. Die 
Reflexe der Unterextremit~ten fehlen infolge der starken Fixation. 

Dieser qualvolle Zustand h~lt jahrelang vollkommen unver~ndert an, bis 
Patientin an einem septisehen Erythem am 31.3. 30 unter den Erseheinungen 
einer Kreislaufschwgche zugrunde geht. 

Anatomischer Be/und: Am Gehirn ist makroskopisch auBer einer deutliehen 
Versehm~lerung und Abblassung der S. n. kein pathologischer Befund zu erheben. 

Mikroskopischer Befund. 
1. Rinds: Untersucht werden Gyri frontalis basalis, superior, centralis ant. 

und post., temporalis sup., Area striata, Lobulus parietalis sup. 
Auf Toluidin-Pr~araten erseheint der Zellaufbau in allen diesen Gebieten 

normal. Auch die feinere Zellstruktur ist normal. Der Lipofuscinhfigel ist fiberall 
deutlich. Ver~nderungen der Neuroglia und der GefgBe sind nicht nachweisbar. 

2. Striatum: Auf Spidmeyer-Priiparaten feMt jeglieher Markscheidenausfall. 
In Sudan-Pri~paraten f~rbt sieh sowohl in den kleinen wie in den gro~en Gan- 

glienzellen ein groBer Lipofuscinhaufen. Auch die meisten Ganglienzellen ffihren 
Fettk6rnchen. Ferner sind Fetttr6pfchen um die Kerne des subependymalen Glia- 
streifens des Schweifkernes gelagert. In den GefgBwgnden sehen wir selten endo- 
theliales oder adventitielles Fett. 

Toluidin- bzw. Hgmatoxylin-Eosin-Pri~parate. Zellausfi~lle lassen sich nicht 
naehweisen. Aueh die feine Struktur der ~qervenzellen zeigt keine Ver&nderungen. 
Gef~gw~nde intakt. 
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3. Pallidum: Weder auf Mar]cscheiden- noch auf Zellprgparaten kSnnen wir 
einen Ausfall feststellen. Gef~Bw~nde stellenweise verdickt, Media hyalin entartet ,  
wodurch es zu einer weniger ausgepr~gten Abstufung der pallid~ren Gef~Bver~nde- 
rungen als in Fall  5 kommt.  

4. Vegetative Kerne des Zwischenhirns: In  unseren Zellpr~paraten sind einzelne 
Ebenen des Nucleus supraoptieus und  des Nucleus paraventricularis  mitgetroffen. 
Beide erweisen sich als unver~ndert  sowohl bez%lich der Zahl  als auch der S t ruktur  
der Nervenzellen. 

5. Im Corpus Luysii l~Bt sich kein Markscheidenausfall feststellen. 
6. Thalamus: Markscheidenausf~lle sind auf Spielmeyer-Pr~paraten nicht  nach- 

weisbar. 
7. Substantia nigra: Auf Spielmeyer-Pr~paraten t r i t t  die bereits makroskopisch 

beobachtete Verschm~lerung deutlich zutage. Es besteht  kein Ausfall der Grund- 
substanz oder der durehtre tenden Faserung. 

Toluidin-Prigparate: Die pigmentier ten Nervenzellen fehlen fast  vollkommen. 
Das ganze Gebilde ist bes~t mit  Gliakernen. Reaktive Gliaver~nderungen sind 
ebensowenig sichtbar wie Gefi~Binfiltrate und  Ver~nderungen der Gef~Bwand. 

Auf Holzer-Pr~paraten fi~llt die S. n. bereits makroskopiseh dureh kompakte  
Lilaf~,rbung auf. Mikroskopisch erscheint das ganze Gebilde deutlich vernarbt .  
Die Fasern sind yon mitt lerer St~rke, selten finden wir eine ganz grobe Faser. Wo 
die Narbe nicht  allzu dicht  ist, sind die Zusammenh~nge zwischen Zellkernen und 
Fasern deutlich sichtbar. Die Narbenbi ldung hal t  sich nicht  an  die Gefi~Bwi~lle. 

8. Auf Zellpr~iparaten kBnnen wir im i~brigen Mittelhirnquerschnitt keine Ver- 
~nderungen feststellen. 

Auf Holzer-PrSparaten sehen wir eine starke Vernarbung im Gliasaum des Ven- 
trikels sowie um einige Gef~Be herum. Von der S. n. ziehen einige Faserzapfen in 
den Pedunculus hinein, der aber selbst frei yon Gliose ist. 

9. Die caudaleren Teile des Hirns tammes sind frei yon Ver~nderungen. 
10. Das Ri~clcenmarlc f~llt mal~ros]copisch durch seine besondere Dicke auL 

Auf Querschnit ten der verschiedenen HShen sehen wit, dab die Proport ion zwisehen 
weiBer und grauer Substanz normal ist. Es ist  sehr eindrucksvoll, wenn wir bei 
genauerer Betrachtung in diesem ~uBerlich sehr gut, sogar fibernormal entwickelten 
Rtickenmark aber doch auf gewisse pathologische Veranderungen stoBen. Wi~hrend 
in den obersten cervicalen Segmenten keine sicheren Veri~nderungen festzustellen 
sind, f~llt im 4. und  5. Segment der rechten Seite in der Mitte des Vorderhornes 
makroskopisch eine gr~uliche Verf~rbung auf. Diese ist im C VI auf beiden Seiten 
deutl ich; im C VI I I  erscheint in dem verf~rbten Gebiet rechts die graue Substanz 
wie aufgeloekert. Diese Auflockerung l~St sich bis zum 2. Brustsegment verfolgen. 
Welter un ten  sehen wir beiderseits eine Verf~rbung, welche caudalw~rts abn immt  
und yore 10. Brustsegment  ab nicht  mehr  sichtbar ist. Im Lumbalmark  ist auf 
beiden Seiten ein ~hnlicher ganz kleiner Herd im dorsalen Teil des Vorderhornes 
sichtbar. 

Auf Spielmeyer-Pr~paraten erweist sich die Marks t ruktur  sowohl der weiBen 
Strange wie auch der grauen HBrner als vollkommen normal. 

Auf Sudan-Priiparaten ist  der Lipofuscingehalt der Ganglienzellen s tark erhSht, 
was auch an den HinterhSrnern  auff~llt. 

Toluidin- bzw. H~matoxylin-Priiparate: Der oben beschriebenen verfi~rbten 
Stelle entspricht  eine Auflockerung der Grundsubstanz (Abb. 9). Ausf~lle an 
Nervenzellen sind etwa in HShe des 5. t talssegmentes nicht  mit  Sicherheit fest- 
zustellen. Vom 6. Cervicalsegment an abw~rts 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 Pr~parate,  besonders yon C VI I  bis V I I I  
lassen deutlich erkennen, dal~ auf der l inken Seite mehr  motorisehe Zellen erhal ten 
sind als auf der reehten;  besonders auffallend ist  der Unterschied im l .  und  2. 
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Thorakalsegment, we such die Zellen der lateralen 8gule ziemlieh stark reduziert 
sind. 

Die ~edi~ der Prgcapillarea ist stellenweise verdiekt und sieht hy~lin entartet 
aus. Die adventitiellen l~undaellen sind im Vorderhorn bier und da. leieht vermehrt. 

Auf Holzer-Prgparaten sehen wir eine diffuse starke Gliavermehrung sowohl in 
der grauen wie in der weiBen Substanz. Die Verfaserung tritt nur an den oben 
erwghnten verfgrbten Stellen der Vorderhbrner zuriiek. 

Kaudalw.'-'irts vom 6. Brustsegment sind mit Sieherheit keine Vergnderungen 
naehzuweisen. 

Zusammen/assunff, Anamnestiseh ist bei Patientin ein ~ku~es Stadium 
der e. E. nickt zu eruieren. Die Krankheit beginnt mit Erseheinungen, 
die auf eine Affektion des peripkeren motorischen NeuronE, besonders 

Abb.  9. 1. Tho raka l s egmen t  des Falles 6. S tarke  Auf loekerung der g rauen  Substanz  in 
beiden VorderhSrnern,  insbesondere rechts.  Van Giesonfi~rbung. 

der rechten Seite, hindeuten. AuBerdem bes~cht rechts eine Hemi- 
hyperidrosis. Neben diesen im Vordergrund stehenden Erscheinungen 
sind die Parkinsonsymptome bei der klinisehen Aufnahme nut ~ngedeutet, 
Ffir e. E, di]rfte man die leiehte PupillenstSrung werten. Im weiteren 
Krankhdtsverlauf entwickelt sick dunn ein hochgradiger Parkinsonismus, 
so dub spgfer den anderen Erscheinungen wenig Be~ehtung gesehenkt 
wird. Immerhin p~ssen einige Symptome nich~ zum Bild des post- 
encephalitisehen Parkinsonismus, z .B.  die besehriebenen Contmeturen 
der Finger. 

Durch die an~tomische Untersuchung wird in erster Linie die auch 
nach dem klinisehen Verlauf und dem Endzustand als wahrsekeinlieh 
~nzuspreckende eneephalitisehe Pathogenese bestgtigt. Der Befund in 
der S. n. lggt in dieser Beziehung keinen Zweifel zu. Ebenso finder dutch 
die anatomisehe Untersuehung das anfangs bestandene Syndrom der 
Vorderhornsekgdigung, welches spgter durch die Contracturen und den 
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Abb.  10. 1. Brus tsegmeDt  des FMles 6. St~rke Reduk%ion der motor i schen  Zellen in beiden 
Vorderh/Srnern. G~nglienzell~nsf~lte in der sympu th i sehen  Kerns~ule  rechts .  

Abb.  11. 2. Tho raka l s egmen t  des Falles 6. S~arke Reduk t ion  tier motor i sehen  Zellen 
beiderseits .  Sympa th i s che  Zel lgruppe rechts  g~nzlich ausgefMlen. 

Rigorzustand verwasehen wordert ist, seine Erkl~rung. Die Muskel- 
a~rophien haben ihr anatomisehes Korrelag im ZellausfM1 derVorderkSrner. 
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Der Lokalisation der Ver~nderungen im unteren Halsmark und im 
1. Thorakalsegment entspricht vollkommen die vorwiegende Beteiligung 
der kleinen Handmuskulatur. Die Ubereinstimmung kann aueh bis 
zur halbseitigen Betonung der Veri~nderungen verfolgt werden. Es ist 
leicht verst~ndlieh, dab die Affektion der thorakalen Segmente, die die 
der Untersuehung weniger zug~ngliche Thorax- und Riickenmuskulatur 
betraf, bei der klinisehen Untersuchung nicht auffs Bei der heute 
allgemein anerkannten Auffassung der Seitenh6rner als sympathische 
Zellgruppen ist es berechtigt, die Hemihyperidrosis au] den Aus/all der 
rechtsseitigen Seitenhornzellen zu beziehen. 

Der Fall ist in ]okalisatorischer Hinsicht insofern lehrreich, als wir 
die Folgen des Nigraausfalles sowie der L~sion der VorderhSrner kom- 
biniert nebeneinander auftreten sehen. Das akinetiseh-bradykinetisehe 
Syndrom hat sein anatomisehes Substrat im Nigraausfall, wahrend 
wir die Atrophien und Contracturen als ldinischen Ausdruek des 
Schwundes der Vorderhornzellen aufzufassen haben. 

II. Zur histopathologischen Gesamtcharakterisierung und 
Pathogenese der chronischen Encephalitis epidemica. 

Uberblicken wir die Verteilung der histologischen Ver~nderungen 
unserer Fs so fgllt in erster Linie auf, dal~ die regelmgBig auftretenden 
Veri~nderungen - -  in Ubereinstimmung mit den in der Literatur seit 
Tretjako//s Entdeekung zaMreieh vorliegenden Beobaehtungen - -  in 
einem hochgradigen Zellausfall der S.n. bestehen. AuBerhalb der S.n. 
konnten in allen meinen Fs in der Umgebung der Aquaeductus 
Sylvii Vergnderungen, und zwar in Form yon perivaseulgren KSrnchen- 
zellanhgufungen naehgewiesen werden, ein Beweis daffir, da6 in dieser 
Gegend im Moment des Todes das letzte Stadium eines fettigen Abbaues 
bestanden hat. Gelegentlich finder sich auch neben diesem typischen Bild 
die progressive Degeneration der Nervenzellen im Pallidum, die jedoeh 
in unseren Fallen nieht zu nennenswertem Zellschwund ftihrte. DaB 
sich eine Pallidumerkrankung mit dem Nigraausfall vergesellschaften 
kann, ist seit Jakobs Untersuehungen bekannt. Ferner konnten wh- 
eine L~sion 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 Tefle des Zentralorgans, 
welehe gelegentlich ebenfalls Vergnderungen aufweisen kSnnen, verhalten, 
miissen wir betonen, dab wit siehere Ausf~lle in der GroBhirnrinde in 
keinem unserer F~lle nachweisen konnten. Es kommt somit ftir das 
Durchschnittsbild der Posteneephalitis wenn iiberhaupt nur das Vor- 
handensein feinerer diffuser Ausf~lle in Betracht, die wir auf Grund 
unserer Beobachtungen nicht in Abrede stellen k6nnen, da hierzu eine 
systematische Untersuchung der gesamten Rinde mit ttflfe des v. Economo- 
sehen Rindenplanes n6tig wi~re. Solche Untersuchungen stellen aber 
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eine Aufgabe der zuktinftigen histopathologischen Erforschung der ence- 
phalitisehen Folgezust/inde dar. 

Was die Beteiligung der vegetativen Zentren angeht, so k6nnen wir 
mit Sicherheit nur das Vorhandensein yon 3~arkseheidenausf/~llen aus- 
schlieBen; ferner konnten wir auf l~bersichtsbildern erkennen, dab in 
allen F/~llen die vegetativen Zentren im periventrikul/iren Tefle des 
Zwischenhirns wenigstens in manchen HShen aueh im Zellbild unver- 
/~ndert waren. Ob die vegetativen Ver/~nderungen der postencephaliti- 
sehen Zust/~nde ihr anatomisehes Substrat in Ver~nderungen der peri- 
ventrikul~ren Zwischenhirnkerne haben, werden jedoch erst Serien- 
untersuehungen mit der Nisslsehen Meth.ode ergeben. 

Obwohl in der Literatur der Nucleus dentatus cerebelli bei der Post- 
encephalitis, wenn auch nicht regelm~Big, so dock in einer erheblichen 
Zahl als ver~tndert angegeben wird (Kawata), haben wir in allen unseren 
Fallen die Zellzahl im Dentatumband normal gefunden. Wohl erschien 
ein Tell der Zellen leicht gebl/~ht oder lie8 eine Atrophie erkennen, aber 
solehe Bilder k6nnen ja auch im normalen Gehirn vorkommen, brauchen 
also nichts Pathologisches darzustellen. Da dabei Zeichen jeder Glia- 
reaktion fehlen, ferner die pathologisch ver/~nderten Nervenzellen nicht 
bis zum Zerfall zu verfolgen sind, so scheint es uns gerechtfertigt, 
den Nuel. dentatus jcnen t t irnzentren anzureihen, welche von Ver- 
gnderungen der encephalitischen Folgezusts frei sind. 

In  allen meinen Fallen zcigte sich ein erh5hter Lipofuscin- bzw. 
Fettgehalt  der Nervenzellen im gesamten Zentralorgan, weleher in Uber- 
einstimmung mit Hohmann als ein regelmgSiger Befund der Postence- 
phalitis anznsehen ist. Auch darin mSchte ich Hohmann beistimmen, dab 
diese ,,Lipoidose" als Ausdruck eines verfriihten Alterns der Ganglien- 
zellen zu deuten ist. Hierfiir spricht, dag 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--30j/~hrigen Postencephalitischen etwa 
demjenigen bei einem 50--60j/~hrigcn normalen Individuum entspricht. 
Eine andere im Sinne des frtih einsetzenden Alterns zu bewertende 
StSrung kann man vielleicht darin sehen, daft in gewissen Fallen eine 
leiehte allgemeine Gliose nachzuweisen ist, wie wir z. B. im Falle 4. 
eine Verst/~rkung der faserigen Grundsubstanz des Markes feststellen; 
dementsprechend lieB sick im Ca]albilde eine Hypertrophie der Glia- 
zellen nachweisen. 

Nachdem wir oben auf die Verteflung der spgteneephalitischen 
Ver/~nderungen eingegangen sind, m6chten wit uns nun mit der eharak- 
teristischen histologischen ProzeBstruktur dieser Krankheit  beseh/iftigen. 
Der regelm/iftige Befund ist vor allem die Nigral~sion. Hier ist ats 
wesentlich hervorzuheben, da6 von den ektodermalen Elementen stets 
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die Ganglienzellen des pigmenthaltigen Tefles angegriffen sind. In Ober- 
einstimmung mit friiheren Autoren land ick ausnahmslos in allen 
raeinen Fallen einen hochgradigen Ausfall dieser Elemente; h6chstens 
ein geringer Tell yon ihnen bleibt erhalten und auch die persistierenden 
zeigen nicht selten degenerative Veranderungen. Die Veranderungen 
befallen in den meisten Fallen die S. n. symmetrisch, obwohl es aueh yon 
dieser Regel Ausn~hmen gibt, wie z. B. im Falle 1. Parallel mit dem 
Zugrundegehen der Nervenzellen entfaltet die faserbildende Glia eine 
Ersatztatigkeit, wodureh die Vernarbung der ihrer Ganglienzellen be- 
raubten S.n.  zustandekommt. 

Man kann also wohl sagen, daft unsere alten Encephalitisf~tlle im 
wesentlichen ein histologisches Residualbild darstellen. Es fragt sieh 
nun, ob dureh diese Feststellung der Charakter des histopathologi- 
schen Gesamtbildes ersch6pft ist. Ich glaube dies nieht, da selbst in 
den altesten Fallen noch Veranderungen auftreten, die als die letzten 
Stadien eines Prozesses aufzufassen sind. So linden wir in der S.n.  
sls Ausdruck eines verz6gerten Abbaues periadventitielle FettkSrnehen- 
zellenanhaufungen, mitunter auch in der Gliasubstanz freiliegende 
Fettk6rnehenzellen. Dies spricht doeh daf/ir, dab es sich hier um 
einen langsamen, degenerativen Prozeft handelt, dessen letzte Zeichen 
auch noch im Stadium der Narbenbildung nachweisbar bleiben. Ferner 
ist in dieser Beziehung wichtig, dab - -  wie wir bereits seit v. Economos 
erster Mitteilung wissen - -  selbst in Fallen, in denen die Krankheit  
jahrelang bestand, in der S.n.  noch infiltrativ-proliferative Verande- 
rungen anzutreffen sind (z. B. unser Fall 1). Diese bestehen teils in 
GefaBinfiltraten, tells in einer herdfSrmigen Proliferation der Mikro- 
bzw. Oligodendroglia. Es handelt sieh bier sowohl um Veranderungen 
der ekto- wie der mesodermalen Elemente. Finden wir in ganz spaten 
Stadien keine Zeichen einer Entziindung mehr, so ist daran eben das 
Alter des Prozesses schuld. 

Die spatencephalitische Nigraveranderung hat also in typologischer 
Hinsicht (Seha//er) einen gemisckt ekto-mesodermalen Charakter, der 
nur dutch den Ubergang ins Narbenstadium verwischt wird. Bei der 
Analyse der Nigraveranderung beziiglich ihrer struktureUen Bescha//en- 
heir erscheint mir vor allen Dingen die Tatsaehe wiehtig, dab die durch- 
ziehenden Fasersysteme in der Regel vollkommen verschont sind. So 
haben wit den Fasciculus pallido-peduneularis sowie den Fasciculus 
subthalamico-peduncularis in unseren Fallen unversehrt gesehen. Ebenso- 
wenig sind die austretenden Oeulomotoriuswurzelfasern yore ProzeB 
ergriffen. Es sind also nnr die autochthonen Nervenfasern ausgefallen, 
d .h .  diejenigen, die ihren Ursprung in den Ganglienzellen der S.n.  
haben. Hier handelt es sich also n i c h t u m  die Folgen eines topisch- 
lokal bedingten Prozesses, welcher sich in dem wahllosen Zugrunde- 
gehen der Parenchymbestandteile eines gewissen Gebietes auswirken 
wiirde, sondern bier sind die gungliocellularen Elemente der S .n .  
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mitsamt ihren Nervenfortss elektiv ausgefallen, bei Versehonung 
der durehtretenden Faserung. 

Charakteristiseh fiir den ProzeB ist das verschiedene Verhalten 
topiseh beieinanderliegender Systeme; in diesem voneinander ab- 
weichenden Verhalten der autochthonen und passierenden neuronalen 
Elemente ist der Systemcharakter des Prozesses zu erkennen, da naeh 
Bielschowskys Formulierung das Charak'beristieum der Systemerkran- 
kungen darin bes~eh~, dab ,,trotz engster 6rtlieher Beziehungen" die 
Beteiligung verschiedener Systeme ,,an dem pathologischen Prozelt 
eine grundverschiedene" ist. 

Wit kommen somit zu dem SchluB, dab in den Spdit]~illen der E. e. 
eine Narbenbildung als Ersatz [iir die elektiv ausge]allenen gangliocellu- 
liiren Elemente der S .n .  vorliegt. 

Einen AusfaU im Grundgefleeht der S.n.  lassen die Markscheiden- 
praparate nicht erkennen. Vielmehr ist die Faserung infolge des Nerven- 
zellsehwundes zusammengeriickt, wodurch das Markbfld einen relativen 
Reiehtum an Markfasern vorts Dieses Zustandsbfld der Mark- 
faserstruktur kSnnte man nach Analogie zu den Befunden yon O. und 
C. Vogt im Striatum als Status ]ibrosus bezeichnen. 

Bei der Feststellung des Systemeharakters der S.n.-Vergnderungen 
miissen wir noehmals auf die vorhin erw/thnte Tatsache hinweisen, 
wonach typologiseh das histopathologisehe Bild, soweit es sich nicht 
um das rein narbige Residuum handelt, einen gemischt ekto-mesodermalen 
Charakter zeigt. Diese Feststellung ist inso~ern wichtig, als gerade die 
postencephalitische Nigraerkrankung als ein Beispiel fiir eine exogen be- 
dingte ektodermale systematische Erkrankung angefiihrt wurde (Jakob) 1 

Dieser Meinung Ja]cobs m6chten wir uns aber auf Grund des Prozeg- 
verlaufes und des Vergleiches mit den an aul~erhalb der S.n.  vor- 
handenen Vers nicht anschlieBen. Wie bekannt, betreffen 
die Ver/tnderungen bereits im akuten Stadium mit Vorliebe die peri- 
aquaduktalen Gebilde des Mittelhirns. Obwohl in den Sp/~tstadien die 
auff/~lligen Vers sich auf die S.n.  besehr/~nken, fanden sieh, 
wenn aueh weniger ]eieht erkennbare L~sionen auch an anderen Stellen, 
die aber erst naeh eingehenden Studien aufgedeckt werden k6nnen, 
da die sp/~teneephalitischen Ver~nderungen in Form von Narbenbildung 
auf Ganglienzellbildern nieht zu erkennen sind. Wenn wit auf Toluidin- 
lor~paraten auBer dem Nigraausfall keine pathologisehen Ver/~nderungen 
der Zellarehitektonik sehen, so erkl/~rt sieh das dadurch, dab erstens 
im periaqu~tduktaIen Grau die Nervenzellen nur in geringer Zahl vor- 
handen sind, zweitens dab ein Ausfall in den zerstrenten Zellgruppen 
des tibrigen Mittelhirnquerschnittes weniger leicht feststellbar ist als bei 

1 Beztiglich der Unterseheidung systematiseher und Systemerkrankungen siehe 
K. Scha]]ers Monographie: Uber dab morphologische Wesen und die I-Iistopa~ho- 
logic der heredit.~r-systematischen Nervenkrankheiten, S. 62f. Berlin: Julius 
Springer 1926. 
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der kompakten Zellraasse der S.n.  Viol raehr AufsehtuB fiber die Ver- 
teilung der Ver/Lnderungen geben uns die Gliafaserbilder. Sowohl die 
Untersuehungen yon Hotzer, wie die Ver/~nderungen in unseren Fs 
haben uns darfiber belehrt, dab auBerhalb der S.n.  an verschiedenen 
Stellen herdartig Glianarben vorkoraraen. Weiterhin zeigen die Fett- 
prs dab die Zeichen des Abbaues selbst in Fs in welehen 
die Erkrankung mehrere Jahre zurfiekliegt, auBerhalb der S.n.  auch 
in der Gegend des Aquaeduetus erkennbar sind. Diese Tatsachen spreehen 
daffir, dab neben tier Systemerkrankung der S.n.  in anderen Teflon 
zerstreute Erkrankungsherde vorkoraraen. Diese Verteilung des Prozesses 
bzw. der Narbenbildung schlieBt eine kombinierte Systeraerkrankung 
aus. Viol oher sind wir berechtigt zu sagcn, dab die Systeraerkrankung 
der S.n.  rait einer herdartig vertcilten Erkrankung kombiniert ist. 
Sorait entbehrt das Gesaratbild der Charakteristioa einer systeraatischen 
Erkrankung, d. h. die Keirablatt-, Segment- und Systerawahl ira Sinne 
Scha//ers. 

Die histopathologische Untersuchung der E .e .  hat sorait die Er- 
krankung eines Neuronensysteras auf exogener Grundlage aufgedeckt. 
Dieser Befund ist zweifellos eigenartig und selten, wenn auch kein 
vollsts Novura in der Histopathologie des Nervensystems. Aknliohe 
Befunde k6nnen wir erstens bei dem chronischen Alkoholismus erheben, 
bei dem F. Herzog eine Systeradegeneration der Flechsigschen Kleinhirn- 
seitenstrangbahn und der Gollschen Strange nebst einer Polyneuritis 
beschrieb. Anl~erdem sind solche Bflder dureh Spielmeyers Unter- 
suchungen fiber die Ver~nderungen des Zentralorgans bei akut-infekti6sen 
Erkrankungen bekannt geworden. Klar t r i t t  dies zutage in einem Fall yon 
Typhus abdorainalis, wo der Nucleus dentatus elektiv gesch~digt wurde. 

Unsere n~chste Aufgabe ist die Histogenese dieser Systemerkrankung 
zu erforsohen. Seit v. Economos ersten Mitteilungen ist bekannt, dab 
die S. n. ira akuten Stadium an erster Stelle entzfindliche Ver/~nderungen 
aufweist; dies ffihrte zu der Annahrae, die Atrophic dieses Kernes in 
den Sps als direkte Folge des entzfindlichen Prozesses aufzufassen 
(Spatz, Spatz und Seifried). Eine hiervon abweichende Erkls 
weise gibt Jakeb, indem er den Krankheitsprozefi als eine fortschreitende 
Parenchymdegeneration betrachtet. Ebenfalls t r i t t  v. Economo gegen 
die Ubersch~tzung der Bedeutung des Entzfindungsprozesses ein. Bereits 
in seiner ersten Ver6ffentliehung erbliekte er das Wesen der Erkrankung 
in einer ,,prim~ren Erkrankung der spezifischen nervSsen Substanz". 
Darunter versteht or, dab das Parenchym selbst Angriffspunkt dos 
Erregers ist. 

Ich raSchte hier in erster Linie den Systemcharakter der Nigraver- 
/Lnderung be~onen, welcher meines Erachtens yon gr68ter Bedeutung 
ist. W/~ren die Ausf/~lle auf die Entztindung zurfickzuf/ihren, so hs 
man viol eher eine wahllose Degeneration allot im Gebiete des 
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Prozesses liegenden Parenehymbestandteile, einen Ausfall topisch-lokal 
bedingten Charalcters zu erwarten. Wohl ist es bei dem heutigen Stand 
unserer Kenntnisse schwer zu beurteilen, inwieweit sieh die Folgen 
eines Gef/iBentziindungsprozesses, bei dem grobe Einschmelzungen nicht 
vorkommen, auf die einzelnen Parenchymbestandteile auswirken, jedoch 
ist es vielleicht erlaubt, hier an das histologisehe Bfld der Paralyse zu 
erinnern, bei der in der g inde neben Ganglienzellausfs auch Mark- 
lichtungen zum regelms Befund geh6ren. Eine weitere Tatsache 
diirfen wir nicht auBer acht lassen, n/imlich, dab ein mit Gef/~Binfii- 
tration und Gliaproliferation einhergehender EntzfindungsprozeB sich 
nicht unbed.ingt auf die in ihrem Bereiche liegendcn Parenchymbestand- 
teile, also auch nicht auf die Ganglienzellen auswirken mu8. Bei akuten 
Entziindungen sehen wir dies manchmal ganz klar. Somit seheint mir 
allein der entzi~ndliche Proze8 fiir die Erkl/~rung des elektiven Zugrunde- 
gehens der autochthon-ganglioeellulgren Elemente der S.n.  nicht aus- 
zureichcn und das Heranziehen eines zweiten Faktors notwendig. Diesen 
glaube ich in einer speziellen Affinits des Krankheitserregers zur S. n. 
zu erblicken. DaB einc solchc Affinit/~t selbst fiir die Ausbreitung des 
akuten Prozesses in Bctraeht kommt, gab auch Spatz bereits friiher 
und auch nculich in einer gemeinsamen Arbeit mit Sei/ried zu. Hierzu 
mSchte ich gleich bemerken, dab die yon diesen Autoren aufgedeckten 
Ahnlichkeiten des Verteilungsmodus gewisser akut-entziindlieher Er- 
krankungen des Zentralorgans das Heranziehen dieses Prinzips notwcndig 
machen. Wie erkl~rt man sich anders bei der groSen Ubereinstimmung 
in der Ausdehnung des rnesodermal-gliSsen Entziindungsprozesses bei 
E .e .  und Poliomyelitis ant. aeuta die voneinander grundverschiedenen 
klinischen Bilder, wenn nicht als Ausdruck eines versehiedencn Verhaltens 
des funktionstragenden Parenchyms ? Ws bei der E .e .  die Par- 
enchyml~sion die S. n. betrifft, werden bei der Poliomyelitis die Vorder- 
hornzellen gesch~digt, beides auf Grund einer spezifischen Affinit~t 
des Krankheitserregers zu den betreffenden Systemen. Nur hierdurch 
wird der gs abweichende Ausgang beider Krankheiten, bei der 
E .e .  in die extrapyramidalen Folgezust/~nde, bei der Poliomyelitis in 
das Residualbild der Vorderhornli~hmung, versts Alle angefiihrten 
Momente sprechen eindeutig in dem Sinne, dab [iir die Verteilung der 
Parenchyml~isionen nicht die Lolcalisation des mesodermal-gli6sen Ent- 
ziindungsprozesses ma[3gebend ist. Im Gegenteil, es besteht eine Art 
Dissoziation zwischen dem Entziindungsproze]3 und der Parenchyment- 
artung. Und were1 sieh die akuten Symptome der E .e .  mit der Zeit, 
einem im akuten Stadium recht seltcn vorkommcnden Symptomkomplex 
Platz maehend, zurtiekbilden, so weist auch dies darauf hin, dal3 ftir 
den verh/~ngsnisvollen Ausgang wenigstens nicht alle entziindliche Ver- 
s dieselbe Bedeutung haben k6nnen. 

Anschliel3end mSehte ieh auf das histologische Bfld der Riieken- 
markserkrankung unseres Falles 6 eingehen, welches zeigt, dab die 
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dureh Affinitgt bedingte Ausbreitungsart fallsweise gewissen Modifika- 
tionen unterliegen kann. Wit sahen, dab in diesem Fall in erster Linie 
die Ganglienzellen ansgefMIen sin(t, w'ghrend das Markgefleeht der Vorder- 
h6rner intakt geblieben ist. In diesen zwei Zfigen zeigt die Riiekenmarks- 
vergnderung einen auffallenden Parallelismus mit der Nigralgsion. Auf 
der anderen Seite besteht darin ein Untersehied, dab im Rtiekenmark 
eine Ersatzwueherung der Glia an Stelle des Ganglienzellausfalls fehlt. 
Dies diirfte darin begrfindet sein, dab die Makroglia auf diesem Gebiete 
ebenso einer Sehgdigung anheimfieI, wie die funktionstragenden Elemente 
und dadureh ihre Ersatztfitigkeit erlahmt war. 

Im folgenden mSehten wit uns mit.  den histologisehen Tatsaehen 
beseh~ftigen, die ffir die kausale Genese der eneel0halitisehen Naeh- 
krankheiten wiehtig zu sein seheinen. Vor allem geh6rt die Beantwortung 
der Frage hierher, ob infiltrativ-proliferative Ver~nderungen w~hrend 
der gesamten Progredienz der Sp~tfglle vorhanden sind. ])as yon mir 
untersuehte Material kann fiir die Frage nieht mit herangezogen werden, 
da es abgelaufene F~lle, die sieh vor dem Tode 1/~ngere Zeit in einem 
Residualzustand befanden, umfagt. Jedoeh spreehen die Literaturf/~lle 
daffir, dab die Entztindung in alien Stadien des ProzeSfortsehreitens 
bestehen kann. Hieraus sehlog v. Economo auf eine Persistenz des Virus 
im ZentrMorgan; ob diese Deutung bereehtigt ist, 1/~St sick beim heutigen 
Stand unserer Kenntnisse kaum en~seheiden, j edoeh seheint die Erfahrung 
yon Zwick, Sei[ried und Witte dagegen zu spreehen, we!ehe beim Studium 
der experimentellen Bornakrankheit der Kaninehen festgestellt haben, 
dab ,,entziindliehe Ver/~nderungen im Gehirn immuner Tiere naeh der 
intraeerebrMen Prfifung der Immunitgt  entstehen und noeh lange Zeit 
zugegen sein k6nnen, ohne dab das Virus in infektionsf/~higer Form 
naehweisbar is~". Bis jetzt  steht diese Beobaehtung allerdings noeh 
isoliert da, sonst k6nnte man mit Bestimmtheit annehmen, dab fiir das 
Fortsehreiten des sp/~teneephMitisehen Prozesses das Vorhandensein 
des lebendigen Virus nieht unerl/~131ieh ist. 

Auf Grund anderer Erw~gungen kam Pette zu der Auffassung, dag 
die sp~rliehen Infiltrate der Sp~teneephalitis als Zeiehen einer sym- 
ptomatiseken Entziindung zu werten sind, hervorgerufen dutch den 
ParenehymzerfM1 und dutch Abbauprodukte. Naeh ibm sind wir nieht 
gen6tigt, ,,einen noeh lebenden Erreger an irgendeiner Stelle des Zentral- 
nervensystems als das verantwortliehe Agens" anzunehmen. Aueh er 
hat die Tatsaehen des Experimentes und der Klinik gruppiert, welehe 
gegen eine solehe ]~etraehtungsweise spreehen. 

Bei allen Versuehen, die Pathogenese der Sp~terkrankungen der e. E. 
zu erkl/~ren, miissen wit zwei Momente bertieksiehtigen. Einmal darf 
man sie nieht mit Rezidiven in ParMlele setzen, da sie immer ehroniseh 
fortsehreitende Syndrome ausgehend yon extraloyramidalen Zentren 
darstellen, deren Seh~digung im akuten Stadium nieht immer hervor- 
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tritt. Die Symptome des skuten mid des ehronischen Stadiums mtissen 
also eine versehiedene Lokalisstion hsben. Zum sndern licgt zwischen 
beiden Stadien eine yon Herdsymptomen freie Zeitspanne, mithin miissen 
also Fsktoren gufgedeckt werden, die das Einsetzen des neuen Krank- 
heitsbildes bewirken. 

Ieh glgube, dab wir diesen zwei Forderungen entspreehen, wenn 
wir erstens eine Affinit/~t des Krankheitserregers zum Nigrssystem 
annehmen, wofiir nsch den obigen Darlegungen mehrere Anhaltspunkte 
gegeben sind. Hierdurch wird verst/~ndlieh, dsg die Entziindung in 
den iibrigen Prgdilektionsstellen abl/tuft, ohne betr~ehtliehe Parenchym- 
ausf/tlle bewirkt zu habcn, die S.n. abet einem DegenerationsprozeB 
snheimf/~llt. Zweitens finder die Tatsache, dab die Spgterkrankung 
meistens erst naeh einer 1/Lngercn symptomenlosen Periode eintritt, ihre 
Erkl/~rung darin, dab die einmalige Einwirkung der Noxe die Ganglien- 
zellen in ihrer Vitalit/~t zwar gesch/~digt hat, aber dab sic ihre Funktion 
noeh eine Zeit lang weiter verriehten k6nnen. Wenn sich dsnn ihre 
Kr/~fte erseh6pfen, gehen sie zugrunde und es resultiert dss Ausfalls- 
bild. Somi~ 1s sich die Entstehung der Sp~tterkrankung ohne Annahme 
der Viruspersistenz verstehen, welche nut zur Erkl/Lrung der ~ugerst 
seltenen eehten Rezidive mit herangezogen werden k6nnte. In derselben 
Weise 1/~gt sich such der Riickenmarksproze8 des Fallcs 6 erkl~ren. 
Die bereits hervorgehobenen histologischen Ubereinstimmungen, ferner 
die klinische Entwieklung der in Parkinsonismns iibergehenden pro- 
gressiven Muskelatrophie stehen im Einklang mit den Befunden gew6hn- 
lieher encephalitischer Spgterkrankungen. 

Diese Ubcrlegungen fiihren uns zu einem Ergebnis, das im wesent- 
lichen mit der Auffassung Pettes iibereinstimmt. Wenn nun Stern da- 
gegen einwendet, dag Analogien fiir eine solchc Art des krgnkksften 
Geschehens in der Nervenpathologie fehlen, so kann ihm gerade die 
klinische Eigenart der eneephalitisehen Sp~terkrankungen entgegen- 
gehalten werden. Ein anderer Einwsnd Sterns, dab ,,eine chronische 
Encephalitis such weiterschreiten kann, wenn der Patient sieh einer 
v611igen Schonung unterwirft", kann dadureh entkrs werden, dab 
eine Erseh6pfung der bcsch~tdigten Elemente selbst such bei ihrer nor- 
malen Funktionst/ttigkeit eintritt. Und sehlieBlich finder die Tstsache, 
dab bestimmte EneephMitisepidemien zum Psrkinsonismus neigen, 
andere wieder nieht, ihre Erkl/~rung in einer Variation in der Affinit/tt 
des Virus, woftir v. Economos gltere epidemiologisehen Beobachtungen 
geniigende Anhaltspunktc bieten. 

III .  Zur Lokal i sa t ion  der sp~tencephMit ischen Tonus-  und 
B e w e g u n g s s t ~ r u n  gen.  

Bei der Bewertung unserer Befunde fiir die Lokalisationslehre m6chten 
wir yon der 1/~ngst bekannten Tatsache susgehen, dab die Brgdykinese 



406 St. Kkrnyey: 

bzw. Akinese nicht regelms mit dem Rigor parallel gekt. Diese Tat- 
sache hat  Boestroem veranla~t, das rein akinetisch-bradykinetisehe 
Syndrom als rigorfreie Starre zu bezeichnen. In  der Tat lehrt die k]ini- 
sche Beobachtung, dab bei dem postencephalitischen Parkinsonismus 
eine hochgradige Erhkhung des Muskeltonus, wie sie der Rigor der 
echten Parkinsonsehen Krankheit  wenigstens in der Mehrzahl der Fs 
darstellt, zu den Seltenheiten gehkrt. Somit bflden die sog. Parkinsonis- 
musf~lle eine Reihe, an deren einem Ende das rein akinetiseh-brady- 
kinetische Syndrom (rigorfreie Starre), an dem anderen Ende das akine- 
~isch-kypertonische Syndrom stehen. Jenes sehen wir wohl zumeist 
kombiniel~ mit einer mehr-minder ausgesprochenen Tonuserkkhung bei 
den postencephalitisehen F~llen, dieses kommt bei der Parkinson- 
sehen Krankheit  vor. Es fs nun anf, dal] auch die anatomische 
Lokalisation der Ver/~nderungen bei diesen beiden Krankheiten durehaus 
voneinander verschieden ist. Beziiglich der Posteneephalitis eriibrigt 
sich der Hinweis, da6 der st~tndige Sitz der Ausf~lle die S.n.  ist. Im 
Gegensatz dazu lehren die F~lle der Literatur sowie eigene mit diesen 
konform gehende Erfahrungen, daI~ bei der Paralysis agitans Ver- 
/~nderungen des Pallidum vorkerrschen, w/~hrend die S. n. in der Regel 
weitgehend versehont bleibt. 

Die Verteilung der Vers bei den beiden Krankkeiten 
legt den Gedanken nahe, da6 die kliniscken Untersehiede auf der 
Verschiedenkeit der Lokalisation beruhen. Betraekten wir nun unsere 
F/~lle yon diesem Gesichtspunl, t a u s ,  so fehlen zwar im Falle 1 ein- 
gehende klinische Aufzeiehnungen, jedock ist den Angaben zu ent- 
nehmen, dad hier das akinetiseh-bradykinetische Syndrom mit der 
ckarakteristischen paradoxen Kinese vorgeherrsckt hat. Im Pallidum 
linden wir hier keinerlei Vers ws die Substantia nigra 
typische Ausf~lle zeigt. Im Falle 2 ist die Bradykinese mit einem hock- 
gradigen Rigor gepaart und wenn aueh bier Nervenzellausf~lle im 
Pallidum nickt zu linden sind, so weisen d0ch die schweren Ver~nderungen 
dcr Ganglienzellen sowie das Vorkommen vieler Abbauprodukte und der 
Alzheimersehen Gliazellen darauf kin, dab das Pallidum dock am Proze~ 
beteiligt war. Wir kknnen somit die Koppelung der klinischen Symptome 
durch die Paarung der Nigra- und Pallidumvers erkl~tren. 
Im Falle 3 kommen anatomisch zu den Nigraver~nderungen Ganglien- 
zelldegenerationen im Striatum hinzu. Hier ist das akinetisch-brady- 
kinetische Syndrom mit einer sich auf die gesamte K5rpermuskulatur 
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 Extremits 
muskulatur in fast idealer Reinheit ohne Tonuserhkhung nur mit einem 
eben angedeuteten Zahnradph~nomen jakrclang 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- 
lbomische Untersuchung neben der gewShnlichen S. n.-Ver~nderung eine 
schwere Erkrankung der Pallidumgefs auf, ws Nervenzellausf~lle 
sich nieht naehweisen liel~en und nur ein Tefl der Ganglienzellen deut- 
liehe Ver~nderungen zeigte. Wir glauben kaum fehlzugehen, wenn wir 
die in diesem Fall beobachtete allgemeine Akinese auf den Nigraausfall 
beziehen, w/~hrend wir ftir den Rigor der Naekenmuskulatur die durch 
die Gef~l~ver~nderung bedingte Ern/ihrungsstSrung der Pallidum- 
elemente verantwortlich maehen. Auf prinzipiell ~hnliehem Substrat 
beruht die bekannte Tatsache, dal~ bet dem postencephalitischen Parkin- 
sonismus der Rigor sich hauptsi~chlich in der Nackenmuskulatur zeigt, 
die eben ein besonders empfindiicher Indikator yon Pallidumver~nde- 
rungen ist. Der erste Gedanke, den die Verteilungsart des l%igors in uns 
erweckte, daI~ n~mlich hierdurch eine somatotopische Gliederung der 
Pallidumelemente mSglich w~re, hat sich als unhaltbar erwiesen. Wir 
konnten n~mlich eine verschiedene Betefligung des Pallidums in den 
verschiedenen Niveaus nicht feststellen. Besonders lehrreich ist unser 
Fall 6, in welchem die im spiitesten Stadium bestandene contractur- 
artige Versteffung auf die L~sion des peripheren Neurons zuriickzuffihren 
ist. Hier sehen wir die Auswirkung einer nebeneinander bestehenden 
Li~sion der S.n.  und der Vorderhornzellen. 

Die lokalisatorischen Schliisse, die wir auf Grund unserer Beobach- 
tungen und Erw~gungen uns zu ziehen berechtigt glauben, mSchten wir 
wie folgt zusammenfassen: 

In erster Linie miissen wir rein klinisch das akinetisch-bradykinetische 
iSyndrom yon dem hypertonisch-akinetischen auseinanderhalten. Wenn 
diese sich nur in einer verh~ltnismi~l~ig geringen Zatfl der F~lle getrennt 
beobachten lassen, so bedeutet diese Tatsache kaum, dal~ diese Trennung 
etwas Gezwungenes und Gekfinsteltes an sich tri~gt, sondern sie beruht 
einfach darauf; da~ rein akinetische Fiflle zu den Seltenheiten gehSren. 
Wie das Achsensymptom des anatomischen Brides bet der Postencepha- 
Ntis der Nigraausfall bildet, so beirachten wir als klinisches Achsen- 
symptom die Akinese-Bradykinese. Wenn nun bet diesem Parallelismus 
zwischen Bradykinese als st~ndigem klinisehem Symptom und Nigra- 
sehiidigung als anatomischer Ver~nderung in den reinen F~llen yon den 
Tonuszentren allein die S. n. befallen ist, so erscheint es uns berechtigt, 
den akinetisch-bradykinetischen Symptomenkomplex als Substantia- 
nigra-Syndrom zu bezeichnen. Naeh dieser Auffassung sind somit 
Bewegungsarmut und Verla~gsamung die gemeinsamen Krankheits- 
symptome aller Fglle und der pathophysiologische Ausdruck des eben- 
falls konstanten Zugrundegehens der pigmentierten Elemente der S.n.  
Hierbei dfirfen wir aber nicht vergessen, dal~ neulieh ,,dig Annahme 
einer engen Beziehung zwischen NigrazerstSrung und Myastase" be- 
zweifelt wird (Stern). Zu dieser Skepsis haben einige Befunde gefiihrt, 
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die bei jugendlichen postencephalitischen Psychopathien erhoben warden, 
bei denen trotz des Fehlens amyostatischer Symptome ein S. n.-Ausfall 
m~Bigeren (Wilckens, A. Meyer) oder h6heren Grades (Holzer, Stern) 
fes~gestellt werden konnte. Ich glaube abet nicht, dab wir mit Stern 
an der Tatsaehe vorbeigehen k6nnen, dab es sieh hier um jugendliche 
Personen handelt, bei denen geradezu die Eigenart der postencephaliti- 
schen St6rungen genfigend zeigt, dab die pathophysiologischen Vor- 
bedingungen anders sind als bei Erwachsenen. 

Werm sich ferner Stern darauf beruft, dab aueh ,,beim Kinde und 
Jugendlichen schwerste amyostatische Zusts ebenso h/~uiig wie beim 
Erwachsenen auftreten", so miissen wir betonen, dab diese Tatsache 
erst dann im Sinne Sterns zu bewerten ist, wenn nachgewiesen ~ird, 
dab bei solehen jugendlichen Amyosta~ikern auBerhalb der  S.n.  sich 
keine Ver/~nderungen finden. Ebensowenig dfirfte die ebenfalls yon 
Stern hervorgehobene Tatsache eine Bedeutung haben, dab keine Paralle- 
lit/~t zwischen der Schwere der Nigraver/inderung und der Sehwere der 
myostatisehen Symptome besteht". Geht doch aus dem oben Dar- 
gelegten hervor, dal] die ,,myastatischen" Syndrome immer auf ihre 
zwei Komponenten, auf die reine A-Bradykinese und auf den Rigor, 
analysiert werden und dementsprechend die Ver/~nderungen der S.n.  
und des Pallidum gesondert erwogen werden mfissen. Somit seheint 
es uns berechtigt, die postencephalitische A-Bradykinese als Syndrom 
der S.n.  gegenfiber dem Pallidumsyndrom Foersters (akinetiseh-hyper- 
tonisches Syndrom Jakob) abzugrenzen. Wenn hierbei unsere Er- 
w~gungen zu einem isolierten Standpunkt fiihrten, so glauben wir uns 
anderseits darin der Mehrheit der Autoren anschlieBen zu k6nnen, dab 
die in manchen F/fllen zu beobaehtenden Hyperkinesen auf koordinierte 
Vers des Striatum zur/ickzufiihren sind. 

Wenn unsere Auffassung beziiglick des Rigors als eines Pallidum- 
symptoms mit der heute in der Literatur allgemein angenommenen 
konform ist, so k6nnen wir nieht umhin, bei dieser Gelegenheit auf einen 
yon Rademaker erhobenen Befund aufmerksam zu machen. Seine mit 
Magnus gemeinsam gemachte Entdeckung, dab die Decerebrationsrigidi- 
ti~t des Tierversuchs dutch den Ausfall der Ruberfunktion bedingt ist, 
hat ihn dazu geffihrt, eine Bedeutung des roten Kernes flit den extra- 
pyramidalen Rigor der menschlichen Pathologie in Erw/~gung zu ziehen. 
Er  weist in seiner bekannten Monographie darauf hin, dab in den klassi- 
sehen F~llen der lentikul/iren Degeneration Wilsons eine Satelliten- 
vermehrung ira roten Kern zur Beobaehtung kam, und fllustriert diese 
mit einer Abbildung aus Wilsons erster Arbeit. Nun haben wir yon 
diesem Gesiehtspunkt aus eine Reihe yon Fifllen miteinander verglichen, 
sowohl Erkrankungen ohne Rigor, als auch einen WflsonfaU und schlieB- 
lieh die hier behandelten Encephalitisfs und es hat  sich dabei heraus- 
gestellt, dab der N. ruber zu jenen grauen Kernen geh6rt, in denen 
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die Satelliten immer reichlich vorzukommen pflegen. Dem yon Rade- 
maker erhobenen Befund komm* somit eine Bedeutung fiir die Lokalisa- 
*ion des Rigors nich* zu und wir k5nnen ihn als eine zum Normalen 
gehSrige Erseheinung betraeh*en, die bei Krankheitsbildern, die ~nit 
dem Rigor nichts zu tun  haben, ebensogu* vorkommen kann wie bei 
der Wilsonschen Krankheit ,  oder bei der Spgtencephalitis. Wir stimmen 
also der Wilsonschen Auffassung bei, der diesem Bild keine pa*hologisehe 
Bedeu*ung beimiBt. 

Zusammenfassung. 
1. In  Ubereinstimmung mit zaMreiehen Literatm'angaben fanden wir 

in allen unseren Encephalitisf~llen einen hoehgradigen Ausfall besonders 
der pigmentiel~en ~ervenzellen der S.n.  Neben dieser Ver~nderung 
sind stets Zeiehen eines verzSgerten Abbaus ~ul~erhalb der S. n. um die 
kleinen aqu~duk~alen Gef~lte naehzuweisen. Zuweflen is~ das Pallidum 
an der sp~teneephalitisehen Erkrankung be~eiligt, seltener kommen 
Zelldeg6nerationen im Stria*urn vor. In  F~llen, die wir hierauf besonders 
grfindlich untersueht haben, konnten ~ r  auBer einer diffusen Verst~rkung 
des Gliafaserfilzes nieht nur in der S.n. ,  sondern herdfSrmig verteilt 
aueh in anderen Stellen Gliafasernarben beobaehten. 

2. An der ~igraver~nderung sind sowohl die ekto- wie die meso- 
dermalen Gebflde betefligt, soweit sie nieht das Residualstadium einer 
Narbenbfldung darstellt. 

3. Die Nigraver~nderung hat, wenigstens in der Mehrzahl der F~lle, 
einen Systemeharakter, was daraus hervorgeht, dal~ nur die au~oehthonen 
Elemente zugrunde gehen, w~hrend die durehtre~ende Faserung in~ak* 
bleib~. Dal~ es sich bier trotzdem nieht um eine systematische Erkrankung 
h~ndelt, zeigen u) die Genese der S. n.-Erkrankung, welche eine Degenera- 
tion bei einem entzfindlichen Prozelt darstellt, b) die herd~rtig ver~eilten 
sonstigen L~sionen. 

4. Dutch den Systemeharakter des Nigraausfalles wird es klar, dal~ 
diese nicht~eir/e einfache Folge eines entziindlichen bzw. eines Gef~l~- 
prozesses darstellt. In  demselben Sinne sprieh* auch die Ta*s~che, dab 
~hnliche Ls bei sons*igen Entziindungsprozessen, welche ebenf~lls 
die S .n .  bzw. die Ven*rikelumgebung bevorzugen, nich* vorkommen. 

5. Fiir die Erkls der Nigr~erkr~nkung is* die Annahme des 
Verbleibens des Virus in diesem Kern nicht unerl~l~lieh. Vielmehr 
seheint es bereek*ig*, die Degeneration als Folge einer einmal gesetz*en 
Sehadigung zu erkl/~ren, welche die Vitalitg* der Nervenzellen stark 
beeintrs so d~13 sie friihzei~ig in ein ErschSpfungss*adium kommen, 
d. h. degenerieren. 

6. Eine ~hnliche Betrachtungsweise ergibt sich fiir diejenigen F~tlle, 
in denen der postenceph~li*isehe Parkinsonismus mi* Muskelatrophien 
bzw. d~dureh bedingten Contracturen vergesellschaftet is*. Dal3 bier 
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im R i i c k e n m a r k  der ana tomische  Prozelt  dieselben Wego beschre i te t  
wie in der  S. n., d~fiir  sprechen sowohl his tologische t3bere ins t immungen  
wie such  die Progressiviti~t des kl in ischen Verlaufes.  

7. Es  wi rd  auf  die k l in ischen und  ana tomischen  Untersch iede  zwischen 
eehter  Park insonscher  Krankhei~  und  pos tencepha l i t i schem Parkinsonis-  
mus  hingewiesen.  W s  be im Park inson i smus  der  Rigor  und  ana-  
tomisch  die Pa l l iduml~s ion  im Vorderg r tmd  stehen,  miissen wir  als Aehsen-  
s y m p t o m  der  Sp~tenceph~l i t i s  die A- bzw. Bradykinese ,  ~ls ana tomisehes  
H a u p t c h a r a k t e r i s t i c u m  die Nigraaf~ekt ion ansehen. Dicse Unte r sch iede  
deu ten  d~rauf  hin,  dal3 die A- bzw. Bradyk inese  als  S. n . - S y n d r o m  yon  
den  gewShnlichen,  als  P a l l i d u m s y n d r o m  b e t r a c h t e t e n  Rigorzus~/~nden 
zu t r ennen  ist,  woftir auch  die k l in i seh-ana tomische  Ana lyse  unserer  
F~lle  spricht .  

8. Es  wi rd  da rau f  hingewiesen,  da[~ die paChophysiologischen Folgen  
koord in ie r t e r  cx t r apy ramid~]e r  Sys teme  nebene inander  in Ersche inung 
t r e t en  kSnnen.  So scheint  die Br~dykinese  m i t  Hype rk inese  als Folge  
kombin ie r t e r  Nigra-  und  Striatumli~sion zu be t r a c h t e n  sein. E iner  
unserer  F~lle  zeigt  eine Auswi rkung  in F o r m  der  kombin ie r t en  S. n.- und  
R/ ickenmarks ls  

9. F i i r  die Erkli~rung der  e x t r a p y r a m i d a l e n  Tonuss tSrungcn  k o m m t  
eine L/~sion des Nucleus  rube r  im Gegensatz  zu t i e rexper imente l l en  
Ergebnissen  n icht  in Be t rach t .  
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