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Die Erforsehung der amaurotischen Idiotie hat  in den letzten Jahren 
in mehrfacher Richtung wichtige Impulse erhalten. Zu nennen ist vor 
allem die Aufdeckung der Beziehungen der infantrien Form zu der 
Niemann-Pickschen und Gauchersehen Erkrankung dureh Bielschowsky 
und Pick, Beziehungen, die dann yon Schob und BShmig auf die juvenile 
und jiingst yon Ku]s auf die Sp/~tform ausgedehnt wurden. Zwar 
bek~mpft Scha]fer vorerst noch die neuen Anschauungen, die geeignet 
sind, seine Theorie der Hyaloplasmaerkrankung und Keimblat~wah] 
empfindlich zu stSren, dock seheint sick die MehrzaM der Autoren 
den Bielschowskyschen Feststellungen anzuschliel~en (z. B. Spielmeyer, 
Hassin, Ostertag). 

Bedeutsam ist ferner die Herausstellung yon Sp/tt- und sp~testen 
Formen der amaurotischen Idiotie durch Ku/s, wodurck sieh wiederum 
sehr interessante, insbesondere vorerst erbbiologisch fa~bare Zusammen- 
h/inge zu anderen heredodegenerativen Erkrankungen des Auges und 
des Ohres ergaben. 

Schlie~lich ist in Einzelbeobachtungen besondere Aufmerksaml~eit 
auf atypische Auspr~tgung des klinischen Brides verwandt worden. Ihnen 
schlieBt sick der ~olgende eigene Fall an. 

Es handelt sick nm die bei tier Aufnahme 26j~hrige Anna Sch. Eine genaue 
Durchforschnng der Familie war leider nicht m6glich, immerhin sind grSbere 
Erkrankungen nerv6ser bzw. psychiseher Art nicht festzustellen gewesen. Die 
Geburt war leieh~ und ohne Besonderheiten. Die Patientin selbst war als Kind 
auBer an einer Diphtheric nie krank. Auf tier Schule hat sic gut gelernt nnd nach 
der Schnle hat sic sich im Haushalt bet~tigt. Der Beginn der Erkrankung f~llt 
ungef~hr ins 18. Lebensjahr, nachdem vorher schon die Menstruation regelrecht 
eingese~zt hatte, Die Krankheit begann mit Zuekungen in den Armen, es stellten 
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sieh Spraeh- und Schluekst6mngen ein. Vor allem fiel auf, dab sie psyohiseh 
zuriickging, vergel~lieh wurde, kein In~eresse mehr zeigt~; zuletzt wurde sie g~nzlich 
antriebslos. W~hrend der g~nzen Erkr~nkung lift sie viel an Zwangsweinen, yon 
einer Sehst6rung konnte die Mutter nieht berichten, ebenfalls nicht yon Blick- 
kr~mpfen usw. 

Die objektive Untersuchung ergibt an den inneren Organen einen vSllig regel- 
reehten Befund. Die Leberfunktionspriifung zeigte normale Werte, der Blutzucker 
war normal, im Urin land sieh lediglich eine Spur Urobilinogen, dem aber yon der 
untersuehenden inneren Klinik eine Bedeutung nicht beigelegt wurde. Die 
Pupillen reagierten prompt, der Augenhintergrund war vSllig normal. Es fand 
sich kein Cornealring. Die Augenbewegungen sind stark eingeschr~nkt, die Aug- 
~pfel kSnnen nur mit grol~er Mtihe in die Endstellung gebr~cht werden, beider- 
seits besteht Ptosis. Im fibrigen sind die Hirnnerven intakt. Die Bauehdecken- 
reflexe sind abgeschwi~cht, die Patellarreflexe sehr lebhaft und etwas unter- 
schiedlich, beiderseits besteht ein leicht ersch6pflicher FuBklonus; Babinslci, 
Oppenheim und Gordon sind rechts angedeutet vorhanden. Es besteht st~rkster 
Intentionstremor, der an das Fliigelsehlagen der Pseudosklerose erinnert. Am 
auffi~lligsten sind eigenttimlich torquierende Bewegungen athetotischen Charakters, 
hauptsi~chlieh an den oberen Extremitiiten und am Rumpf, der Gang ist breitbeinig 
und unsicher. Sie geht meist auf dem ~uBeren Sohlenrand, wodureh das Gehen 
sehr bizarr wird, Asynergien linden sich nieht. Sie erstarrt sehr hiiufig mitten in 
einer Bewegung oder bleibt plStzlieh minutenlang in einer ganz grotesken Haltung 
stehen. 

Die psychisehe Untersuehung ergibt, dab sie nicht vSllig orientiert ist, sie 
gibt ein falsches Jahr .und einen falschen Oft an, die erhaltenen Kenntnisse sind 
~uBerst dtirftig; so glaubt sie z. B., dab der Krieg yon 1914--1926 gedauert babe 
und dal~ ihr Vater 1924 gefa]len sei. Sie weil~ nicht, wieviel Monate ein Jahr und 
wieviel Tage eine .Woche hat, zi~hlt aber Woehentage und Monate richtig auf. Sie 
kennt nicht die Bedeutung yon Ostern, ,,Ostern bedeutet das Gltick". Den Unter- 
schied F.lu~-T~ieh gibt sie folgendermai~en an: ,,ira FluB leben Tiere und imWasser 
Fisehe". Sie ist im allgemeinen ruhig und gut lenkbar; wenn man sie ansprieht, 
lacht sie l~ppisch, ihre Spontaneit~t ist sehr gering, sie sprieht mit niemandem 
und be~eiligt sieh an niehts. Wi~hrend sich der psychische Zustand bis zu ihrem 
3 Monate naeh der Klinikaufnahme, 8 Jahre nach dem Beginn der Erkrankung, 
effolgten Tode nicht mehr ~ndert, vollzieht sieh im neurologischen Befunde eine 
auBerordentliche Veri~nderung. Es stellt sich eine auBergewShnlich starke Rigiditi~t 
des gesamten KSrpers ein, so dab sie schlieBlich an ihren letzten Lebenstagen 
ganz unbeweglich mit extrem gebeugten Extremit~ten ira Bert liegt. Die Beugung 
ist im Ellenbogengelenk ganz spitzwinkelig, das Handgelenk ist extrem palmar- 
flektiert, die Finger sind gestreckt, der Daumen adduziert. An den unteren Extre- 
mit~ten extremste Beugung im Hiift- lind Kniegelenk, Streckung im FuBgelenk. 
Passive Bewegungen sind nur mit grSBter Kraftanstrengung mSglich, dabei zeigt 
sieh ein ausgesproehenes Sperradph~nomen. Pathologische Pyramidenbahn- 
reflexe sind nieht mehr auszulSsen, ebenfalls fehlen Hals- und Labyrinthceflexe. 
Sie starb an einer Pneumonie. Naehzutragen ist noch, dab die Lumbalpunktion, 
wie auch das Blur, vSllig normale Verh~iltnisse zeigten. 

Die Sekt ion  e rgab:  Schwere doppelsei t ige SChluckpneumonie,  beson- 
ders  l inks mi t  beginnender  Gangr~n und  ausgedehnter  f ibr in6s-ei t r iger  
Pleuri t is ,  fiber dem Un te r l appen  ausgedehnte  Ate lek tase  un4  Pneu-  
monie,  im rech ten  U n t e r l a p p e n  kompensa tor i sches  E m p h y s e m  der  
R a n d p a r t i e n  beider  Lungen,  s ta rke  Milzschwellung mi t  f ibrinSser Peri-  
splenit is ,  hypopl~st isches  Herz,  Aor t a  angus ta  mi t  s t a rkem In t ima-  
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lipoid, saure Erweiehung des Magens, Sehwellung der Darmschleimhaut 
mit kleinen Blutungen. Kleine Schrumpfherde in den Nieren. 

Die Gehirnsektion zeigte eine sehr 5dematSse Pia, keine Hirn- 
schwellung, keine Vermehrung der freien F]tissigkeit. Die Gef~LBe sind 
sehr zart, nicht abnorm geftillt. Beide Sehhiigel erscheinen bei Au/sicht 
yon oben etwas eingesunken (alas Gehirn wurde nach Meynert seziert). 

Abb.  la .  Abb.  lb .  
Abb.  1. a Nisslbild. S~irnhirn. Typische Gangl ienzel Iver~ndernng cler amanro~ischen 

Idiot ie .  b NisMbild. Occipitalhirn.  Prozel] ganz  schwach.  

Das Pallidum ist beiderseits etwas verfiirbt und in seiner Zeichnung 
unschar/. Sonst fehlen mit blol?em Auge erkennbare Ver/~nderungen. 

Die histologische Untersuchung wurde an zahlreiehen B16eken des 
Grol~hirns und des Stammes sowohl nach Alkohol: wie nach Formalin- 
konservierung durehgeftihrt. Ihr wichtigstes Ergebnis, das damit auch 
die Diagnose sichert, ist die Feststellung der GanglienzellVeriinderung 
der amaurotischen Idiotie, kenntlich an der Auftreibung and Abrundung 
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der Ganglienzellen und der Eirdagerung kSrnigen sick mit Fettfarbstoff 
charakteristisch f~rbenden Pigmentes. 

Die Ganglienzellver~nderung wird zwar weit verbreitet im Zentral- 
nervensystem angetroffen, im einzelnen ergeben sick aber wichtige 
Unterschiedlichkeiten und Abweichungen, deren feinere Herausarbeitung 
an diesem Falle sich loknt. Bei der Beschreibung verzichte ich auf 
bekanntes Detail. Zun~chst ist auff/~llig die durchg~ngig schw~ichere 
Affektion der Hirnrinde gegeniiber den wichtigsten Hirnstammzentren. 
Abb. la stammt aus dem Stirnkirn und zeigt ei~e Stelle besonders 
starker Auspr~gung des Prozesses. Man sieht sehon bier, dal~ keines- 
wegs alle Ganglienzellen ver~ndert sind und da$ daneben viele ganz 
normale bzw. nur gering ver~nderte mit leickterer oder einseitiger 
Auftreibung vorkommem Die Zahl der typisch ballonartig abgerundeten 
Zellen mit charakteristischer Kernverdr~ngung ist schon hier in der 
Minderzahl. Dabei gehSrt die abgebildcte St~lle zu dan Regione~ 
st~rkerer Veri~nderung der Hirnrinde. Kandalws nimmt die Inten- 
sitiit des Prozesses auffanend ab, im Occipitallappen (Abb. lb) mul~ 
man schon nach den Ballon/ormen suchen. In der vorderen Zentral- 
region, wo die Miektion an sick noch relativ stark ist, f~llt die Intakt-  
heir der Betzschen Pyramiden auf (Abb. 2a). Temporal- und Parietal- 
rinde sind nut m~i~ig, wenn auch deutlich affiziert. Auck das Subi- 
kulum und Ammonshorn ist - -  gleichm/~l~ig in seinen verschiedenen 
Anteilen - -  deutlich schws befallen als die vorderen Hirnrindenpartien 
(Abb. 2b). 

Vielfach sieht man im Zell- wie Markscheidenbilde der Grol~kirn- 
rinde, besonders in den Gegenden sts Affektion, diffuse Ausf~lle, 
doch haben sie nirgends zu einer gr6beren Verwischung der archi- 
tektonischen Verhs geffihrt. Dementsl0rechend felflt auch eine 
nennenswerte Gllafaserwucherung, w~hren4 die protoplasmatiscke Gila 
in allen ihren Formen mitunter in merkbarer Bwegung ist. So siekt 
man Umklammerungserscheinungen einzelner Zellen oder einzelner Fort- 
si~tze, gelegentlich auch Gliasterne als Ersatz ffir zt~grundegegangene 
Ganglienzellen. Der Gef~l~apparat nimmt nicht nennenswert an der 
Reaktion tell. ScMiel~lich sei hock bemerkt, daB, wie es auch Spiel- 
meyer jfingst wieder betont hat, der Proze$ sich weder lamini~r noch areal 
an die dafiir bekamlten Grenzen halt, lediglich die sckon oben mitgeteilte 
auffs Tendenz der Abschws hack den hinteren Hirr~regionen 
zu ist anzufiihren. 

Anders stellt sick der Prozel~ im tt irnstumm dar. Hier ist es stellen- 
weise auch ztt grSberen arckitektonischen StSrungen gekommen. Der 
Thalamus z .B .  zeigt besonders in seinen medialen ventrikelnahen 
Gebieten starke Ausfi~lle an Zellen, die den Aufbatt des Kerns ver- 
wiscken. Entspreckend den Ausf~tllen, die sich im Markscheidenbild 
(Abb. 3) in einer Au~kellung der genannten Thalamusteile deutlich 
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zeigen, linden sieh betr/ichtliche fleekige, oft perivaseul/~re Gliafaser- 
wncherungen (Abb. 4). Es handelt sich offenbar nieht um eine der in 

2~bb. 2a. 

Abb .  2b. 
i b b .  2. a Niss lbi ld .  Vordere  Z e n t r a l w i n d u n g .  Be tzsche  RiesenzeHen in~akt ,  b l%l~t iv  

ge r inge  ikuspr~a~Jag des Prozesses  i m  P ~ ' . - Z e l l b a n d  des ~ m o n s h o r n s  (Nisslbild).  

der Literatur 6fter beschriebenen (Schob) sekund/~ren Atrophien des Tha- 
lamus irffolge der Gro~hirnrindenerkrankung, sondern um cinen Akzent 
des Prozesses selbst im Thalamus. Wir sehen st~rkste ballonartige Atff- 
treibungen der Ganglienzellen in einem Ausmal~e, wie man sie in der 
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i b b .  3. Spielmeyersohe Markseheidenf~rbung; nnre~elm~Bige Entmarku~g des ThMamus. 

Abb. 8. Giiaf~serwuohermlg im Thalamus (Itolzerf~rbmlg). 

Rinde kaum sah tmd sehx viel im ZerfMl begriffene Zellen, Zellschatten 
und Zelltriimmer, Liickenherde. 

Der striopallid/~re AIoparat ist eberffalls deutlieh affiziert und zwar 
mit auff~lliger Betonung der groBen Zellen, die dnrchg~ngig sich in 
Ballonformen pr/~sentieren. Die Ausfs sieht man besser im Mark- 
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seheidenbilde (Abb. 5), das einen angedeuteten Status fibrosus im 
Putamen und eine diffuse Aufhellung des Pallidums, besonders in 
seinem ~ul3eren Glied, erkennen 1/~Bt. 

Von den iibrigen Hirnstammzentren zeigen den ProzeB besonders 
stark noeh die kleinen Tuberkerne (Nuclei tuberis Greying) und die 
Substantia nigra, diese letztere besonders in ihren medialen I-I~tlften. 
Die yon Schob besehriebenen Neuronophagien babe ieh allerdings in der 
Substantia nigra nieht gesehen. 

Ganz auff/tllig ist das fast vSllige Freibleiben yon unterer Olive und 
den Ganglien des BriiekenfuBes. Alle anderen Zentren des Him- 

Abb. 5. Leiehter Status fibrosus im Putamen. Diffuser inkomloletter Markausfallim Pallidum. 

stammes einscMieglich des Kleinhirns sind miigig stark affiziert. Zu 
arehitektonisehen St6rungen der Kleinhirnrinde ist kS nieht gekommen. 

Das Riickenmark konnte leider nicht untersueht werden. 

~ber  das histochemische Verhalten des Pigmentes ist folgendes zu 
sagen. Sowohl in der Hirnrinde wie im Il irnstamm f~rbten sich die 
Ganglienze]leinlagerungen mit Scharlaehrot und Sudanfarbstoff ,,lor/~- 
lipoid" im Gegensatz zum Neutralrotton der Lipoide an den Gef/~13en 
und h~ufig aueh in Gliazellen. Dies letztere ist auff/~llig, da es nach 
Sioielmeyer im allgemeinen fiir die infantile n Formen typiseh ist. Die 
Abb. 6, aus dem Thalamus, zeigt, dag der Pr/~lipoidton in den Ganglien- 
zellen nicht immer der gleiehe ist. An vielen Ganglienzellen, insbesondere 
den Ballonformen, ist die Tinktion bei Herxheimer- und Romeisf~rbung 
eine ganz sehwaehe, hauehartige, w/~hrenc[ in ~nderen wieder sieh yon 
einem sehwaeh gei/trbten Untergrunde st/irker gef/~rbte K6rneken 
abheben. Auf dieses Verhalten, das in Rinde und Stature anzutreffen 
ist, hat  sehou Schob hingewiesen. 

Ein bemerkenswerter Untersehied besteht zwisehen Rinde und Hirn- 
stamm. Es f/trbten sieh ngmlieh in alien Gegenden der Ilirnrinde sehr 
viele Ganglienzelleinlagerungen mit Osmium und mit May-Griinwaldsehem 
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Farbgemisch (Abb. 7a und b), w/~hrend 
stammzentren nie der Fall war (mit 
Es ergab sich dabei noch, dab sieh rnit 

A b b .  6. N a c h  e iner  Z e i c h n u n g  aus  dem Tha l a -  
m u s .  u  T i n k t i o n  i m  S c h a r l a c h r o t b i l d  
zwischen  Gangl ienze l len  u n d  [Gefal~en. Un te r -  
schiede a u c h  zwischen  e inzelnen Gangl ienzel len  

(slehe Text ) .  

dies in den wichtigsten Hirn- 
Ausnahrne an den Gef~$en). 
diesen beiden F/~rbungen vor- 
wiegend die Pigrnente solcher 
Zellen f/~rbten, in denen das 
Pigment nieht den ganzen auf- 
getriebenen Zelleib ausfiillte, 
sondern nut  einen Teil der 
Zelle rneist die Gegend um 
den Kern einnakm. Vielfack 
sah man. das Pigrnent nach der  
Art des Lipofuscins kappen- 
fSrrnig urn den Kern gelagert 
(s. Abb. 7a and b). Auch im 
Scharlachrotpr/iparat war das 
deutlich zu sehen. Diese ge- 
ringe Ausdehnung des Pig- 
rnentes im Zellleib entsprickt 
der sckon im Nisslbild fest- 
gestellten Tatsaehe, da$ die 
Zellforrn h~ufig nur unbe, 

deutend vers war. Die Weigertsche und Heidenhainsche Methode 
f/~rbten weder im Hirnstamm noch in der Rinde das Pigment, auch 
die Grd//sche Oxydasendarstellung ergab keine eindeutigen Resultate. 

Abb .  7a. •  7b. 
A b b .  7. a O s m i m n f ~ r b b a r e s  L ipo id  in  Gangl ienzel len  u n d  a n  GefgBen tier H h ' n r i n d e .  

b A n f ~ r b u n g  m i t  May-Gr~nwaldschern Farbge~nisch.  

Wenn wir die ldinischen und anatomischen Befunde zusammen- 
]assen, so ergibt sich folgendes: es handelt sick um einen STdt/all yon 
amaurotischer Idiotie mit Beginn unmittelbar nach der Pubert~t;  insofern 
reikt er sick den beiden, ebei~alls anatomisch verifizierten Beobacktungen 
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yon Ku/s an. Leider war die erbbiologiscke Untersuehung nieht in dem 
MaBe mSglich, wie sie nach Ku/s Forsckungen notwendig ist. GrSbere 
famili/tre St6rungen fehlen, eine feinere Ohren- und Augenuntersuchung 
der Familie lie[} sick nicht durehfiihren. Dadurch, dab bei der makro- 
skopischen Sektion die Diagnose nicht gestellt war, ist leider auch den 
K6rperorganen nicht die notwendige Untersuchung zuteil geworden. 
Wie die F/tlle yon Schob-BShmig und Ku]s zeigen, kommen auch bei 
den juvenilen und Sp/ttformen Lipoidspeicherungen in den KSrperorganen 
vor, /thnlich denen, die Bielschowslcy an dem Hamburgerscheu infantflen 
Falle nachweisen konnte. Gr5bere makroskopische Ver/tnderungen an 
den K6rperorganen fehlten 1. 

F/tHe mit extrapyramidMer kliniseher Auspr/tgung sind, seit man 
diesen erh6htes Interesse zuwendet, in Einzelbeobaehtungen mehrfaeh 
besehrieben worden. Die wiehtigsten sind der Fall yon Westphal und 
Sioli mit doppelseitiger Athetose, der Fall yon Liebers mit Myoklonus- 
zuekungen und dem sehr eigenartigen anatomisehen Befund lipoider 
Zelleinschl/isse, der Fall B6hmig-Schob mit parkinsonartigen Symptomen 
und einer st/trkeren Affektion der Substantia nigra und sehlieBlieh ein 
mir bisher nur mtindlieh bekannter Fall yon Giinther, den dieser kliniseh 
im Psyehiatrisehen Verein der Rheinprovinz (November 1929) demon- 
stciert hat. In unserem Falle haben wir die eigenartige Entwieldung 
einer torsionsdystonisehen Hyperkinese zu sehwerster Beugestarre yon 
extrapyramidalem Charakter ohne Hals- und Labyrinthreflexe. Das 
klinisehe Bfld erinnerte besonders arffangs in vielen Symptomen an die 
Pseudosklerose. Wir kennen den Ubergang yon Hyperkinese zu akinetiseh- 
hypertonisehem Syndrom bei der epidemisehen EneephMitis, der Hun- 
tingtonschen Chorea (Spielmeyer) und bei seltenen lrfihkindlichen Er- 
krankungen, die yon C. und O. Vogt als Status dysmyelinisatus und yon 
Spatz und Hallervorden als besondere ErkrarLkung beschrieben worden 
sind (Spatz hat neuerdings im Gegensatz zu Fiin/geld beide Erkrankungen 
identifiziert, wie aus einer kurzen Notiz im Ilandbuch der Physiologie 
hervorgeht). Unser Fall lehrt dazu, dug es symptomatologiseh gleiehe 

Bi lde r  und Verl/tufe aueh auf dem Boden der amaurotisehen Idiotie 
gibt. Es zeigt sick wieder einmal die Richtigkeit der zuletzt yon Onari 
und Fiin/geld vorgebrachten Ansckauung, dab die verschiedensten 
Prozesse zu kliniseh und bis zu einem gewissen Grade aueh anatomisch 
/thnlicher Auspr/tgung fiihren k6nnen. 

Die anatomisehe Untersuchung kl/trt die Atypie des klinischen Bildes 
weitgekend aul. Wir sehen einen starken Akzent des Prozesses in den 
Stammganglien und bier w i d e r  besonders im Thalamus, in einzelnen 
Kerngruppen des Tuber einereum und in der Substantia nigra. Das 
Putamen zeigt einen leiehten Status fibrosus, das Pallidum diffuse 

1 Anmerkung bei der Korrektur: Die Milzvergr613erung macht, soweit man 
sich ein Urteil erlauben kann, mehr einen akut entziindlichen Eindruek. 
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Markausfglle. Dieser letztere Befund leIxkt so auch anatomisch den Blick 
auf den ,,Status dysmyelinisatus", wean auch die Eatmarkung nur eine 
unvollkommene ist 1. AuffMlenderweise sind die untere Olive und die 
Briickenful3ganglien fast vSllig yon dem ProzeB versehont. Die Intakt-  
heit der Olive steht im Gegensatz zu der yon v. Braunmi~hl anderen 
Prozessen, insbesondere KreislaufstSrungen gegeniiber beobachteten 
Empfindlichkeit. 

Da[~ eine nghere lokalisatorische Analyse der motorischen Bewegungs- 
st5rungen wegen der grol3en Ausbreitung des Prozesses aussichtslos ist, 
bedarf keiner weiteren Ausftikrung. 

Die histoehemisehen Verkgltnisse sind insofern eigenartig, Ms sick 
zwischen Rinde und Hirnstammzentren gewisse Unterschiede ergeben; 
die Einlagerungen in der Hirnrinde geben hgufig Neutralfettreaktionen, 
wghrend dies in den wiehtigsten Hirnstammzentren nickt der Fall ist. 
Dies kommt vor allem bei Bekandluag der Sehnitte mit Osmium nnd 
May-Griinwald zum Vorseheim Ku/s hat den Satz aufgestellt, dal~ 
bei den Spgtfgllen die fettige Umwandlnng der in den Nervenzellen 
ausgesehiedenen Dcgenerationsprodukte am weitesten Iortgeschritten sei 
und sieh in einer mehr oder weniger starken Osmiumreaktion kundgebe. 
Wenn dies nach Spielmeyer, Globus nsw. auch niekt immer zuzutreffen 
braueht, so gibt unser Fall dock eine Bestgtigung des Kufsschen Satzes. 
Besonders bemerkenswert scheint mir zu sein, dM3 sick das histoehemiscke 
VerhMten der Einlagerungen in der Hirnrinde verbindet mit einer aueh 
sonst erkennbaren grSl~eren Benignitgt des anatomisehen Rinden- 
prozesses, die wiederum auffgllig korrespondiert mit den deutlichen 
kliniscken Tempounterschieden zwisehen psychischen und extrapyramidM- 
motorisehen StSrungen. 

Wenn wir in unserem Fall, und ghnlieh gelagerten Fgllen der Literatur 
yon einer StammgangIien]orm der amaurotiseken Idiotie sprechen, so 
bedeutet das selbstverstgndlick nur, dM3 der Akzent der Erkrankung 
in den Stammgenglien liegt, nicht, dM~ es sieh um eine isolierte und elektive 
Affektion der Stammganglien txandelt. Man karm sie in Parallele stellen 
zu den Akzentuatioaen des Prozesses im Kleinhirn, wie sie bei infantilen 
Fgllen 5fters beschrieben worden sind, Damit sell nattirlich nicht gesagt 
sein, dab es nicht vielleioht wirklich elektive extrapyramidMe Erkran- 
kungen bei Spgt- uad spgtesten Formen der amaurotisehen Idiotie 
gibt, Zum mindesten wiirde ihr Vorkommen in der Riehtung der Ku/s- 
schen Gedgakenggnge liegen, die abet wohl erst neck empiriseh und 
anatomiseh veriiiziert werden miissen. 

1 Auoh sonst is~ die ~natomische ~hnliohkeit mit der Spatz-Hallervordenschen 
Krankheit nur eine g~nz oberfl~chliehe (s. die ausffihrliche Schilderung dieser 
Kmnkheit dutch Hallervorden im It~ndbuch der Geisteskr~nkheiten yon Bumke). 
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