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Die Erforschung des anatomischen Substrates der Huntingtonschen 
Krankhei t  kann vor Untersuehungen Jelgersmas m14 KSlpins, sowohl 
was alas Wesen des pathologischen Prozesses, wie auch was die Lokalisation 
angeht, nnr als ein unbestimmtes Herumfappen angesehen werden. 
Von IokMisatorisehem Gesiehtspmlkte aus steht die Hh'nrinde im Vorder- 
grunde, zum mindesten wird die Striatumdegeneration als grundlegende 
Ver/inderung dieses Leidens bis dahin nieht erwS, hnt. Die Art des Prozesses 
wird yon den versehiedenen Autoren versehiedentlieh eharakterisiert, 
und zwar als ehronisehe Entziindung, als primgre Gliavermehrtmg, als 
Gef/igerkrankung mad endlieh als auf einer Abiotrophie beruher~de Dege- 
neration des Nervenparenehyms. KSlpin (1909) sprieht yon einem sieh 
auf das ganze ZentralnerverLsystem verbreitenden degenerativen Prozeg, 
weleher ein yon Gebm't an minderwertiges Gehirrt betrifft. Er hat  als 
erster mit  Jelgersma (1908) zusammen auf die Veranderungen der sub- 
eortiealen Gangliert, als wahrseheinliehe Ursaehe der Bewegungsst6rtmgen 
hingewiesen. Diese tfeobaehtungen konnten bald danaeh yon Alzheimer 
(1911) best~ttigt werden, der die sehweren degenerativen Ver/~nderungen 
des Striatum als regelm/iBigen loathologisehen Befund betonte und diese 
mit  den besonders frontoparietal ausgelor/~gten RindeIlver~inderungen zu- 
sammen als eine prim/~re Parenehymerkrankung bezeiehnete. Die Fest- 
stellungen Alzheimer8 wm'dell dureh die Untersuelmngen yon Marie-Lher- 
mitte (1912), Kleist (1912), P/ei//er (1912), Ranke (1912), Kie,s'selbach (1914), 
Hunt (1916), Vogt (1920), Stern (1921), Bielsehowsky (1923), F. H. Lewy 
(1923), Jalcob (1923), Terplan (1924), Dunlap (1927), Marine8eo (1930), 
Tokay (1930), Meyjes (1931) u. a. tells best/~tigt, tells erg/tnzt. DaB wir jedoeh 
trotz alldem die Frage der Huntington-Chorea yore anatomisehen Stand- 
punkt  aus nieht als v611ig gekl~rt ansehet~ k6nnen, geht sehon aus einer 
yon Spielmeyer an l~reund geriehteten Bemerkung und aus dent FMle 
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(Jaspers hervor. Spielmeyer sagt, daI~ er seine 2 F/~lle mi t  Wilson-Syndrom 
(B. H. u n d  K. H.) allein auf  Grund  des ana tomischea  Befundes n ieht  
in die Gruppe der famili~iren Chorea einreihen m6chto, ,,da mir  die 
morphologischen Kard ina l symptome  u n d  das Wesen des Prozesses bei 
der Huntingtonschen Krankhe i t  noch n ich t  einwandfrei  genug festzustehen 
seheinen." Casper betont  andererseits bei seinem in  der Berliner Gesell- 
sehaft fiir Psychiatr ie  und  Neurologie am 14. 7. 1930 demo~xstrierten, 
zweifellos heredit~ren Choreafalle das absolut  normale Aussehen und  die 
normale Z a h l  der kleinen Striatumzellen.  Bei einer solchen Sachlage 
erscheinen weitere Forschungen auf diesem Gebiete als w/inschenswert, 
u n d e s  wird eine genaue anatomische Bearbei tung jedes einzelnen genea- 
logiseh gekli~rten Huntington-Falles yon besonderem Interesse sein. 
I m  folgenden m6ehte ich fiber einen derartigen, in mehreren Generat ionen 
dominan t  ve re lb ten  Falle yon  Huntington-Chorea berichten, im Anschlu~ 
daran  das Wesen des pathologisehen Prozesses besprechen. 

K l i n i s c h e r  T e i l .  

Frau A.J., verw. 47 J., Landarbeiterin, geb. in PO1OskefS, aufgenommen 
8.3. 1929. Anamnese: 1Nach Angaben der Pat. sind ihre mfit~erliche Groi3mutter, 
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Mutter, eine miitterliche Tante, eine 
Schwester und ein Bruder vor~ ihr in 
~hnlieher Krankheit gestorben. Diese 
Angaben der Pat. werden yon dem be- 
treffenden Dorfnotar dadureh erg~nzt, 
dab seines Wissens noch zwei Sehwesteru 
der Mutter der Pat. an ~hnlicher Krank- 
heir gelitten haben (Abb. 1). Betreffs 
der Vorgeschiehte erhalten wit yon der 
Pat. selbst und yon ihrem Begleiter 
(Naehbar) folgende Daten: yon einer 
gripp6sen Erkrankung ist niehts be- 
kannt. Die jetzige I(rankheit begann 
vor 15 Jahren. Es traten im ganzen 
XSrper Zuekungen auf, die allm~hlieh 
immer starker wurden. Gleiehzeitig 
damit hat sich auch ihre Spraehe ver- 

sehlechtert, Sie hat Sehluckbesehwerden. Seit 2 Jahren Klimax. Drei Geburten, 
zwei Kinder sind friih verstorben, ein Sohn lebt, ist in Ffirsorgeerziehung. Nach 
Angabon des Begleiters hat sich Pat. bei der Einlieferung verwirrt benommen, 
hat sieh Gewaltt~tigkeiten erlaubt. 

Status praesens: Knochensystem normal, stark abgemagerte Pat. Kopfumfang 
53,5 cm, am Sehiidel keine Entwieklungsanomalien. ttals diinn, Schilddriise normal. 
Thorax flach, Mammae atrophisch. Innerc Organe o. ]3. Sonsibil und sensorisch 
ist die Untersuchung wegen der Demenz der Pat. sehr erschwert. Keine grSberen 
Ausf~lle. Auf Nadelstiehe reagiert sic gut. Sehverm6gen o. B. 

Motilit~it: Pat. kann auch mit Unterstiizung schwer gehen. Es zeigen sich 
abwechselnd in der Fu6-, Beeken-, l~umpf- und Armmuskulatur ehoreatische 
Bewegungen. Der Rumpf zeigt schaukelnde Bewegungen. Im Liegen sind die 
unwillkiirlichen Bewegungen in der ganzen KSrpermuskulatur zu sehen, die ganz 
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unregelmi~l~ig auftreten. Die H/~nde krampfen sich oft in einer athetoider Weise. 
Die FtiBe nehmen in der Ruhe eine Pes equinus-Haltung an. Die Bewegungen k6nnen 
willkfirlich nur ftir kurze Zei$ unterdrfickt werden, bei einer solehen willkfirlichen 
Unterdriickung tr i t t  die Bewegungsum'uhe in anderen KSrpermuskeln dann um so 
st/~rker auf. Spontane Bewegungen wie z. B. auch das Sprechen 15sen die abnormen 
Bewegungen in den verschiedensten X6rperteilen massenhaft aus. Xeine Zuekungen 
in den Angenmuskeln. Die Kehlkopf-, Zungen-, Lippen- nnd Gaumenmuskeln 
beteiligen sieh ebenfalls in den unwillkfirliehen Bewegungen, wodurch die Sprache 
hochgradig ver/~ndert ist. Die Muskelkraft ist ziemlieh gut erhalten. Die ~Iuskeln 
sind hypotonisch, sind fiberdehnbar, sind zu tonischen Kontraktionen nieht f/ihig. 
Reflexe iiberall ausl6sbar. Pupillen gleichgroB, rund, reagieren gut auf Licht nnd 
Konvergenz. Augenachsen parallel. 

Psychisch: Die an sie geriehteten Fragen werden meistens verstanden, sie gibt 
auch meistens entsprechende Antworten. In  den Antworten perseverier~ sie oft. 
Zeitlieh und 6rtlich orientiert, die pers6nlichen Daten gibt sie immer in gleicher YVeise 
an. Die Aufmerksamkeit schlecht zu konzentrieren. Die Untersuehung wird dutch 
die SprachstSrung sehr erschwer% dock kann aus den gegebenen Antworten auf 
einen gewissen Grad yon Demenz gesehlossen werden. Bei der Aufnahme ist sie 
sehr sehmutzig und vernaehl~ssigt. 

W/~hrend der klinischen Beobachtung war die chorea~ische Bewegungsunruhe 
anfangs unver~ndert, sp/~ter hat  sie allmi~hlich immer mehr versehlechtert. Vom 
3. 7. an zeigte sick bei ikr eine sich 6fter wiederholende Fnrunkulose; in diesen Zeiten 
war sie psychiseh sehr gereizt. 20. 8. Phlegmon6se Itffiltration in der Bauchgegend. 
Pat. wird allm/~hlieh immer hinfglliger, soporOs, dazu t ra t  darm eine Sepsis an 
weleher Pat. ad Exi tum kam (26.8. 1930). 

h n a t o m i s c h e r  Tell.  

Sektion: Bronchopneumonia dissemina~a et confluens, partim haemorrhagica 
praecipue ]oborum inferiorum. Pleuritis fibrinosa recens et adhaesiones filamen- 
tosae pulmonis dextri. Phlegmone emphysematosum parietis abdominis lat. dextr. 
extensum cum incisionibus tribus ad regionem inguinMem. Periproctitis phleg- 
monosa e t  iehorosa gravis. Degeneratio parenchymatosa myocardii, renum et 
hepatis. Splenitis hyperplastica ehronica. Atrophia gravis universalis. 

Nervensystem. 2/iakroskopischer Beluga: Gehirngewicht zusammen mit  dem 
Rhombencephalon 1200 g. :Die weichen Hirnhi~ute sind h~utig, leicht abzuziehen, 
fiber den frontalen Windungea m~Big verdickt. Kein Hydrocephalus extern. Keine 
erheblichere Atrophie der Windungen, die Gyrifikation zeigt nur an den oecipitalen 
Polen geringore Anomalien. So teilt sick die yon der linksseitigen Fiss. cellarer. 
ausgehende Fiss. ealear, bald in 2Xste, yon denen beide mit  einer Querfurche endigen. 
Unmittelbar vor dem Pol verl~uft eine Li~ngsfurche veto dorsalen I~ande bis zum 
ventralen und biegt mit ihrem Seitenaste etwa 2,5 cm auf die laterMe Fl~che heraus. 
Die cytoarehitektonische Untersuchung ergibt um die letztgenannte Fm'che herum 
ebenfalls Striata-Formation, d .h .  es handelt sich nm eine aufgeteilte Calcarina. 
Im l 'rinzip siad die Verhi~ltnisse auf der rechtcn Seite ~hnlieh, we jedock als eine 
seltenere Variation ein Lobulus parietooceipitalis (Retzius) vorhanden ist (Abb. 2). 
Diese ]?urche wird nt~ch vorn dutch die Fiss. p~rietooccipit, und die mit  dieser 
zusammenh~ngende Sulc. eccip, transv, nach hinten zu dutch eine solehe Furche 
begrenzt, die auf (tie l~terale F]~che umbiegend bis zu dcrcm lateralen Rande rcicht. 
Auf diese Weise wird der Pol v5llig oper'kulisiert. Die I. Ubergangswindung ist sowohl 
links, wie auch reehts unterbroehen. 

An einem Frontalschnitte, welcher dutch don Kopf des Caudatums bzw. dureh 
das mittlere Drittel des Thalamus geftihrt ist, f/~llt eine m/~13ige Erweiterung der 
Seitenventrikel und beiderseits eine starke Abflaehung des Caud~tums auf. Rechts ist 
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die Oberfl~che des Caudatums glatt ,  links zeigt~ das Ependym kleine Erhebungen.  
Der i~uSere Tell des Linsenkerns ist  ebenfalls atrophisch, doch nicht  so erheblich 
wie das Caudatum. Das Pallidum, der Thalamus, die hypothalamische l~egion 
zeigen keine makroskopischen Veri~nderungen. 

Die Oberfli~che der Pons, der Oblongata und  des Kleinhirns ist normal. 

Der Lumbalsack zeigt in der HShe der lumbalen Anschwellung eine erhebliche 
Auftreibung. Beim ErOffnen der Dura ist eine etwa pflaumengrol~e Geschwulst 
zu sehen, welche genau yon der lnmbosacralen Grenze bis zum Conus reicht  und  durch 
welche das Sacralmarks s tark nach rechts verdr~ngt wird. Weder an dem verdri~ngten 
.t~iickenmark, noch an den yon der Geschwulst abgeflachten Wurzeln ist mi t  freiem 
Auge eine Atrophie zu sehen. Der Tumor erscheint an  seinem grtiBten Querschnitte 

Abb. 2. hIediale Ober~lgche tier occipitalen Polen. ]3cmerketlswert ist das Verhaltcn tier 
Fissura calcarina und des rechtseitigen Lobulus pa~qcto-occipita.lis. ~.c. Fissura calcarina.; 

C Cuneus; Pc Praec~mcus; f.p.o. Fissur~ i)~rictioccipitalis. 

durchgeschnit ten als ein mi t  der Dura zusammenh~ngeI~des Psammom vor~ kOrI~ig- 
zerfallender Konsistenz. Ein  ghnlicher Tumor ist andcrswo nicht  zu finden. Das 
Riickenmark ist  mal3ig hypoplastisch. 

Mikroskopischer Be/und. Methodik. Die rechte Gro~hil 'nhemisph~re mit  Aus- 
nahme des f ronta len und  occipitalen Pols wurde an  Weigert-Serien untersucht.  
Es wurden Weigert-Pr~parate auch yore MesencephaIon und "con der Ponsgegend, 
wie auch yon verschiedenen H(ihen des l~iickenmarks angefertig~. Die Markver- 
h/~ltnisse verschiedener Stellen der linken Hemisph/~re, weiterhin des" Oblongata, 
des Xleinhirns,  des" Spinalganglien und  des" Wurzeln wurdcn an  Spielmeyer- 
Pr/~paraten studiert.  Die feineren histologischen Methoden (~Visal, H.-Eosin, 
van Gieson, Scharlach, Victoria, Fibri l lenimpr~gnation nach Ca~al und Bielschowsky, 
Uajal-Goldsublimutmethodc, Turnbullsche Eisenreaktion) wurden at1 verschiedcnen 
l~indenstellen der linken Hemisph/~re, bei den Basalganglien, beim Mesencephalon, 
bei der ~riicke, Oblongata, Kleinhirnrinde, bei den beiderseitigen Dentatum,  an 
verschiedenen Stellen des Riickcnmarks, bei den Spinalganglien und an dem er- 
w/~hnten duralen Tumor angewendet. 



Zur Pathologie der heredit/~ren Chorea. 459  

Subcortex. Weigert-Priiparate: Der Kopf des N. caudatus  erseheint sowohl 
a n  seinem am meisten oral gelegenen Abschni t te  a, ls aueh an  seinem maximalen 
Quersehnitte Ms ein vsllig flaches Gebilde, welches zum Ventrikel zu mi t  einer fast  
geraden Linie abgegrenzt  ist. Die F1/~ehe des Querschnittes ist zum mindesten auf 
die t t~lfte des normalen vermindert ,  die Atrophie betriff t  gleichm/~Ng den Kern. 
In  derselben H6he ist das Pu tamen  weniger gesehrumpft ,  hSchstcns auf zwei 
Dri t te l ;  seine Form ist bewahrt .  1)as Markgehalt  beider Kerne erseheint a]so ver- 
sehont, doch ist  kein deutlicher Status/ibrosus zu erkennen. Die Caps. int.,  externa, 
extrema, das Claustrum und der Ba]ken sind normal. ]:)as Pall idum ist an diesem 
Quersehnitt  n ieht  zu sehen. Die Vorderh6rner sind mi~gig erweitert  (Abb. 3). 

Abb. 3. Weigert.Schnitt in der H6he des Cauda~umkops 

Im Niveau der vorderen Kommissur ist  der obere freie Rand  des Caudatums 
ganz flaeh, die fiss. striopallida (Jakob) abgeflaeht, die normalerweise steile laterale 
Wand  des Seitenventrikels nghert  sieh zum waagereehten. Im Gegensatz zum stark 
gesehrumpften Caudatum ist das Pu tamen  wieder weniger atrophiseh, zwisehen beiden 
ist  die inhere Kapsel verbreitet .  Die Markbiindel des medialen Putamen-Antei les  
sind vielleieht etwas diehter als normalerweise angeordnet,  wL~hrend die Faserung 
des Caudatums eher eine Verarmung im Verh~ltnis zum Normalen aufweist. Im 
Pu tamen  sind weite Gef/~glumina zu sehen. Das Pall idum ist sehon ersehienen, 
ist yon normalem Aussehen und  normalem Markgehalt.  Vordere Komissur, Caps. 
externa, extrema und Clanstrum sind normal.  

In  der t t6he  des N. ~nterior thalami sind alle drei Teile des Pallidums vSllig 
entwiekelt,  zeigen weder Atrophic noeh MaI'kverarmung. Candatum stark ab- 
geflaehtes Gebilde, neben ihm die Vena terminalis mi~ehtig erweitert. Das ]?utamen 
bewahrt  seine normale Konfiguration, zeigt etwa dementspreehende Atrophie, wie 
es an den orMeren Sehnit ten zu sehen war, Markgehalt  gut, an  Markbiindeln sogar 
relat iv noeh reieher. Weite Gefitglumina. Caps. int.  zwisehen Pu tamen  und 
Caudatum erweitert. Thalamus, die Ausstrahlung der vorderen Kommissur, weiter- 
hin Claustrum, Caps. externa und extrema, Tr. optieus, Fomix  o. J3. (Abb. 6). 
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In  der HShe des Corp. Luysi sind die Thalamuskerne:  N. dors. magnus, N. 
medilis, N. ]ateralis, N. centralis und  N. semilunaris vSllig intakt .  ])as Corpus Luysi 
und seine Markkapsel, die Forelschen Felder, die Zone incerta, die Commissara 
hypothalamica,  dann  eaudaler der N. ruber  and  seine Ausstrahlung, wie auch die 
Tr. subthalamicopeduncularis sind normal. ])as Pu t amen  hSrt  eaudalwtiltS etwas 
~riiher auf als normalerweise. ])as Caudatum ist sehr s tark  atrophiseh, yon unregel. 
m/iBiger Oberfl/~che, in ihm stecknadelspitzgroBe und  etwas gr61~ere Blutungen, 
deren unmit te lbar  pr/tmortaler Charakter  die negative Eisenreaktion beweist. 
Alte Blutungen oder Narbenbi ldungen sind nicht  zu sehen. Subependymal erweiterte 
Gef/~Be. ])er zuriickbiegende Teil des Caudatumschwanzes stellt in der H6he des 
/~uBeren KniehSckers einen kaum wahrnehmbaren  hellen diinnen Streifen dar. 

Abb. 4. Weigert-Schnittin der HShe des ~=orderen Drittels des Thalaml!s. Canal. Caudattml.: 
Put. Putamen; Pa. Pallidum; Th. Thalamus; C1. Claustrum; A. At~lygdaIa; F. Fornix; 
c. int. Capsule interne; c.a. Altsstrahlung der Colnmissura anterior; T.o. Traetus oPticus; 

V.t. Vena terminalis. 

Die Untersuchung der feineren Markverh/tltnisse zeigt, dab der Markplexus des 
Pu tamen  diffuse verdichtet  ist, dabei zeigen auch die Markbiindel insbesondere im 
medialen Teile des Kernes dadurch, dab sie an  einem kleineren Gebiete zusammen- 
gedr/~ngt sind, eine Verdiehtung. Die einzelnen Btindel sind dfinner als normal.  
Der diffus vermehr te  Markplexus scheint aus feineren Fasern zu bestehen, d. h. ein 
Zugrundegehen der /eineren lZasern i~berhaupt nicht /estzustellen. Dagegen sehen wir 
yon den unregelm/~Big verlaufenden, normalerweise ziemlieh zahlreichen, dieken 
Markfasern des medialen Kernteiles nur  wenige. Die erhal tenen ]~asern sind aueh 
nieht  normal, sondern sind ungleichm/~Big und f/~rben sich fleekig, sie neigen stellen- 
weise zu Fragmentat ion.  Es besteht  Status fibrosus, doeh in dem Sinne, dab dieser 
aus feineren Fasern gewebt ist. --  Im Pal l idum ist sowohl das in Biindeln verlaufende 
feinere als aueh des weitere Maschen bildende gr6bere Fasersystem quant i t a t iv  
verschont.  An den letzten Fasern sind hier und  da Anschwellungen und Uneben-  
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Abb.  5. Niss lb i ld  eines n o r m a l e n  P u t a m e n s .  ZeiB DD x 100 cm E n t l e r m m g .  a grol~e, 
b kleine S t r i a tumze l le .  

~a, bb. 6. Pl l t~nle~ unscrcs  Fa,lles. F/irbCmg m i d  VergrSBerung  wic obcn. ~ groi3e, b kleinc 
ZcIlc, c 1nit A b b a u k 0 r n c h c n  bclt~dene ~r G Gcfi[13c, p v  t)erivascul~irer R a u m .  
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heiten zu f i n d e n . -  Die Markkapsel und der immre Plexus des Luysschen K6rl0ers, die 
Nigra. und l~uberfaserung erweisen sieh aueh bei feinerer Untersuchung als normal. 

Nissl.Bilder. Striatum: 3lit sehwacher Vergr6gerung ist auf dem ganzen 
Gebiete des Putamens und Caudatums eine/~ul3ersg hochgradige diffuse zahlenmi~Bige 
Verminderung der kleinen NerVenzellen und eine Vermehrung der Gliakerne zu 
sehen, wi~hrend die grol~en Nervenzellen efil relative gutes Erhaltenbleiben aufweisen. 
In  den Markbtindeln sind die interfaszikuli~ren Gliakerne auffallend verdichtet 
(Abb. 5 und 6). Die genauen quantitativen Verhi~ltnisse sind im Vergleich mit dem 
Normalen die folgenden: die Zahl der grogen Nervenzellen ist pro Gesichtsfeld 
(Obj. A, Oeul, 10fach) im Putamen und im Caudatum sowohl in den oralen als auch 

Abb. 7. Kleine Zellen des normalen Pufamens. ZeiB Horn. Immersion • 115 era. 

in den eaudalen Teilen normalerweise durehsehnittlich 3--4  (Sehnittdieke 20 #). 
In unserem Huntington.Falle war die Zahl bei ~hnliehen Bedingungen im Putamen 
und in der oralen H/~lfte 4--5, in seinem caudalen Teile 3. Die Zahl der kleinen 
Nervenzellen ist bei starkem Troekenobjektiv (Obj. E, Ocu. 10faeh) im normalen 
Putamen pro Gesiehtsfeld 22--23, im normalen Caudatumkopfe 23--24. In  lmserem 
Falle war in der orulen tt~lfte des Putamens die Zahl 8 9, in seiner eaudalen H~lfte 
6--7, im Kopfteil des Caudatums 6--7, im Sehwanzteil 2 3. Die Verh~Itnisse der 
Gliakerne sind die folgenden: die Zahl der Makrogliakerne ist im normalen Putamen 
pro Immersionsgesiehtsfeld (Oeul 10faeh) 4, bei unserem Falle in dessen oraler 
H~lfte 5,3, in der caudalen 8,2. Die Zahl der Oligodendrogliakerne ist norm~ler- 
weise pro Immersionsgesiehtsfeld 17, bei unserem Falle in der oralen tIhlfte des 
Putamens 22,5, in der eaudalen 27). Die angegebenen Durehsehnittswerte sind 
immer dutch Z~hlung yon je 20 Gesiehtsfeldern gewonnen). 

Die tibriggebliebenen kleinen Striatumzellen sind sehwer degeneriert. Der Haupt- 
gyp der Ver&nderungen ist die einfaehe Atrophie, bei weleher der Kern ziemlieh 
]ange gut erkennb~r bleibt, das Plasma jedoeh sieh stark vermindert, kaum f~rbbar 
wird und zeigt eine feink6rnige Struktur (Abb. 8 und 9 , , i").  Ein anderer h~ufiger 
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Abb.  8. D e g e n e r a t i o n s f o r m e n  tier k le inen  S t r i a t u m z e l l e n  unseres  t t . -Fa l l es .  
Ze i ehene rk lg rung  siehe i ra  Tex t .  Verg rSBerung  wie oben.  

Abb .  9. Degenor ie r te  k le inc  S t r i ~ u m z e l l e n .  NisslfSrbung. VergrOBerung wio oben.  
E r k l S r u n g  im Tex t .  
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Degenerations~yp ist  die Pigmentatrophie,  bei welcher der Kern zuweilen yon nor- 
maler GrSBe, doch gewShnlieh geschrumpft  ist, sich dunkel  fgrb t ;  das Zellplasma 
wird yon griin-gelbliehen X6rnehen  erftillt (Abb. 8 und 9 , 2 " ) .  Endlich ist  die 
gewShnliche Pyknose aueh nicht  selten, bei welcher der Kern  und  der Zelleib s tark 
gesehrnmpft  sind und sich dunkelblau f~rben (Abb. 9 ,,3"). Es sei erwghnt, dal~ 
unter den drei Hauptdegenerationstypen auch Ubergangsformen vorkommen, 
und daI~ hier und da auch gut erhaltene Zellen anzutreffen sind (Abb. 8 ,,3"). 

Die Vergnderungen der gro[3en Zellen ist an  der Abb. 10 zu sehen, wo ,,a" eine 
normale Striatumzelle, , ,b" und  ,,c" je eine grol~e Zelle des Putamens  bzw. des 
Caudatums unseres H.-Falles darstellen. Die Zellen sind im Verhaltnisse zum Nor- 
malen in ihrem Volumen verkleinert, die Form abgerundet,  die Dendri ten entweder 

Abb. 10. a grof3e Zelle eines normalen Putamens; b und o degenerierte groBe Zellen aus 
dem Putamen unseres Falles; d Pallidumzelle nnseres Falles. 

Zeif~ Horn. Immersion • Oknlar 4 >~ 75 cm. 

gar n icht  oder kaum gezeichnet, an  Stelle der grobea Tigroidschollen ist nur  am 
Zellrande, hier and  da auch sich der Ke rnmembran  ansehmiegende, geringe chromo- 
phile Substanz zu sehen. Sonst wird das Plasma yon Lipofuscink6rnchen ausgefiillt, 
dementspreehend zeigt es eine kSrnig-netzartige Struktur.  Der Kern ist ebenfalls 
etwas geschrumpft,  exzentrisch gelagert, gewShnlich mit  gutem Kernk6rperchen 
und h~ufig mi t  mehrfachen Kernmembranfa l ten  versehen. Das Bild entsprieht  
im ganzen der Pigmentatrophie.  Es gibt  auch Zellen ohne Pigment,  diese sind 
geschrumpft, ibr Plasma feink6rnig. Endl ich sind hier und  da auch zerfallende 
Exemplare  vorzufinden. Die s tark  erweiterten pericellul~ren ]~gume fallen tiberall 
auf. Neuronophagie, Satell i tenhaufen sind nirgend zu finden. 

Von den Gliakernen weisen die Oligodendroglia- und Hortegazellkerne erw~hnungs- 
werte qualitati~Te Veranderungen nicht  auf, an  letzteren sind hier und  da regressive 
Erscheinungen anzutreffen. Die Oligodendrogliakerne bilden neben der diffusen 
Vermehrung stellenweise aus 4 - -5  Exemp]aren bestehende Kn6tchen  mit  mehr 
oder weniger Pigment,  in der Mitre dieser Kn6tchen sind zuweilen Zellreste zu 
erkennen, d. h. sie entsprechen je einem AbbauknStehert  der kleinen Striatumzellen. 
Die Makrogliakerne sind gewShnlieh gr61~er als normal, hell, mi t  lebhaf ter Chromatin- 
s truktur ,  es sind an ihnen oft Ausbuehtungen,  Lappungen,  seltener Faltenbildung 
zu sehen. Die Dendri ten sind manchmal  als faserige Fortsgtze ziemlieh gut  gezeichnet. 
Es ist eine auffallende Erscheinung, die bei allen drei Gliaarten vorkommt,  d a ]  
neben vielen Kernen lebhaft-griine K6rnehen und  aueh gr6~ere polygonale Brocken 
vorkommen;  neben den Hortegakernen v e r h g l t n i s m ~ i g  selten und  nur  in geringerer 
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Menge entweder uni- oder bipolar angeordnet;  neben den Oligodendrogliakernen 
h/~ufiger und  gelegentlieh aueh massenhafter;  neben den Makrogliakernen endlieh 
kSnnen diese K6rnehen und  Broeken auffallend groge Massen erreiehen, wie es auf 
der Abb. 6 und  besonders auf der Abb. 11 deuglieh zu erkennen ist. Das ]~ild ist 
derartig, als weml die griinlichen Broeken die Protoplasmafortsgtze der Astroeyten 
vonaugen  bedeektem Diegr t in l ieheK6rnelungderf ixen  Gliaelementef/~llt besonders 
am l%ande der erweiterten perivasculgren Rgume auf. Anders fgrbbare, insbesondere 
basophil-metaehromatisehe Abbauprodukte  sind nieht  zu beobaehten.  

Pallidum: Die Nervenzellen zeigen ein zahlenm/~Biges Versehontbleiben. Die 
Gr61~e der Nervenzellen bleibt  entweder i iberhaupt  n icht  oder nur  geringgradig 
h inter  der der normalen zuriiek. Eine Tigroidsubstanz ist  wohl zu erkennen, 

Abb. 11. 1 --4 Astrocyten des Putamens mit grfinlichen Abbauk6rnchen bcladen. G Gef&ge. 
2Visslfgrbung. VergrOl]erung. Zeil] Hem. Immersion • 115 cm Entfernung. 

doch ist  sie verwaschen gef~rbt und es sind nur  an der Peripherie und sieh der Kern- 
membran  angeschmiegt lebhafter gef~rbte Sehollen zu linden. ~br igens  weist das 
Zellplasma feinkSrnige, netzar~ige St ruktur  auf mi t  mehr  oder weniger Lipofusein 
auf (Abb. l l  ,,d"). Hier und  d~ sind such gebl/~hte Exemplare anzutreffen, die an 
das Bild der akuten  Sehwellung er innem. Schwere Zelldegeneration, Zerfall, Neu- 
ronophagie ist jedoeh nirgends zu finden. Im lateralen Kern  des Pall idum kommen 
etwas abgerundete,  gesehrumpfte Zellen mi t  massenhaftem Lipofusein vor, so dag 
diese zum Bilde der Pigmentatroptl ie m ehr angenaher t  sind. Ebenso wie im late- 
ralen Kern, ist  auch im ganzen Pall idum die Kernmembranfa l te  und  der sieh zur 
Kernmembran  anschnfiegende, meniseusartige ehromophile Brocken eine h~ufige 
Erseheinung. Die Gliakerne zeigen Jm ~ugeren Teile des Pal l idum eine m~Bige Ver- 
mehrung. Neben den Gliakernen sind die oben erwi~hnten Pigmentk6rnehen vial 
seltener und in viel geringeren Mengen aufzufinden, l~ngs der Gefh~e aueh massen- 
halter.  Unter  den Makrogliakernen sind viel unregelm~gig geformte, gelappte 
Kerne zu beobaehten.  

Archly fiir l%yehiatrie. Bd. 95. 31 
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Das Claustrum zeigt keinen Zellausfall, an  den Zellen zeigt sich keine schwerere 
Degeneration. - -  In  der Subst. innom werden die Zellver~nderungen yon einer s tarken 
Pigmentbeladung beherrseht,  die Kerne sind normal.  

Luyssche K6rper: Zellzahl normal.  Die Tigroidf~rbung ist  etwas verwaschen, 
das Plasma enth~lt  Lipofusein in m/~$iger Menge, der Kern ist  normal.  Schwere 
Zelldegenerationsformen, Gliavermehrung ist n icht  zu sehen. Die griinen Pigment-  
kSrnehen fehlen. 

Thalamus: ohne wesentlichere Ver~nderungen. Unte r  den einzelnen Thalamus- 
kernen sind die Zellen des N. eentr,  v611ig normal. Die Zellen des N. ant.  und  besonders 
die des N. later, enthal ten  ziemlieh viel Pigment,  der pigmentfreie Teil der Zellen 

Abb. 12. tIypertrophische )][~krogliazellen unter dem Epcndym des C~udatums. Cajalsche 
Goldsubliinat -Impregnation. 

ist m~Big geschrumpft. Auf dem Gebiete des N. ant.  sind zerstreut  zerfallendo 
Zellexemplare. Gliose nirgends aufzufinden. 

Die hy~othalamischen vegetativen Zentren erweisen sich prakt isch normal. 
Fibrillenbilder nach Bielschowsky. Das extracellul~re Fibrillenwerk des Stria- 

rums ist gelichtet. Die Nervenzellen sind geschrumpft,  ihr  Kern dunkel impr~gniert.  
Fibril len sind in den Zellen aueh normalerweise nieh$ anzutreffen, doch sind hier 
such in den Dendri ten keine vorhanden bzw. nur  ganz seltene. I m  Plasma ist eine 
diehte, sehr feine, an den t ~ n d e r n  zuweilen grSbere, sehwarze KSrnelung zu erkennen. 
Die grol~en Zellen weisen keine fibrillate S t ruktur  auf, f~rben sich braun, im Gebiete 
des Pigmentes impr~gniert  sich ein polygonales Netz aus. Der l~andteil der Zelle 
ist zuweilen br5ekelig dunkelbraun gef~rbt, dist inkte urgentophile KSrnchen sind 
selten zu linden, wenn sie vorhanden sind, sind sie ~u[~erst rein, staubfSrmig. Aus- 
nahmsweise zeichnet sich auch ein Dendri t  aus. Die Abbauprodukte  der Gliazellen 
impr~gnieren sich zuweilen als intensiv sehwarze K6rnehen. 

In  den Zellen des Pall idum ist ein Fibril lennetz nieht  zu erkennen, perinuklehr 
sehen wir eine helle Zone, an  den Randtei len gelegentlich eine k6rnige Degeneration. 
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Im medialen Kern impr/~gnieren sich die Zellen markanter, in den Dendriten ist die 
Fibrillenstruktur erhalten. Der extracellul/~re Plexus ist normal. 

Das Fibrillenbild des Luysschen KSrpers ist ~hnlich dem des Pallidum. ttier, 
wie auch im Thalamus sind die intracellul/~ren Fibrillen der Zellen nur in den Den- 
driten deutlich zu erkennen. Den grSBten Teil des Zelleibes nimmt ein polygonales 
Netz ein, welches dem Pigmenthaufen entspricht. 

Glia/iirbungen: An Gliafascrpr/~paraten f/~llt schon mit freiem Auge eine inten- 
sive F/~rbung des ependymalen und lateralen Caudatunlraade und des d~s Putamen 
ventrolateral umgebenden Markes auf. Stark gef/~rbt erscheint such das Str. 
subcallosum und in dessen Fortsetzung die ventrolaterale l~I/iche des Balkens mit  
dem Fornixwinkel, wie such die guBere und in geringerem Grade die innere Mark- 
lame|le des Pallidums, w/~hrend auf der Oberfl/~che des Thalamus eine Zunahme der 
Dichtigkeit nicht zu finden ist. Mikroskopisch finden wit an den genannten Stellen 
starke Gliose, nicht nur isolierte Astrocyten, sondern such die Bildung eines dichten 
Filzwerkes. Demgegenfiber sind im Inneren des Putamens und Caudatums gewucherte 
und m~Big hypertrophisch-verfaserte, jedoch isolierte Astrocyten anzutreffen ohne 
eine Faseremanzipation und Filzbildung. An Cajal-Prgparaten sind die Gliazellen 
hypertrophiseh, der Zelleib und besonders die zu den Gef/~Ben verlaufenden Den- 
driten zuweilen stark geschwollen, geschl~ngelt, stellcnweise ist jedoch such eine 
Schrumpfung, d .h .  eine regressive Ver/~nderung festzustellen. An Impr/~gnations- 
bildern zeigt nur ein Teil der Makrogliaelemente eine Veffaserung. Nirgeads Klas- 
matodendrose. Die subependymale Zone des Caudatums weist an Goldsublimat- 
pr/~paraten eine m/~chtige Gliose auf. Wie auf der Abb. 12 ersichtlich, verl/~uft 
unmittelbar unter dem Ependym tin diinner Streifen mit sehr dichtem l~aserwerk. 
Darunter beherrschen st~rk gewueherte und fief schwarz impr/Lgnierte Astro- 
eyten in einer Breite von l/u--1 mm das Bild. Sie neigen zu Verfaserung, eiae noch 
auffallendere Erseheinung ist jedoch die Derbheit und Plumpheit der Fortsatze, 
die 6rtlichen Verdickungen und die perivaseul/~ren Kolbenbildungen. An Cajal- 
Pr/~paraten sind die Gef/~Be sch6n gezeichnet, die zweifellos eine relative Vermehrung 
aufweisen. Untcr ihnen befinden sich zahlreiehe zusammengefallene, geschlgngelte 
Capillaren. 

Pallidum, Cl~ustrum, Luyssche K6rper, Thalamus an GIiapr~paraten o. ]3. 
Abbau. Stria~um: An Ubersichtsbildern ist intensiver fettiger Abbau. In  den 

grol]en Zellen nehmen die schurlachaffinen K6rnchen etw~ die H/~lfte oder zwei 
Drittel des Zellplasm~s ein, welche ziemlich grob und lebhMt gef/~rbt sind. Hier und 
da sind fast fettfreie Zellen zu linden. An den kleinen Zellen ist --  im Gegensatz 
zu den an Nisslbildern h/~ufig anzutreffenden Pigmentatrophicn -- eine st/~rkere 
Verfettung nur selten vorzufinden, der grSBte Teil der Zellen geht ohne vorherige Ver- 
fettung zugrunde. Um den Gliakernen herum zeigt sich eine reiche, lebhafte Fetr 
k6rnelung. Der ProzeB ist sehr ausgebreitet, doch yon fixem Charakter; mobile 
Abbauelemente kommert nur neben den Gef/~Ben vor, such dort nur selten, am 
meisten am Rande des Caudatums. hn  Fettabbau beteiligen sich alle drei Glia- 
arten. Die Gef/~Bwand kaml ebenfalls feine Fettk6rnehen enthalten. 

Pallidum: Dcr Grad der Zellverfettung ist ein sehr vcrschiedener. Im allgerneinen 
nimmt die :Fettmasse einen betr/~chtlichen Teil des Plasmas ein. Neben mehreren 
Gliakernen sehcn wit neutrale Fettk6rnchcn. 

Im Claustrum starke Verfettung. In den Zellen der Subst. innomin, ist die Ver- 
fettung h6chstgradig. Die Verfettung der C. Luys-Zellen ist m/~Big, doch stark 
schwankend. Sowohl um die Gliukerne als guch frei zwischen don Markfascrn 
Fetttr6pfchen. Von den Thalamuskernen linden wir in den Zellen des N. ant. und 
N. reed. circumscripte, kompakte Lipofuscinhaufen mit lebhaft roten und m/~t]ig 
groben K6rnehen. Izl den Zelten des N. centr, ist die Verfettung geringgradig und 
feink6rnig. Die groBeI1 lipophilen mu]tipolaren Ganglienzellen des N. later, wcisen 

31" 
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betrgchtl iche Pigmentmengen auf;  im Gebiete desselben Kernes ist die l%ttkSr- 
nelung auch der Gliazellen am stgrksten ausgepr~gt. I m  Bereiche des ganzen 
Thalamus finden wir zwischen den Markfasern freie FetttrSp~chen. Die Zellen der 
hypothalamischen vegetat iven Zentren  zeige~l keine Verfettung. 

Eine ziemlich intensive Eisenrea/ction zeigt sich an  Tur~bull-Pr~paraten (ver- 
fertigt nach Tirmann-Schmelzer) im Gebiete des Striatums. An den mit  Fuchsin 
iiberf~rbten Prgpara ten  erscheinf der ~ui~ere Tell des Linsenkerns schon mi~ freiem 
Auge in der e~tsprechenden Beleuchtung in einer blgulichen TS~mng. Mikro- 
skopisch sind im ganzen Gebiete des Pu tamens  neben den Gliakernen EisenkSrnchen 
zu sehen; an einzelnen Stellen besonders am l~ande der erweiterter~ per ivascul~en 

Abb. 13. Turnbull-Prgpara.t aus dem Pa~amea uaseres Falles. Perivasculgre Gliazellen 
vorwiegend Astrocyten, mit Eisenk6rnchen bcladen. 

Rgume erreichen sie grS~ere Mengen. (Abb. 13.) Alle drei Gliaarten beteiligen sich 
in der Eisenspeicherung, doch fiihren darin die Makrogliaelemente 1. Aul~er feineren 
t(Srncher~ befinden sich hier und  da auch grSbere Konkremente.  Das GefgBendothel 
enth~lt  nur  selten EisenkSrnchen. Das Caudatum gibt viel schwgchere Eisenreaktion, 
ebenso auch das Pallidum. Hier ist der mediale Kern fast  eisenfrei, wgllrend im 
lateralen Kern  um den Gefg6en herum ganz erhebliche EisenkSrnchenmengen vor- 
kommen kSrmen. Im Luysschen Kern l inden wir nu t  vereinzelt, neben den Glia- 
kerneneinige feine EisenkSrnchen. DieEndothelzel leneines  Gefg~es weisen ebenfalls 
EisenkSrnchen auf. Thalamus un4  Clastrum eisenfrei. 

In  den mesodermale~ Elementen fehlen entzfirtdliche Inf i l t ra te  im Gebiete der 
subcorticalen Ganglien vSllig. In  den adventi t iel len Spalten l inden sich nur  hier 

1 In  Gegensatz zu unserem Befund ha t  A. Metz bei der Untersuchung eines 
Huntlngton-Falles gefunden, da[3 die Oligodendrogliazellen diejenigen sind, welche 
zuerst speichern, wghrend die Hortegaschen Zellen und  die Astrozyten nur  sparer 
und in geringerem Grad art der Eisenaufnahme teilnehmen. (Z. Neut. 19~6. 10O. 
,,Die drei Gliazellarten und  der Eisenstoffwechsel".) 
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und da einzelne mit Abbauprodukten beladene Wanderzel]en. Die Gef~gwand zoigt 
stellenweiso eine m~l~ige Verdickung; stark verdickte Gef~i~wandungen sind unter 
dem Caudatum-Ependym zu sehen, ebenso auch im Str. subcallosum am ventro- 
madialen Rande des Caudatumkopfes, an der Grenze des Kerns und der weiflen 
Substanz. Im Bereiche des ganzen Striatums ist auffallend die m~chtige Erweiterung 
der perivasculi~ren R~ume und die Verdichtung des gliSsen Gewebes am Rande der 
Spalten. An den relativ vermehrten Capillaren m~flige Fibrose. 

Hirnrinde. Nissl/~irbung. Die Rindenver~nderungen wurden an folgenden 
Economoschen Areae untersucht: I, V, VII, XII ,  XXIX,  XXI,  XXVI,  LII,  LXII ,  
LXIV, L X X I - - I I I ,  LXXVI,  LXXIX,  LXXXVI,  LXXXVII ,  XCVII, CVII. 
Zu einer gr6beren archite]ctonischen St6rung der Rinde /i~hrte der Proze/3 nirgends. 
Es ist weder ein betrhchtlicher Ausfall einzelner Rindenlamellen, noch eine wesent- 
liche Verdfinnung der ganze l~inde festzustellen. Schief gerichtete und fehlerhaft 
geformte Zellen, Ca]al-Retziussche persistierende Elemente sind in pathologischer 
Menge nicht anzutreffen. 

Im Gebiete des Centr. ant. (Area I und V) f~llt vor allem das qualitativ und 
quantitativ gute Erhaltenbleiben der Betzsehen Zellen auf. Einzelne Exemplare 
zeigen m~l~ige Hyperchromie oder wenig Pigment, sonst sind sie aber intakt. 
In  der III .  Schicht linden wir bei verschiedenen Degenerationsformen einen m~13igen 
Zellausfall. Unter diesen sind die zu Zellschattenbildungen fiihrende einfache 
Atrophie und Zellschrumpfung die h~ufigsten, in der Schicht der grol~en Pyramiden 
isg die Pigmentdegeneration auch nicht selten. In  der VI. Schicht is% ein deutlicher 
Zellausfall nicht festzustellen, es fhlden sich jedoch in groi~er Zah! chronisch dege- 
nerierte Zellen. Zerfallende Zellexemplare in s~mtlichen Teilen der Rinde. Sowohl 
in der III .  wie auch in der VI. Schicht m~Bige Gliavernmhrung, welche sich jedoch 
zu einer gliSsen ,,PseudokSrnerschicht" nicht verdichtet. In den unteren Rinden-  
schichten h~ufig aus 6--8  Gliakernen bestehenden Kn6tchen, in ihrer Mitre oft mit 
einer Nervenzelle. Kleine runde Gliakerne reihen sich nicht selten der Gef~Be an. 
Im mittleren Drittel des Gyrus centr, ant. an der Windungskuppe ein keil- 
f6rmiger ischaemischer Herd mit den typischen Zellveri~nderungen. 

Der Centr. post. ist weniger l~,diert, die Gliakernvermehrung ist nur ganz m/~$ig. 
Ausgezeichnete innere K6rnerschieht. Der Charakter der Zellver/~nderungen ent- 
sprieht dem der Centr. ant. 

Die Zellen der agranul/~rert Frontalrinde sind zahlenm/~13ig kaum vermindert. 
Es sind an ihnen dieselben qualitativen Zellveri~nderungen anzutreffen wie in den 
erwghnten Regionen, doeh sind die Zellen der Pyramidensehieht relativ verschont 
und es finder sich auch keine erhebliche Gliakernvermehrung. In den Schiehten 
V und VI chronisehe Zellver~nderungen und Satellitenvermehrung. 

In der III .  Schieht des frontalen Pols dominieren die reine Zellschrumpfung 
und die Fettsklerose: spitziger, homogen-dunkler Zelleib, gesehl/~ngelter, blaI~ 
gefErbter apikaler Dendrit, l~nglieher Kern und unregehn~Biges Kernk6rperchen. 
Eine andere h/~ufige Ver/~nderung ist die Zellschattenbildung in der unteren H/~lfte 
der III .  Schieht und in den Schichten V. und VI. In den oberen Teilen der I I L  und 
in der VI. Schicht sind geblgh~e, zeffallende Elemente auch nicht selten ; bei diesen 
sehen wir nur Kerne und eine schmale Randzone, perinukle/~r, ein heller, ungef/~rbter 
Hof. Am meisten affiziert erseheint die VI. Schicht, dann kommt die III .  Die 
IV. kann als intakt bezeiehnet werden. 

Die III .  Sehicht der Broca- Gegend ist im Verh/~,ltnis zu anderen frontalen Regionen 
stgrker l~diert, enth/~It viele zerfallende Exemplare, tells fleckenweise, doch niemals 
gef/~Bgebunden. Keine wesentlichere Gliavermehrung. 

Die Orbitalwindungen sind verh~ltnism~i3ig verschont. Chronische Zellver- 
/~nderungen sind auch hier h/~ufig. 
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Im Temp. primus magnocell, ist die IV. Schicht gut erhalten, die III .  V. und 
VI. gelichtet. Bei st/i, rkerer Vergr6Berung herrschen in der III .  Schicht neben 
Zellschatten auch pyknotische und pigmentatrophische Exemplare vor. M/~flige, 
jedoeh deutliehe Gliavermehrung. 

Am temporalen Pol minimaler Zellausfall, kaum Gliavermehrung. 
In der VI. Schicht der Supramarginalis h/~ufig degenerierte Zellen, die III .  Schicht 

weniger lgdiert. In den unteren Rindenschichten Gliavermehrung. 
Angularis sehr wenig 1/~diert, chronische Zellver/~nderungen in III .  
Calcarina und Oceipitalrinde praktisch intakt. Die Riesenzellen der IVb und 

V der Area striata normal. 
Ammonshorn insbesondere der Sektor verh/~ltnism~l~ig auffallend normal. 
Um die Gefage sowohl der Rinde als auch des subeortiealen Marks h/~ufig 

gr6Bere Mengen yon lebhaft griin gef/~rbten K6rnchen in Wanderzellen eingeschlossen. 
Sie fehlen nur in dem occipitalen Pol fast v611ig. An tier eortikomedull/~ren Grenze 
eine Zone yon Gliavermehrung, stellenweise nur angedeutet. Den Markgef/~l~en 
oft apolare Gliakerne angereiht. 

Fibrillenbilder: In den kleinen Zellen nur in den Dendi'iten Fibrillen zu sehen. 
Dasselbe gilt auch ftir einen Teil der Pyramidenzellen. In dem apikalen Teil der groBen 
Pyramiden gut impr/~gnierte Fibrillen, in den iibrigen Teilen der Zelle ein poly- 
gonales Netz, welches h/~ufig in schwarze Punkte zerfallen ist. Echte argentophile 
Degeneration treffen wir selten an, es dominiert die Fibrillolyse. Die Fibrillen- 
zeiehnung der Betzschen und der Ca]alschen und Meynertschen Riesenzellen der 
Calcarina gewOhnlich intakt. In den unteren Schichten sind die versehmierten, 
zerfallenden Exemplare nicht selten. Die extraeelluli~ren Fibrillen erscheinen in 
den oberen Teilen der Rinde geliehtet. 

In tier Pyramidensehicht des Ammonshorns dominiert die silberk6rnige Dege- 
neration, welehe zuweilen sich der ,,grobk6rnigen Degeneration" ann/~hert. Die 
apikalen Dendriten neigen zu m/~ehtigen diffusen Aufbl/~hungen. 

Die Markscheiden[iirbung zeigt in der Rinde verh/~ltnismi~gig wenig Abweichung. 
M~Bige Lichtung ist in der supraradi/~ren und tangentiellen Faserung zu sehen, 
doch sind schwere Ausfi~lle in der Rinde nirgends festzustellen. Die charakteristische 
stark entwickelte tangentielle Schicht des Centr. ant. hat nur wenig gelitten. 

Abbau. An Scharlachbildern in der ganzen l~inde ]ebhafter fettiger Abbau. 
Sowohl in den Nervenzellen als auch neben den Gliakernen gr6Bere Mengen yon 
lebhaft rot gefi~rbten K6rnchen; feine KSrnelung in den Gef/~Bendothelzellen, 
an der kortikomedull/~ren Grenze selten auch abgerundete Fettkdrnchenzellen. 
Die Nervenzellen der fontalen und temporalen Rinde zeigen yon der II .  Scbicht 
abw~rts erheblichere Fettbeladung, auBerdem sind auch die Nervenzellen der inneren 
Kfrnerschicht verfettet. Die Orbital-, Zentral- und Supramarginalrinde bleibt kaum 
zurtick, we insbesonders die Verfettung der oberen Schichten weniger intensiv ist. 
Am schw/~ehsten zeigt sich der Fettabbau in der Occipital-, insbesondere in der 
Calcarinarinde. Ni t  schwaeher VergrSBerung ist auch hier ziemlich viel Fett ,  mit  
st~rkerer Vergr6Berung ist jedoch festzustellen, dab dieses nur selten in den Nerven- 
zellen und fast ausschliel31ich in den Gliazellen vorkommt. Die Betzschen Riesen- 
pyramiden und die Caljalschen und Meynertschen Zellen sind fast v/311ig fettfrei. 

Im Mark frei und auch zu Gliaelementen gebunden v ide  Fetttr6pfchen. Die 
Fettdegeneration ist subcortical intensiver, als in dem tieferen Mark und ist auch 
in den einzelnen Regionen eine verschiedene. Die frontalen, zentralen und tempo- 
ralen Gebiete sind ungefi~hr gleich, w/~hrend in den angularen und besonders in 
den occipitalen Regionen, wie auch im Cingulum und Ammonshorn ist sie viel 
weniger ausgepr~gt. Massenhaftere perivascul~re KSrnchenzellen finden sich nicht. 
Im Corp. callosum ziemlich intensive Fettk6rnelung, stellenweise auch abgerundete 
FettkOrnchenzellen. 
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Turnbull-Reaktion ist in der l%inde ~r negativ. Die im Nisslbilde sichtbaren 
br~unlieh-griincn perivasculi~ren Abbauprodukte enthalten ebenfalls kein Eisen. 

Glia[drbung. In der ginde, die subcorticMe Zone miteinbegriffen keine betr~cht- 
lichere Gliafaservermehrung. Eine m/~Bige gandgliose ist zweifellos vorhanden, 
diese kommt jedoch nut in den Sulci st/~rker zum Ausdruck. An Goldsublimat- 
pr/~paraten sowohl im Ammonshorn als auch in den tieferen Rindenschichten 
sehr m/~Bige Gliahypertrophie un4 Verfaserungstendenz. Die Hypertrophic ist in 
der Fortsetzung der Fiss. hippocampi etwas intensi~er. Keine sichere Klasma- 
todendrose. 

An den mesodermalen Elementen keine wesentlichen Ver/~nderungen. Die Pie 
an den frontalen Regioncn vielleicht ganz m/~$ig verdiekt, dasselbe ist stellenweise 
auch an den Gef/~l]wandungen festzustellen. Nirgends entziindliche Infiltrate, 
nur Abbau- bzw. Transportelemente. 

Im Mesencephalon weder an Nissl-, noeh an Bielsehowsky-Bildern eine erwi~hnens- 
werte Vergnderung. Die Nigrazellen enthalten auBer dem Melanin kein neutrales 
Fett, dagegen im ganzen Gebiete der Nigra neben den Gliakernen feine Fett- 
tr6pfchen. Die RUberzellen weisen wenig feine Lipofuscink6rnchen auf; in der 
Markstrahlung ziemlich zahlreiche zu Gliaelementen gebundene und freie Fett.  
k6rnchen. Die Eisenreaktion im ganzen Tegmentum negativ, auch in der Nigra 
nur vereinzelte feine Eisenk6rnehen. Faserverh/~ltnisse normal. 

Die Pons und die Oblongata zeigen an Zell- und Faserbildern normale Verh/~ltnisse. 
Der Pigmentgehalt der Zellen ist dem Alter entsprechend. In den Pyramiden und 
in der interolivaren Faserung geringe Verfettung. 

Kleinhirnrinde. iVisslbilder normal. Die Purkinjezellen zahlenm~Big erhalten, 
ihre Tigroidstruktur gut zu erkennen. An Fettbildern ganz feine K6rnelung diesec 
Zellen, w/ihrend die groBen Golgi-Elemente mit grSberen KSrnehen beladen sind. 
Lebhafte Fettk6rnehen sind auch um den Bergmann-Kernen und einzelnen Capillaren 
des Granulosum herum. Sehr geringe Fettdegeneration in der Marksubstanz. 
Fibrillenbild im wesentlichen normM. Kleinhirnkerne ohne erheblichere Ver/~n- 
derungen. An Turnbull-Pri~paraten im Gebiete des Dentatums zerstreute Eisen- 
k6rnchen. Ganz feine EisenkSrnchen auch neben den I~indengefi~gen und neben 
den Be~'gmaunschen Gliakernen. 

Riiekenmark. Vorderhornzellen an Nisslbildern mit guter Tigroidstruktur und 
dem Alter entsprechenden Pigmentmengen. In dem unteren Cervical- urtd oberen 
ThoracMmark Hyperchromasie und m~/~ige Sehrumpfung, zuweilen auch Pigment- 
atrophic. Kein Zellausfall, keine Gliavermehrung. Im V. LumbMsegment eine 
zweikernige Vorderhornzelle. Die vegetativen Seitenhornzellen des Thoracalmarks, 
wie auch die Zellen der Rolandoschen Substanz und die groBen Marginalzellen 
intakt. Die Zellen der Clarkesehen S/iule stark lipoidhaltig und m/~Big atrophisch. 
Ependymwucherung besonders in den lumbalen Abschnitten. Im dorsomedialen 
Tell des Gollschen Stranges Verdiehtung des Grundgewebes mit vereinzelten Corp. 
alfflylacea. 

An Impr/~gnationsbildern normale Fibrillenstruktur der motorisehen Zellen, 
(tie Vorderwurzelaxonen stellenweise mit eigenartigen Schlingenbildungen, sonst 
nornlal, 

An Scharlachbildern ist auffallend die symmetrische, im ganzen giiekenmark 
siehtbare Fettdegeneration in den Hhtterstr/~ngen. In der H6he des Sacral IV 
die Itinterwurzeleintrittszone und die Gebiete neben dem Septum reed. post. 
symmetriseh mit Fettk6rnchenzellen bes~t, der ~ent.rale Rand des tIinterstranges 
ist frei. In der 1-IOhe des Lumbal IV verli~uft die Degeneration am dorsalen Rande 
und an den zwei Seiten der Mittellinie, unmittelbar neben dem Septum eine ver- 
schonte Zone. Die eintretende Lumbalwurzel intakt. Des keilfSrmige Degenerations- 
gebiet reieht in den unteren giiekenmarksabsehnitten bis zum ventralen Ende des 
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Sep~um, oben dagegen nur bis zu dessen Mitte. Der laterale Tell des Golls und das 
ganze Burdach ist intakt. Im Gebiete des ganzen l~fickenm~rks sind im antero- 
late~alen S~rango vereinzelte Fettk6rnchenzellen zu sehen. In den Ependymzellen 
feine Lipofuscink6rnchen. 

An Weigert-Bildern genau der Fettdegeneration elltsprechende scharf abgegrenzte 
Lichtung. Sacral V v611ig normal. Im anterolateralen Strange keine ausgesprochene 
Randdegeneration. 

In den H~uten vereinzelte konzen~rische Amyloidkugeln, sonst keine wesentlichen 
Ver~nderungen. . 

Spinalganglien. Stark fenstrierte Ganglienzel]en mit zahlreichen Sate]liten. 
hn Lumbal V und Sacral I i  mehrere l~esidualknStchen, doch fehlt hier ein gew6hnlich 
vorhandener aus feinen Fasern bestehender Glomerulus. Kolbenbildungen und 
Seitensprossungen sind an den Axonen selten. Im Cervical VIII  eine doppelkernigo 
Ganglienzelle. An Nisslbildern massenhafte mit griinem Pigment beladene Zelle~ 
des interstitiellen Gewebes, die Zahl der metachromatischen Mastze]Ien is$ normal. 
Um den hinterenWurzelfasern heram an Ste]le des duralen Durchtrittes massenhafte 
konzentrische Psammomk6rperchen. Hier grobe Anschwellungen der hinteren 
Wurzelfasern. An Scharlach- nnd Spielmeyer-Pr~paraten keine wesentlicher~ Ver- 
~nderungen, zuweilen der initiale Tell der Axonen stark gebl~ht. 

Zwecks Kl~rung der symmetrischen Hinterstrangdegeneration wurden die 
lumbalen und saeralen Wurzelr~ untersuekt. Die lumbalen Wurzeln I, I I  und V 
erwiesen sich sowohl an Scharlach al~ auch an Spielmeyerbildern v61lig normal. 
Nur hier und da fanden wir geringere Markscheidenanschwellungen. Sacral I und 
I I I  ebenfalls normal, im Sacral I I  nur einige Fettdegenerationsstreifen. Sacral IV 
beiderseits ziemlich intensive Verfettung. An den Wurzeln keine lokalen Sch~di- 
gungen. In den Sacralwurzeln I I  und l l I  in ihrer Wanderung steckeugebfiiebene 
Ganglienzellen. 

Der oben erwghnte Tumor des Saeralmarkes erweist sich auch bei histologischen 
Untersuchung als ein Psam~rmm. 

ZusannHenfassRng. 
Klinisch hande l t  es sich u m  ein.e 47j~hrige Frau ,  die seit  15 Jahren  

, choreiforme Zuckungen  zeigte, fer~er eine Sprachs t6rung  ; in le~zter Zeit  
me]deten sich Zeichen einer Demenz und" abnorme  Er regbarke i t .  Das 
Leiden liil~t sich durch 3 Generat ionen verfolgen. W/~hrend des l l /2j~hrigen 
kl inischen AufenthMtes  progressive Verschlechterung,  schlie~lich E x i t u s . - -  
Anatomisch liel3en sich septische Ver~nderungen seitens der i~neren 
Organe feststellen. Das zentrale  Nervensys tem zeigte i lebst  normale r  
Konf igm'a t ion  nur  geringffigige Furchungsvariet /~ten und  normale  H~ute.  
I m  sacralen Tell c[es R i ickenmarks  ein pflaumeD.grol]es Psammom.  
Cauda tum un4 Pu tamen ,  besonders  das erstere,  s t a rk  geschrumpft ,  
die Markfasern  k a u m  ver/~ndert, die kleinen Nervenzel len h6chstgradig  ge- 
schwunden,  die gToiten numerisch verschont ,  jedoch chronisch degeneriert .  
I m  gallzen S t r i a t u m  geringfiigige gli6se Verfaserung, im Schar lachbi ld  
ein ziemlich iutensiver  fixer gli6ser Abbau  ; s t a rke  Eisenreakt ion,  PMlidum 
fast  ohne Sehwund,  die Zahl  tier Ganglienzel len normal ,  al/ge(iel~tcte 
chronische Ver/~nderung. I m  lateralen,  mi t  dem P u t a m e n  ben~chbar te~ 
Abschn i t t  gliSse Faservernmhrmlg ,  ferner eine Eisenreakt ion  kamn  s tgrker  
als normal.  Corpus Luy~'i, Tha lamus  in t ak t ,  ebeIlso Mit te lhirn,  Briicke, 
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verl~ngertes Mark und Kleinhirn. Die Breite der Hirnrinde normal, 
Architektonik erhalten. Haupts~ehlieh in der frontalen, geringer in der 
temporalen, zentralen und  supramarginalen Rinds chronisehe Zellver- 
/~nderungen und geringfiigige Zellausf~lle in den Sehichten V - - V I  und 
I I I  und hier angedeutete gli6se Kernvermehrung. Oeeipitallappen 
u n d  Ammonshorn intakt. In  der ganzen Rinde, wie aueh im Mark, 
diffus ein ziemlieh intensiver fixer Fettabbau.  Die motorisehen Nerven- 
zellen des Riickenmarkes teilweise intakt, teilweise in ehroniseher Ver- 
hnderung. Die Zellen der Spinalganglien stark fenestriert mit  zahlreichen 
Residualkn6tehen. Der Gollsehe Strang zeigt eine dorsomediale, den 
unteren Sacralwurzeln entspreehende aufsteigende Degeneration. 

Aus obigen Angaben erhellt, dal] unser Fall sowohl genealogiseh, 
wie kliniseh eine typische heredit~re Chorea war. Dies beweist die unver- 
k e n n b a r e  dominants Vererbang, in welcher weder Polymorphismus, 
noeh Kombinationstendenz bemerkbar war and deren Wiehtigkeit fiir 
die HUntingtonsche Krankhei t  Schob und Entres betonen. Klinisch 
sehen wir neben der im gewohnten Alter auftretenden reiI~ choreatischen 
BewegungsstSrung (lie eharakteristische Demenz. Endlich ist in ana- 
tomisCher Beziehung als Kardinalsymptom die schwere stri~re Dege- 
neration zu betonen, neben welsher die gewohaten l~irtdenvergnderungen 
wohl vorkommen, jedoch nieht so pregnant sind, als dies in der Literatur 
verzeiehnet ist. 

Die Lokalisationsverhgltnisse der histopathologischen Verindertmgen 
m6ehte ieh mit dem Striatumbilde beginnen. Wir wissen aus der speziellen 
Sehilderung, d.a~ nebst d_er bereits makroskopisch deutliehen Reduktion 
des Caudatums und Putamens die Ver6dung der kleinen Ganglienzellen 
in erster Linie auff'~llt. Das Caudatum ist zumindest auf  die H~tlfte, 
das Putamen nngef/~hr auf zwei Drittel vermindert. Die kleinen Zellen, 
wenn wir das am schwe'rsten affizierte Caudatum und d_as relativ weniger 
angegriffene Putamen als zwei Extreme betrachten, sind tun 40--900/o 
gesehwunden. Die noeh vorhandenen Zellexemplare sind ausnahmslos 
sehwer degeneriert. Gleiehzeitig sind die grol~en Nervenzellen im Ver- 
h~ltnis zur erw~hnte~l Vohtmverminderung, wenn such in geringem 
Grade, so doeh zweifellos zahlenm~l~ig gesch'wunden und zeigen das 
Bild der Pigmentatrophie. Sowohl die grol~e~l als auch die kleinen Glia- 
kerne sind relativ und absolut vermehrt. Es ]ragt sich, ob wit unter 
~'olehen Umstiinden yon einem isolierten, ele]ctiven Sshwnnd der /,~leinen 
Striatumzellen sprechen diir/en und ob die Veriinderungen &~r grofi~r 
Ganglienzellen nicht etwa als sine/con~'e~utive au/zu/ass~n sind ~ In  di+~s(mi 
letzteren Falls wfirdc es sich um die Inaktivitiitsatrophie de~ Kontakt-  
nCm'ons handeln, n.achdem wit annehmen dfirfen, dalt <lie zum P~lliduni 
f~ihrenden gi'ol~en Striatumzellen yon den klcinen Zellen imiervier~ 
werdoI1, 
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Ich wiirde meinerseits den erw/~hnten rein sekund~ren Charakter 
auf Grun4 folgender Erw~gungen nicht annehmen: Vor allem ist es nicht 
siehergestellt, dab der Ausfall des ersten Neurons die schwere Ver/inderung 
des Kontaktneurons in jedem Falle nach sich zSge. Wohl sah Scha//er 
bei akuter Degeneration der V. hinteren Lumbalwurzel die anschlieBenden 
motorischen Nervenzellen and Wurzeln sicher angegriffen, namentlich 
in Form der prim/iren Reizung, bzw. der osmioreduktiven Degenerations- 
kSrner. Dann sah B. Hechst im Falle einer alten tabisehen Opticus- 
atrophie die kleineren und mittelgroBen Nervenzellen des Genieulatum 
laterale in schwerer chronischer Vers I m  Gegensatz hierzu 
mSchte ich mich abet auf meinen unl/~ngst mitgeteflten Fall yon Klein- 
hirnataxie beziehen, in welchem nebst dem elektiv-systematisehen 
und totalen Schwund der Purkin]ezellen, weleher gem~B den klinischen 
and anatomischen Daten bereits seit mehreren Jahrzehaten bestehen 
muBte, die Kerne des Kleinhirns keine wesentliche Ver~nderung zeigten. 
Ein zweites Moment, welches hier noeh in Betracht kommt,  ist, dab sich 
das Verhalten der groflen Striatumzellen von Fall zu Fall, unabh~ingig vom 
Zustand der kleinen Nervenzellen, iindert. In  vielen Fi~llen - -  so sah dies 
Jakob - -  sind sie verschont, hingegen beobachteten J. Clancy und Lewy 
in je einem Falle hochgradigen Schwund. Besonders schwer sind sie in 
solchen Huntingtonschen Fallen affiziert, wo es zu einer progressiven 
Versteifung kommt  oder bereits yon Anfang an ein Wilsonsches Syn- 
drom bestand (s. die F~lle yon Bielsehowsky and Jakob, ferner 2 Fs 
yon Spielmeyer und 2 yon Mey]es). Bielsehowsky ist der Ansicht, dab ,;yon 
einer elektiven Sch/~digung der kleinen Zelltypen keine Rede sein kann, 
derm auch die grol~en Exemplare erweisen sich quant i ta t iv  nnd qualitativ 
mehr oder minder stark betroffen." Ahnlich auBert sich F. H. Lewy, der 
sich attf ein grSBeres Material stiitzend im Gegensatz zu Hunt meint, 
dab ,,die groBen Ganglienzellen des Neostriatums nur in Ausnahmef~llen 
bei der erblichen Chorea g/~nzlich frei s in&" Auf Grund dieser Angaben 
erscheint es mir wahrscheinlieh, da{~ die reinsten Fdille der Chorea here- 
ditaria wirklich in einer isolierten elektiv-systematischen A//ektion des 
kleinzelligen Systems bestehen, wie dies Hunt in 4 Fi~llen auch schilderte; 
]edoch gibt es sicherlich Fdille, in welchen auch der groflzellige Apparat 
eben/alls primiir angegri//en sein kann, und zwar in geringerem oder stiirkerem 
Grade, wobei auch das klinische Bild i n  der Richtung des akinetisch-hyperto- 
nischen Syndroms eine Verschiebung erleidet (Jakob, Bielschowsky). - -  Anders 
verh~lt es sich mit den Nervenzellen des Pallidums. Wohl finden wir 
in der Literatur  Hinweise, dal~ dieses Gebilde im pathologischen ProzeB 
gleichfalls teilnehme (C. and O. Vogt, Te~plan, F. H. Lewy), doch sehen 
wir fiir diese Annahme keinen zwingenden Grand.. Bielsehowsky erachtet die 
Pallidumvergi).derungci~. als nebens/~chlich und deutet die Atrophie als eine 
Folge der Verarmung der striofugalen Nervenfasern. ,,Die groBen Zellen 
desselben (Pallidum) haben in quanti tat iver Hinsicht kaum gelitten." 
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Auch Lewy gibt zu, dal~ ,,es im Pallidum infolge der Schrumpfungs- 
vorg/~nge auch dann zu einer relativen Ganglienzellvermehrung kommt,  
wenn die einzelnen Zellen mehr oder minder erlcrankt sind." Jakob 
sagt : , , Immerhin vermil~te ich in meinen F/~llen im Pallidum auffallendere 
Degenrationserscheinungen an den Ganglienzellen." Spielmeyer akzeptiert  
nicht die Beschr/~nkung des Prozesses tier heredit/~ren Chorea auf das 
Str iatum und nach ihm ,,kann das Pallidum ebenfalls pr imer befallen 
sein." 1-Iier mul~ ich reich aber eben auf seine 2 F~lle berufen, we neben 
dem Wilson-artigen klinischen Bild das ganze groin- und kleinzellige 
System im Str iatum schwer ver/~ndert war mit  gleichzeitiger ,,Atrophie 
des Pallidums mit relativer Vermehrung der groSen Pallidumzellen und 
der Markfasern." Diese zwei letzteren Beobachtungen (relative Zunahme 
der Zellen und Markfasern) dfirften mei~les Erachtens beweisen, dal~ 
selbst bei diesen atypischen ~md das Gesamtstr ia tum befallenden Hunting- 
tonschen Prozel~ das Pallidum im wesentlichen nur sekunddir, seitens des 
Striatums betrifft. Hier diirfen wir nicht verschweigen, da6 Bielschowsky, 
Jakob und in jiingster Zeit Mey]es in ihren Fs yon progressiver Ver- 
steifung auch das Pallidum schwer affiziert vorfanden (jedoch fehlte 
in diesen Fi~llen die Heredit/~t und diese gehSrten auch nicht einer Hunting- 
tonschen Familie an). In  unserem eigenea Fall ist eine Volumverminderung 
des Pallidums kaum bemerkbar,  die Nervenzellen haben zahlenm/~$ig 
nicht abgenommen und sind auch nicht schwer degeneriert. Eine gli6se 
Wucherung ist nur an der Grenze des Striatums zu sehen; das Mark- 
geflecht ist tadellos. Einige Autoren fanden das C. Luysi erkrai~kt, 
namentlich Alzheimer and Stern; im allgemeinen n immt es aber im Krank-  
heitsproze$ nicht teil und selbst in F/~llen voa  allgemeiner Versteifung 
erscheint es intakt  (Bielschowsky, Jakob, Spielmeyer). Dasselbe gilt 
fiir dab Claustrum, den ganzenThalamus und den rotenKern.  Die Subst- 
nigra iBt in den reinen F/~llen der Chorea intakt,  hingegen bei Formen 
yon akinetischer Hypertonie in der Zona reticulata li~diert. In  solchen 
F~lle,l miissen wir in tier Nigral~sion eine Systemkombination erblicken, 
gleichwie in jenen F/~llen, we die groften Striatumzellen schwanden. 
Ganz selten kann auch dab Denta tum affiziert sein, wie dies Kiesselbach, 
Terplan und Hallervorden erw~hnen. Doch mtissen wir bei der Beurteilung 
dieser F/~lle die Tatsache vor Augen halten, dab bisher eine Degeneration 
der Bindearme nicht beschrieben wurde. Die Kleinhirnrinde bleibt, 
wie at~ch in unserem Fall intakt ;  allein Lewy schildert die L/~sion der 
Purkin]ezellen als regelm/~l~ig. 

Die Ausbreitungsverhs des Prozesses welter verfolgend, mfissen 
wir uns mit  dem Riiekenmark besch/~ftigen. Abgesehen yon ~lteren 
Autoren erws neuerdings Stern und Terplan die Aufhellung des 
Anterolateraltraktes. Spielmeyer, der sich mit  dieser Frage eingehend 
befaf~te, Bah diese Aufhellung in 9 F/~llen, zwei davon waren mit Ver- 
steifung verbunden und h~lt diese Erscheinung fiir ein wichtiges Moment 
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in der Histologie des Huntington. Er betont, dab der Markfaseraufhellung 
immer ein positives gliSses Faserbfld entspreche und daft diese Ver/~nderung 
ganz diffus ohne systematischen Zug sei. In  unserem Fall konnten wir 
eine pathologisch verwertbare Randdegeneration weder an Markfaser-, 
noeh an Gliapr/iparaten feststellem Die im Weige~tbilde bemerkbare 
minimale Randaufhelhmg und die Verdickung der gli6sen Septer~ sin4 Er- 
scheinungen, welche wir auch sonst sehr h/iufig antreffen und so mSchten 
wir diesen auch keine spezie]le Bedeutung beimessen. Auch bei Jakob,,er. 
weisen sich die Med. oblong, und spinalis bei der histologischen Unter- 
suchung als vSllig frei yon irgendwie weseatlichen Ver/inderungen." Auch 
Terplan, der diesen Ver/inderungen sorgf/iltig nachging, erw/ihnt in seinem 
drit ten Falle nm" eine geringe Aufhellung, wobei ,,keine pathologisch ver- 
mehrte Glia erkeunbar" war. Hinsichtlich der HinterstraI~gver/inderuug 
miissen wir hervorheben, daft es sich um eine bilateral-symmetrische auf- 
steigende Degeneration handelt, welche mit Verschonung endogener Felder 
den sacralen Wurzeln entspricht und dieses Verhalten s t immt mit der Tat- 
sache tibereir~, daft die lumbalen Hinterwurzeln intakt, w/ihrend die 
II .  und IV. Sacralwurzeln fettig degeneriert und im Markzerfall begriffen 
waren. Die letzte SacrMwurzel war ebenso normal wie Sacral I und I I I .  
Als weitere Tatsaehe sei erw/ihnt, daft in den Gangliea der L. V und S. I1 
ein bedeuteuder Ganglienzellausfall sichtbar war. Auf Grund der Sym- 
metrie w/ire theoretisch eine prim/ire Erkrankung der genannten Ganglien 
wohl anzunehmen, doch f/illt der Umstand sehr ins Gewicht, daft in den 
Literaturangabml die Hinterstrangdegeneration fehlt. Eben deshalb 
glaube ieh der Wahrheit  nahezukommen, wenn ich die erw/ihnten radi- 
kul/iren Ver/inderungen mit dem in der H6he des Sacralmarks sitzenden 
Tumor in Zusammenhang bringe. 

Wir wollen abschlieftend die t~indenver/inderungen erw/~hnen, welche 
wir kurz besprechen kSnnen. Vor allem miissen wir feststellen, dab der 
in der Literatur  so oft erw/ihnte schwere t~indenprozeg in unserem Falle 
nut schwach attsgepr/igt war. Am meisten ergriffen war die granul/ire 
FrontaMnde, insbesondere die Brocawindung, gleich darauf folgt die 
motorische Rinde und die Area temp. sup. Hingegen war der ParietM- 
lappen wie auch die hintere Zentralwindung weniger affiziert, w/ihrend 
die Occipitalriilde praktisch intakt  erschien. Von den einzelnen Schichten 
waren I I  und IV verschont und absolut intakt  war das System der 
Betzschen Rieseupyramiden. Hingegen waren die Schichten V, VI und fast 
ebenso intensiv I I I  infolge ehronischer Zelldegeneration nebst Zellausf/illen 
yon wechselnder Intensit/tt erkrankt. In.diesen Schichten fund sich eine 
Gliakernvermehrung, ohne da{3 es aber zur Ausbildung einer Pseudo- 
k6rnerschieht gekommen w/ire. Unser Rindenbefund s t immt mit  jenem 
der eizlsehl/igigen Literatur nur teilweise iiberein. Seit Alzheimer steht 
die Affektion der Frontalrinde im Vordergrunde (naeh ihm,,frontoparietal") 
und Stern sowie Ja/cob heben gleiehfalls das Befallensein der Frontalgegend 
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wie der vorderen Zentralwindung hervor. I m  Gegensatz hierzu erw~hnt 
Lewy die L~sion der OecipitaMnde an erster Stelle, gleiehfalls Clancy. 
Hinsiehtlieh der einzelnen l~indenschiehten sahen die Autoren iiber- 
wiegend die unteren Sehichten ergriffen; indem wit dies aueh bestgtigen 
m6chten wir aber bemerken, dab wir zwischen der I I I  und V--VI  Schicht 
keine nennenswerte Unterschiede bemerkten. Ebenso wiehtig wie interessant 
ist die Verschontheit der IV. Schicht, da Lewy und Jakob hervorheben, 
dab sie als auffallendste Vers jene der IV. Sehieht beobaehteten. 

Each den topisehen VerhMtnissen miissen wir uns mit  der Eigenart 
des histopathologischen Prozesses befassen. Wit lassen bier den Abbau, 
die g~iSse i~eaktion, das Verhalten der Markfasern aul~el- ache, denn wit 
sehilderten oben diese Verhi~ltnisse eingehend genug; diese Momente 
warden in der einsehl/igiger~ Literatur aueh wiederholt ausfiihrlieh 
behandelt (Vogt, Bielschowsky, Jakob). Wie bekannt, unterscheidet 
SchaJ/er an den Normalelementen des Zentralnervensystems zweierlei 
Ver~nderungen : typologische und strukturelle; naeh seinem Ermessen siad 
in der Strukguranalyse einer zentrMen Erkrankung diese zwei )/Iomer~te 
ausschlaggebend. Unter Typus meint Scha[/er, was ffir Keimblattelemente 
im Zentralorgan prim/ir erkrankt  sind, and so sind ekto-, meso- und 
ektomesodermale Typen mSglieh. Unter Struktur sind die feinsten histo- 
p~thologisehen Ver~nderungen zu verstehen. Ganz allgemein k6rmen 
wir sagen, daft im Typus d~s zum Ausdruek gelangt, was erkrankg ist, 
w~hrend die Sgruktur uns dariiber aufkl~rt, in welcher F~m d~s fragliehe 
Element ver/mdert ist. Strukturelle Di//erenzen weisen daher an/genetische 
DiJ/erenzen hin und so sind Typus und Struktur gemeinsam der Ausdruek 
der Pathogenese. Werm wir mm die Scha//ersche Analyse auf die Hunting- 
tonsche Chorea ar~wenden, so sehe~l wit folgendes: Der iiberwiegende Tell 
der Autoren ist darin einig, dal] w i r e s  - -  wie dies vor allem Alzheimer 
entwickelte - -  mit  einer pI'im/~ren Degeneration des Nervenparenehyms 
zu tur~ haben und somit die Vergnderungen der Glia bzw. des Meso- 
derms nut sekundi~re Erseheinungen sind. Trotzdem gibt es aueh Anh/~nger 
einer anderen Auffassung. So meint Margulies, dag das Wesen des 
Prozesses in einer kongeIfitalen progressiven Gliose bestfinde, welehe als 
prim/ire Vergnderung auf die Nervenelemente zerst6re~d wh'ken soil. 
Mi~ der M6gliehkeig ehler primgren Gli~vergnderung besehfi,flAgt, sich aueh 
Stern, doeh meint er selbst, diese Annahme sei nieht gut begrfindet, 
obwohl er - -  ebenso wie Ho]Jmann und Ranlce in je einem Falle yon 
Huntington - -  zugleieh eine Springomyelie, also eine exquisit gliSse Affek- 
tion vorfand. Marie und Lhermitte sehildern wohl prominente Gef~g- 
ver~nderungen mit fibrSser Leptomeningitis vergesellsehaftet and 
eraehten die histopathologisehen VergDAerungen als Effekt eines ent- 
ziindliehea Vorganges, speziell als eine eigenartige Form der Encephalitis, 
bei welcher eine unbekannte Intoxikation eine Rolle spielen soll. Ihr  
Anh/~nger ist Estapd, der in einem Falle neben der Degeneration des 
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Striatums und der frontoparietalen ttirnrinde die entzfindliehen Ver- 
s de," Araehnoidea und Pin beobachtete. Er  sprieht yon einer 
, ,Ektomesodermose", bei welchem Prozel~ die Ver~nderung der Hirn- 
rinde und des Striatums die Affektion der ektodermalen, die Hirnhaut  
jene der mesodermalen Elemente repri~sentiert. Trotzdem hglt dieser 
Antor selbst die Parenchymver~tnderungen ffir primiir. Deutliche Gef/~l~- 
ver~nderungen beschrieben auch Kiesselbach und P]ei//er. In unserem 
Falle fanden wir, wie bereits erw/~hnt, keine Zeiehen der Entztindung 
und die einzige Ver~nderung seitens der Gefi~6e war eine geringffigige 
Capillarfibrose im Striatum, ferner die hyalin-fibrSse Wandverdiekung 
der subependymi~ren und der am ventromedialen Rand des Caudatum- 
kopfes verlaufenden Gefs Es sind dies Ver~nderungen, welehe wir 
bei allen mit Sehrumpfung einhergehenden 1)arenehymprozessen sehen 
kSnnen, haupts~ehlich dann, wenn es sieh nieht mehr um ganz junge 
Individuen handelt und bei welchen wir, mit  Bielschows/cy und Ja]cob 
fibereinstimmend, vom pathogenetischen Standpunkt aus absolut keine 
Bedeutung beimessen wollen. So erblic/cen wit den Wesenszug des Pro- 
zesses in der Degeneration des neuroektodermalen Parenchyms in der Form 
eines primiiren Schwundes der Ganglienzellen, wobei die mesodermalen 
Elemente inta]ct bleiben bzw. nur se/cundiir und ganz unbedeutend leiden. - -  
Damit gelangten wir zur ersten Kategorie der Scha/]ersehen Struktur- 
analyse, zum Typus, d .h .  zur Feststelluhg des elctodermalen Typus, 
in weleher Bestimmung naeh Scha//er immer zwei Momente mal]gebend 
sind: das positive Moment bedeutet die primi~re Affektion des Neurc- 
ektoderms, das negative Moment das Fehlen einer prim~r-aktiven 
Affektion seitens dos Mesoderms. 

Dieser e]ctodermale Typus einer ze~).tralen Erkrankung kann prinzipiell 
in zwei Formen erscheinen: die eine Form besteht in tier elctodermogenen 
Abiotrophie, die an@re tr i t t  auf Efi~wirkung yon elctodermotropen in/e~- 
tiSsen-toxischen Sch~digungen in Erscheinung. Ffir die erstere Form, 
entspreehend dem genotypischen Ursprung, ist der segmentiir-systematisehe 
Zug als ein entwicklungsgeschichtlicher Strukturdeterminant charak- 
teristisch. Bei tier ektodermotropeu Form handelt es sich gemi~l~ tier 
exogenen Noxe um asystematisch-topiseh di//use oder hSchstens um psettdo- 
systematische, mehr odor minder zuf/~Ilige Ver~nderungen. So beschrieb 
Globus n~ch Diphtherie eine symptomatische Chorea als Effekt einer 
ektodermotrope~ Noxe, in welchem Falle es sich um eine schwere Paren- 
chymdegeneration auf das Striatttm beschrs handelte, doch war gleich- 
zeitig eine lebhafte mesodermale Komponente auch im Spiele - -  Menin- 
gitis und Blutungen - -  welche uns fiber die Natur  der ektodermalen Ver- 
/~nderangen aufkl~rte, wie aueh der Umstand, da ]  die grol~en mid kleinen 
Ganglieazellen des Striatums ganz wahllos erkrankten. 

In  unserem Fall stehen wir 4 Veriinderungen gegenfiber, diese sind: 
1. die Striatumdegeneration als kardinale Ver~nderung des histopatho- 
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logischen Bfldes ; 2. der t~indenprozeB ; 3. die Verfettung im ganzea Zentral- 
nervensystem, welche sowohl in der grauen als auch in der weiBen Sub- 
stanz erschien; 4. die Gollsche Strang-DegeneratiorL im Riickenmark, 
welche wir als nebens/ichliche Komplikation aus dem tIauptprozeB aus- 
schlieBen dfirfen. In  bezug auf die Striatumdegeneration sehen wir, dab 
in dieser die kleinen Elemertte unverh/iltnism/~Big inteasiver teilnehmen 
und die groBen Elemente bedeutend leichter affiziert erschienen, so dab 
wit den Striatumsproze/? als den Ausdruc]~ einer primiiren ele~tiv-syste- 
matischen A//ektion bewerten ]cSnnen, neben welcher die iibrigen Glieder 
des extrapyramidalen Systems sich als unberiihrt erwiesen. Die Ver- 
/~nderungela der l~inde k6rmen wir vorl/~ufig nur als Ausdruck eir~es rein 
degenerativen ektodermalen Prozesses betrachten, welcher verm6ge 
seines kor~stanten Charakters zu den grundlegenden anatomischen Kom- 
ponenten der Huntingtonschen Krankheit  zu z/~hlen ist. Dis Segment- 
elektiviti~t ist fiir denselben mit jener des Striatums gleich (telencephales 
Segment). Nun k6nnen wit beim Rindenprozel~ yon einem systematischea 
Charakter heute noch aus zweifachen Griinden nicht sprecheIl: 1. ist 
die Anteilnahme der einzelnen l~indenstellen und t~irtdenschichten noch 
nicht mit  befriedigender Genauigkeit und Konstanz festgestellt ; 2. kSnnen 
wir gem/~l~ unserem heutigen Wissen in der GroBhh'nriilde Systemein- 
heiten, abgesehen yon einigen Ausnahmen, nicht umgreD.zen. Jalcob 
sagt, dag ,,das Str iatum und die tieferen I~iadenschichten als ein bio- 
logisch zusammengeh6riges Organ erscheinen" und erkl/~rt mit  dieser 
Annahme die gemeinsame Affektioa des Striatums und der Groghirm 
rinde. Wir selbst neigen zur Auffassung yon Bielsehowslcy, der diese 
gemeinsame Erkrankung als ,,die h/iufige Verbindung zweier an sich 
verschiedener Kranlcheitsgene" bezeichnet. Es 1/~{~t sicla nicht bestreiteil, 
dal3 die Affektion der frontalen und der zentrMen Rinde fiir den 
Prozeg eharakteristisch ist. Der in unserem Fall beobaehtete Fe t tabbau  
ist teilweise strittig, dies um so mehr, als wir in der einsehl~gigen Literatur 
hierfiir keinen Stiitzpunkt finden. Zweifellos ist die fettige Degeneration 
der l~inde eirm Folge des prim~r-degenerativen Prozesses, doeh ist es 
mir wahrseheinlieh, dab die aueh das Mark betreffende Verfettung gr6Bten- 
tells dureh die letale Sepsis verursaeht wurde. Dies bedeutet vom 
Gesiehtspunkte des Strukturbildes aus soviel, dab au/ den prim~iren 
ektodermogenen Prozefl des Striatums und der Rinde noeh ein kompli- 
zierender elctodermotrop-toxischer Proze[3 sieh au/p/rop/te. 

Die Scha//ersebe Tria, s der Heredodege~leration kam, im anatomisehen 
Bilde des vorliegenden Falles folgend zum Ausdruek: 1. Keimblatt-  
wahl = Ektodermalerkrankung bei in taktem Mesoderm. 2. Segment- 
wahl = Teleneephalon. 3. Systemwahl - -  kleine Elemente des Striatums 
(in ganz sehwaehem Grade aueh die groBen Elemente) und die frontale 
und zentrale ginde. Dieses Bild als Systemaffektion karat eine gewisse 
Versehiebung danrt erfahren, wenn neben der erw/~hnten kleinzelligen 
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D e g e n e r a t i o n  ei~e s c h w e r e  E r k r a n k u n g  d e r  grol]er~ S t r i a t t t m -  a n d  Pa l l i -  
d t t m z e l l e n  a n 4  die A f f e k t i o n  d e r  Z o n a  r e t i c u l a t a  s e i t en s  d e r  Subs t .  n i g r a  

a ls  n e u e  S y s t e m e  s ich  g e l t e n d  m a c h t e n .  Bielschowsky r e i k t  p r i nz ip i e l l  i n  
g l e i che r  W e i s e  d e n  Morbus Huntington i n  die y o n  i b m  v o r g e n o m m e i l e  

G r u p p i e r u n g  d e r  h e r e d o d e g e n e r a t i v e n  K r a ~ r k h e i t e n ;  in  de r  g a n z e n  G r u p p e  
d e r  Abiotrophien u n t e r s c h e i d e t  d i e se r  A u t o r  U i l t e r g r u p p e n  a ls  ,,elektive 
Zelldegenerationen" ( , , S y s t e m e r l ~ ' a n k u n g e n  i m  engererL S i m l e " )  u n d  

h i e r h e r  r e i h t  e r  d e n  Huntington als Systemerkrankung des Caudatums 
und Linsenkerns. 

Zum Schlul~ mOchte ich reich nur  noch in einigen Worten mi t  dem einlcitend 
erwghnten Casperschen Fall  bcsch/iftigen. Es handel t  sich um eine 58 Jahre  alte 
Frau,  aus Huntingtonscher Familie s tammcnd,  die 8 Jahre  hindurch an  typischen 
choreatischcn Zucknngen und  an  nur  angedeuteter  Demcnz litt .  Die anatomische 
Untersuchung ergab ein vollkommen normales Markfascrbild, eingerechnct das 
Str iatum. Am Nisslbilde sowohl in der Rinde als auch ,,in eincm gro$en Tell der 
tiefer liegendcn grauen Massen" `cakuol~re und wabige Degeneration ohne besondere 
Pr/~valenz. Die kleinen Elementc des Caudatums und  des Pu tamen  sind der Form 
wie der Zahl  nach absolut normal ;  die groftcn Elemente ebenfalls gut  erhaltcn. 
I m  Gebiete des Putamens,  Caudatums, Pallidums, Lays, der Subst. innominata  
Gliawucherung. Starke Verfaserung um das Putamen,  in den Marfaserzfigen, im 
Luys, im /~ul~creu Tell des Pallidums, im Vestibularis-Kern, in dcr Olive, gering- 
ffigiger im CcnSrum reed. thalami,  in der weil~en Substanz des Kleinhirns;  Bindearm 
absolut normal. Dieser Befund soll nach Casper darauf deuten,  dab die Ansa 
lenticularis, die faserige Verbindung des Pallidums und  Putamens  mit  der Grol]- 
hirnrinde angegriffen ist. Das Primi~re wiire die A]/ektion der cerebello-zentralen 
Bahn, wiihrend jene der Striatumzellen nur sekunddgr wdire. In  diesem eigenartigen 
und  fesselnden anatomischen ]~ilde sind zwei Momcnte beachtenswert :  ])as erste 
~ o m e n t  ist  die Abwcgigkeit des Bcfundes `con dcm typischen Chorea- Befund. 
Denn sei~dem die Forscher d~s Str ia tum verfolgen, sind es allein die F/~lle -con 
Ranke, in welchen die Str iatumdegenerat ion nicht  im histologischen Bild domi- 
nierte. Doch war aueh in diescn F/~llen die Str iatumaffekt ion `corhanden and  
Jakob urteilt ,  dal3 die Rankeschen F~lle zum S~urz dcr Str ia tumlehre nicht  geeignet 
sind. Das zweitc stSrende Moment ist, dab Casper `con dcr L/~sion des ccrebello- 
zentralen Systems spricht, dies abet  allcin auf Grund `con Gliapr/~paraten behauptet ,  
ohne auf das Verhal ten irgendeines Zentrums des fraglichen Systems r~/~her hinzu- 
weisen; d~her erscheint uns dieser Fall n icht  gut  `ccrwcrtbar. 
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