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Uber die Picksche Krankheit, 
mit besonderer Beriicksichtigung der Erblichkeit. 

Yon 

H. A. Schmitz und A. Meyer 1 

Mit 9 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 18. Pebruar 1933.) 

Als Pick vor etwa 30 Jahren auf die umschriebene Gehirnatrophie 
der Senilen hinwies, hat er keineswegs dami% eine K_rankheitseinheit im 
Sinne Kraepelins aufstellen wollen. Erst  als den vorwiegencl klinischen 
uncl makroskoloisch-anatomischen Bearbeitungen der Atrophiefs histo- 
logische Untersuehungen fo]gten, tauehte der Gedanke auf, dab wir es 
hier mit  einer eigenen Krankheit ,  und zwar mit  einer heredodegenerativen 
Erkrankung im Scha//erschen Sinne zu tun haben kSnnten. 

Dieser Gedanke, yon Richter zuerst ausgesprochen, yon Gans auf- 
gegriffen und weitergefiihr~, land in der Arbeit yon Onari und Spatz, die 
sieh bezfiglich der Klinik vet  allem auf die Stertzsehe VerSffentlichung 
s~iitzt, seine Unterbauung. Diese Autoren kommen auf Grund eigener 
Untersuehung uncl unter Beriicksichtigung der bis damn in der Literatur 
vorliegenden F~lle zu der Ansieht, dab die Picksehe K_rankheit, wie sie 
sie nannten, Beziehungen haben mfisse zu tier Pierre Marieschen K_rank- 
heir nncl der Huntingtonsehen Chorea. 

Mit diesen beiden Krankheiten hat die Picksche Krankhei t  gemeinsam: 
die Atrophie im engeren Sinne, den Ausbruch in einem bestimmten 
Lebensalter uncl die langsam sehleichende Progredienz. Die fiir die 
Pierre Mariesche und Huntingtonsehe Krankheit  damals sehon naeh- 
gewiesene Erbliehkeit konnten Onari und Spatz fiir die Picksche Krank- 
hei~ auf Grund der vorliegenden F~lle noch nicht mit  Sicherheit datsun. 
Sie hielten es aber fiir wahrseheinlieh, dal) entspreehende Nachforschnngen 
auch hier Erb]ichkeit aufdeeken wfirden. 

Um diesen Nachweis hat sieh in jiingster Zeit E. Griinthal ernstlich 
bemfiht. Griinthal, der sehon vorher bei einem Brfiderpaar eine Picksehe 
Krankheit  klinisch und pathologiseh-anatomisch nachweisen konnte, 

Der k]inische und genealogische Teil der Arbeit wurde yon einem tier Ver- 
~asser, H..4. Schmitz, auf der 111. Versammlung des Psychia%rischen Vereins der 
Rheinprovinz am 3.12.32 in K6ln vorgetragen. Die Arbeit ist tterrn Geh. Rat 
Westlghal zu seinem 70. Geburtstage gewidmet. 
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b e r i ch t e t e  j f ingst  f iber eine gu t  d u r c h f o r s c h t e  Fami l i e ,  bei we lcher  er  
das  A u f t r e t e n  der  Pickschen K r a n k h e i t  in zwei  G e n e r a t i o n e n ,  n i m l i c h  
bei  zwei  S c h w e s t e r n  n n d  d e m  Sohne  der  e inen,  ld in i sch  nachwe i sen  
k o n n t e .  

I n  g le ieher  l~ ich tung  zie len die V e r 6 f f e n t l i c h u a g e n  v o n  v. Braunmi~hl 
u n d  y o n  Korbsch, welehe  Pierre Mariesche K r a n k h e i t  bzw. Huntington- 
sche Chorea  in der  Verwand t scha f~  y o n  Pick-Kranken fes t s te l l en  k o n n t e n .  
U n s e r e  B e o b a c h t u n g e n  sol len e inen  we i t e r en  Bei~rgg zur  Erb l iehke i~s-  
lehre  dieser  Krankhe i~  d~rstel len.  

Unsere Kranke, Frau K., wurde in ihrem 52. Lebensjahre den AngehSrigen da- 
durch auffgllig, dab sie vergefJlich wurde, die Hausarbeit unordentlich versah. Sie 
lieB Tfiren un4 Schubladen auf, das Gas unn6tig brennen. Sie wurde reizbar, lief 
oft planlos durchs Haus, schlief nachts schlccht. Sie beantwortete keine Briefe mehr, 
war auch durch Zurcden kaum zum Schreiben zu bewegen. In den schriftlichen 
JkuBerungen w~r sic unordentlich, schrieb driiber un4 drunter. Sic nahm ~b an 
Gewich~. Bald ~warde sic auch unsicher auf den Beinen. Es kam 5fret vet, dab sic 
beim Aufstehen veto Stuhl hinfiel. Ihr  ttinfallen quittierte sic meist mit einem 
kurzen Lachen. li/2 Jahre naeh Erscheinen der ersten Auffglligkaiten muBte sic 
unserer Anstalt zugeffihrt werden. Von Bcginn des Anstaltsaufenthaltes ~n sprach 
die Kranke kaum ein Wort. Nur auf drgngende Fragen hin tat sic zuerst noch die 
eine oder andere spraahliche Aul~erung. Es zeigte sich dabei, dal3 sic in jeder Ba- 
ziehung oi'ientiert war, dab sic Gegensti~nde richtig benennen konnte, Aufforde- 
rungen einfacher Art richtig ausffihren kormte. Bald abet versiegten auch die sp~r- 
lichen re~ktiven sprachlichen )[ul?erungen, nnd auf alle ~'ragen, und was iibcrhaupt 
mi~ ihr oder in ihrar Umgcbung angestellt wurde, antwortete sia mit einem stereo- 
typen, meckernden Lachan. 

t~ast bawegungslos blieb sic in leicht aufgerichtcter Bcugehaltung zu Bert und 
verfolgte, scheinbar interessiert, mit ihren Augen die Vorg~nge um sie herum. 

Bei freundlichem Ansprechan nahm sic kurz eina ei~reute Miene an, bei drohender 
Anniherung wich sie etwas erschreckt aus. 

Die in der ersten Zeit noch promp~e und reizgemSA]e Affektreaktion wurda 
immer oberfl~chlicher und primitiver und zum Schlusse beantwortate sie jede An- 
n/~herung nur mehr mit einem stereotypen, meckemden Lachen. Spontane Emo- 
tionen sahen wir nie auftreten. 

Nachdem die Kranke sehon wochenlang kaine spraehliehe AuBerung mehr ge~an 
hatte, zeigte es sieh, dab man sie dutch Vorsingen eines Liades zum Singen bringen 
konnte. Vorsingen oder Vorpfeifen einer Melodic oder Vordekla.mieren dos Textes 
geniigten nicht, erst als die Worte gesnngen wurden, fiel sic ein. 

Das Essen gestaltete sich folgendermaBen: 
Wann man ihr Bin Brot in die Hand gab, dann ftihrte sie as gleich zum ~unda  

und aB as mi~ HJlfe beider I I inde  vollkomman auf. Gab man ihr jeden anderen 
beliebigcn Gegenstand in die Hand, dann ftihrte sie auch den zum Munde und kaute 
daran. Ein ]3utterbrot, auf ihren Handrticken gelegt, blieb von its" stets unbeachte~, 
ers~ die Beriihrung der I-IandinnenflS~che setzte den EBmechanismus in Gang. 
Bes~reichen der HIandinnenfl~che 16ste krs automatischen HandschluB und 
~aehgreifen ~us. 

Eine weitare bemerkanswerte Erscheinung war der ,,Atzre/lex", wie wir ihn 
nermen mSchten. Dieser bcstand darin, da~ die Kranke bei Anniherung in 30 bis 
40 cm :N/ihe des Mundas regelmgBig den Mund aufsperrte. Dabei war es gleich- 
g{iltig, welcher Gegens~and genihert  w~trde. Auch wenn man eine Straichholz- 
Ilamme in diesen Abstand brachte, blieb der Atzreflex nicht aus. 



mit besonderer Beriicksichtigung der Erbliehkeit. 749 

AuBerdem land sich auch der Saugreflex bei direkter Beriihrung tier Lippen. 
Am Kinn, am Nacken, an den Hiinden und an den Armen war das yon Kleist 
beschriebene Gegenhalten nachweisbar. Von Zeit zu Zeit liel3 sich bei der Kranken 
ein mittel- bis grobschliigiges Zittern beobachten, welches alas Gesicht und die 
Gliedmai3en betraf. Ferner wurde bei ihr hi~ufig Z~hneknirschen wahrgenommen. 

Dreimal kamen Anf~lle zur Beobachtung, in denen die Kranke erblaitte und 
einen kleinen unregelm~Bigen Puls hatte. Einer dieser Anf~lle wurde yon der 
Pflegerin wie ein cpileptischcr beschrieben. Er wurde leider nicht ~rztlich beob- 
achtet. Spastische l~eflexc wurden bei der Krankcn nicht festgestellt. Die Pupillen 
reagierten einwandfrei. Auch tier serologische Be~und in Blur und Liquor wich nur 
wenig yon der Norm ab. Die Wa.l~. war negativ. Die Citochol- und die Mastix- 
Kl~rungsreaktion ebenfalls. Die Zellzahl im Liquor war nicht vermehrt. Nonne 
zeigto Opaleseenz. Weiehbrodt Spur Opaleseenz. Die EiweiBreaktion ergab leiehte 
Globulinvermehrung. Nach 4j~hriger Krankheitsdauer starb die Kranke an eincr 
Bronehopn eumonie. 

Die Krankhe i t sze i t ,  welche die Kra l rke  in h/~us]ieher Pflege ver lebte ,  
f/~l]t im groBen und  ganzen zusammen  mi t  dem ers ten  S t a d ium Schneiders, 
welches charak te r i s ie r t  is t  du tch  t r i ebhaf te  Unruhe ,  Hemmungs los igke i t ,  
labile,  re izbare  S t immung .  Bei dcr  Ans ta l t s au fnahme  bes tand  schon 
das  zweite S tad ium,  gekennzeichnet  du tch  groborgan~sche Ausfs in 
unserem Fa l le  s t and  im Vordergrunde  die hochgradige  spraehliche Ver- 
5clung, die fiber die in i t ia t ive  S tummhe i t  mi~ Beschr/~nkung des Work- 
schatzes auf  wenige s te reo type  Wendungen  zur r eak t i ven  S tummhe i t  
ffihrte, wobei  die in teressante  Erscheinung auf t ra t ,  daf~ die schon vSllig 
s t u m m  gewordene K~'anke durch  Vorsingen yon Liedern  noch zum 
Singen gebrach t  werden konnte .  Diesem S t a d ium fo]gte das  d r i t t e  
S t ad ium fast  vSlliger S tumpfhe i t ,  fast  re in  au toma te nha f t e r  Exis tenz .  
Die Lebens~uBerungen beschr/s sich auf  die gut  e rha l tenen vege- 
t a t i v e n  l%nkt ionen ,  auf Ref lexbewegungen und  A u t o m a t i s m e n :  wie 
Greif-, El3-, Schling-,  Kau- ,  Leck-,  Saug- und  Atzref lex.  Neben  diesen 
Ersche inungen  cort icalen Abbaues  s t anden  cerebrale  R e i z s y m p t o m e  wie 
Tremor  und  Z/~hneknirschen. 

Die k]inische E ino rdnung  des Fal les  in die bisher  in der  L i t e r a tu r  
beschr iebenen m a c h t  keine Schwierigkei ten,  a m  meis ten  /~hnelt er dem 
Fa l le  I Altmanns, mit  dem er auch das  Auf t r e t en  der Erschlaffungs-  
anfs gemeinsam hat ,  we]che ja  ein h/s S y m p t o m  der  Pickschen 
K r a n k h e i t  s ind und  yon Kra~9] mit  der Hype r ton i e  in Beziehung gebracht  
wurden.  

Sektionsergebnis. Bei Er6ffnung der Dura fliel3t reiehlich Liquor ab. Das Gehirn- 
gewicht betr/~gt 1050. Die Pia ist stark 5dematSs, insbesondere ist es sehr h~ufig in 
den klaffenden Spalten zwisehen den einzelnen atrophischen Windungen zu cysti- 
schen Ansammlungen yon Liquor, sog. Piablasen, gekommen. H~ufig ist die in 
ihnen enthaltene Fliissigkeit nieht klar, sondern sanguinolent. Im Verein mit der 
br~unlichen Verf~bung der atrophisehen Windungen entsteht dadureh ein reeht 
buntseheckiges Bild der Gehirnoberfl~che. 

Die Gef/~13e an der Basis sind zart und frei von arteri0sklerotisehenEinlagerungen. 
Uber die Gesamtkonfigurati0n des Gehirns geben am besten die Abb. 1 und 2 

Auskunft. Man sieht darauf~ dab die rechte Hemisph/~re kfirzer ist als die linke, 
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wobei allerdings zu beriicksichtigen ist, dab sich dureh die Lagerung bei der 
Fixierung dieser Gr61~enuntersehied stgrker bemerkbar gemaeht hat ,  als er ur- 
spriinglich war. Beide Stirnhirne sind s tark atrophiseh. Diese Atrophie ist  an  den 
Polen und der orbitalen Oberfl~che des Stirnhirns am starksten ausgesloroehen. Hier 
besteht  ein sog. Nuftrelief der Windungen. Die Stirnhirnatrophie sehlieBt taillen- 
f6rmig beidersei~s vor der vorderen Zentralwindung ab. Vordere uncL hintere 
Zentr~lwindung t re ten  dutch ihre normale Gr613e s tark hervor. 

Abb. 3 gibt einen Fronta lschni t t  dureh das St i rnhirn wieder. Sie lgl~t erkennen, 
d~13 auch der Balken in seinem vorderen St i rnhirnantei l  und  der fiber ihm gelegene 

~bb. 1. 

Gyrus fornicatus an der Atrolohie teilnehmen, ebenso auch die Insel. Die Seiten- 
ventrikel  sind s tark  erweitert und  mit  klarer Liquorflfissigkeit angeffill~. 

Igieht ganz so s tark  atrophisch wie beide Stirnhirne sind die Sehli~fenlappen. 
Auch bei ihnen ist  die Atrophie geger~ den Sehl~fenlool bin am stgrksten. Sie liil3t 
caudal wesentlich nach. Abb. 4 zeigt einen Fronta lsehni t t  in HShe des hinteren 
Thalamus, der den Sehlafenlalopen und  die vorderen Teile des Seheitellalopens tr i if t .  
Man sieht deutlich, dal~ die erste Temporalwindung und  die Querwindung armithernd 
normale GrSl3e haben. Stark atrophiseh sind zweite unc[ dri t te Temporalwindung, 
die Atrolohie l~l~t vor dem Gyrus fusiformis nach. Der ttiplooeampus und  d~s 
Ammonshorn zeigen relat iv normale Konfiguration. Die In tak the i t  des tIilopO- 
campus ist aueh auf Abb. 2 deutlieh zu sehen, t t ier  sloringt der Wuls t  dieser Windung 
ziemlieh klobig hervor. 

Sehr deutlich ist auf Abb. 4~, die der l inken I-Iemisph~ire entno~nmen ist, die 
Atrolohie der unteren Parietalwindung, des Gyrus supramarginalis, zu erkemlen, 
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Abb. 2. 

Abb. 3. Frontalschnitt 4urch das Stirnhirn (ttintere Fl~che). 

wghrend die oberen Pariet~lwindungen norm~le GrSge zeigen. Auch die mit t leren 
nnd  hinteren Balkengnteile sind nicht  als ~trophisch zu bezeichnen, wghrend die 
hinteren Inselteile ~n der Atrophie tei lnehmen. 



759, H . A .  Sehmitz und A. Meyer: Uber die Pieksehe Kr~nkheit, 

Sehlieglieh zeigt noeh Abb. 5 einen Frontalsehnit t  dureh den Oecipitallappen, 
der in seiner ganzen Ausdehnung makroskopiseh intakte Konfiguration erkennen l~gt. 

2~bb. 4. (Frontalschnitt, hintere Flfiche). G.h. Gyrus hippocampi. G. transv. Gyrus 
transversus (He.schl). T 1 Gyrus temporalis primus. T ~ Gyrus tempora]is secundus. T 3 Gyrus 

temporalis terLius. C.A. Cornu ammonis. 

Abb. 5. (Frontalsehnitt dnreh Oceipitalhirn, hintere Fl~tehe.) 

Die Stammganglien sind beiderseits etwas klein. Die Oberfl~iche des Nucleus 
caudatus und des Thalamus ist deutlich eingesunken und kammgrtig gefaltelt. 
Im tibrigen sind grSbere Strukturgnderungen an den einzelnen Kernen des Sta.mmes, 
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einschlieBlich der Brficke, des verl/~ngerten Marks und des Kleinhirns nicht zu 
erkennen. 

Hi~tologische Unter~uchu~.g. Es wurden mit Hilfe der fibliehen Methoden B1Oeke 
aus dem Stirnhirn, SehlMenlappen, Seheitelhirn, OceipitMlappen, ZentrMwindung, 
Stammganglien, Brfieke, verl&ngertem Mark und Kleinhirn untersueht. Wir geben 
zun~ehst eine ausftihrliehe Besehreibung des histologisehen Befundes aus dem 
Gebiet st/~rkster Atrophie des Stirnhirns. Der hier erhobene Befund deekt sich im 
wesentliehen mit dem Befund aus anderen Atrophiegegenden. Die Zellbilder, die 
yore formolfixierten Material gewonnen wurden, zeigen zun~ehst eine hochgradige 
Sehm~lerung des 1%indenquersehnittes. Die Arehitektonik ist besonders gestOrt 
in I, I I  und IIIa .  In  den granul~ren Anteilen des Stirnhirns ist die IV regelm/~gig 
gut erhMten, besser aueh im gesamten Stirnhirn die unteren Sehiehten. Die I i s t  
sehr gliazellreieh, so dag die I I  gew6hnlieh nieht besonders hervortritt.  An anderen 
Stellen wieder ist die II.  Sehicht relativ gut erhMten und I I Ia  auf weite Streeken 
hin Ms geliehtetes Band verfolgbar. 

Bei stgrkerer VergrSgerung zeigt sich die Pig verdiekt, lockeres Bindegewebe 
enthMtend. Die Gefg~3w~nde der Pig sind leicht fibrotiseh, in ihren AdventitiM- 
rgumen liegt reichlich dunkelgranes Pigment in Abr~umzellen. Die Ganglienzellen 
Mler Sehichten, insbesondere der I I  und IIIa ,  enthMten ein mit Kresylviolett grau- 
griinlich angef~rbtes Pigment, das nach Art des Lipofuscins dem Kern hgufig kappen- 
f6rmig aufsitzt. Es kann aber aueh gr6$ere Gebiete der Zelle einnehmen, den Kern 
exzentriseh verdi'~ngen und die Chromatinschollen ganz an den 1%and der Zelle 
dr~ngen. Mitunter sieht man ausgesprochene Zellblghungen, und zwar in Gegenden 
stgrkster Atrophie mindestens so h~ufig wie in Gegenden sehwgeherer Atrophie. 
Sehr viel h~ufiger Ms die gebl~hten Zellen sieht man jedoch Mlgemein verkleinerte 
Zellformen mit dem oben beschriebenen Pigment. Manehmal sind auch die Kerne 
der Ganglienzellen stark gebl~ht. Sie ~hneln dann unter Umst~nden gewucherten 
Makrogliazellen so stark, dM3 sie manchmM schwer yon ihnen zu unterscheiden sind. 
Die Unterscheidung ist um so schwerer, Ms auch die Makroglia ein ahnliehes, im 
Kresylviolettpr/~parat graugriin gef/~rbtes Pigment ffihrt wie die Ganglienzellen. 
Solehe stark gewueherten Makrogliazellen liegen massenhaft in der ganzen l%inde, 
mit besonderer Bevorzugung der oberen Sehiehten. Aueh die anderen Gliaelemente 
nehmen an der Wueherung teil, wobei die Wuehemng der Hortega-Elemente etwas 
zuriiektritt. Alle Gliaformen ffi~'en das besehriebene Pigment, das aueh sehr 
reichlich in den Gef/~flw~nden angetroffen wird, w o e s  oft kokkenf6rmig, meist in 
Endothelien und AdventitiMzellen gespeiehert ist. Die gebl~hten Ganglienzellen 
sehen 5fters aus wie gem/~stete Gliazellen. Manehe Windungen im Stirnhirn 
zeigen ein etwas zerklfiftetes Gewebe, doeh ist es nirgends zu einem ausgesprochenen 
Sehwammgewebe gekommen. In  diesen Gegenden linden sieh oft um die Gef/~Be 
ziemlieh breite Liieken, die mit homogenen, im Kresylviolettpr/iparat weiglieh- 
gelben Massen angefiillt sind. 

Solehe Liieken um die Gef/~Be beobaehtet man mit besonderer H/~ufigkeit im 
I-Iemisph~renmark. Dieses bietet im Zellbild einen sehr bunten Anblick, einmal 
dureh die erhebliehe Wueherung der Glia, insbesondere der groBen hellen Makro- 
gliakerne und der Oligodendroglia, vor allem abet durch die sehr erhebliche Ein- 
lagerung yon griinliehen PigmentkSrnchen in die Glia- und Gef~Bwandzellen. Um 
die Gef~Be linden sich h/~ufig aueh einzelne Gitterzellen mit gleiehem InhMt. Die 
st/~rksten Einlagerungen enthMten im tIemisph/~renmark die Oligodendrogliazellen. 

Vom Thioninpr/~parat ist zu beriehten, dab die Pigmente in Ganglienzellen und 
Gliazellen eine mehr blaBgelbliche lipofusein/~hnliehe F~rbung annehmen. In den 
Gef/~gwandzellen herrscht aber aueh bier ein mehr dunkelgriin gef/~rbtes Pigment vor. 

Abb. 6a und b zeigen ein Markseheiden- und ein Gliafaserlor/~parat aus der 
Gegend starker Atrophie im Stirnhirn. Es f/~llt vor Mlem die starke Liehtung im 
Hemisph/~renmark auf, wobei die U-~aserung sich als relativ intakt abhebt. I)eutlieh 
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ist neben der allgemeinen Anfhellung des I-Ienfisphgrenmarks auch eine mehr fleck- 
f6rmige, gewShnlieh um Gefgl3e angeordnete Aufhellung festzustellen. Das Mark 
der einzelnen Windungen ist auBerordentlieh versehmglert. Die Markradii, das 
t01eehtwerk der Rinde und die Tangentialfaserung sind diffus stark geliehtet. Bei 
stgrkerer Vergr6Berung sieht man in allen Gegenden, wo ein Untergang yon Mark- 
fasern Iestzustellen ist, sehwere Degenerafionserseheinungen im Sinne starker 
kolbiger und blasiger Auftreibungen der einzelnen Fasern. Diese Anftreibnngen 
sind am stgrksten im Hemisphgrenmark und dort wiederum in den Gegenden des 
herdartigen Markfaserzerfalles. 

Abb. 6b zeigt im Gliafaserprgparaf das Positiv, ngmlieh die gli6se Sklerose, die 
insbesondere im Hemisphgrenmgrk besonders stark ausgesprochen ist. Bei st~rkerer 
Vergr6gerung erkennt man aber aueh die enorme Gliafaserbildung in der Hirnrinde, 

b 

Abb. 6. (~ S13ielmeyersche ~Igrkseheidenfgrbtmg, b entspreehende Holzerfarbung aus ~lem 
stark atrophischen Stirnhirn.) VergriSBerung ll/2mM. 

die am st~rksten in I vorhanden ist, um dann n~eh der Tiefe zu al[mghlich ab- 
zunehmem Nirgends vermigt man aber aueh an Stellen stgrkster Atrophie in den 
nnteren 8ehichten der Hirnrinde faserbildende Astroeyten. 

Die Aehsenzylinder sind im Bielschowe~ysehen Bilde sowohl in der l~inde als 
auch ira I-Iemisphgrenmark stark geliehtet. Die einzelnen Fasern sind insbesondere 
an Stellen stgrkeren Untergangs frakturiert nnd zeigen polare kolbige Verdieknngen. 
Dem Einch'uck naeh ist aber der Achsenzylinderuntergang allgemein nieht so stark 
wie der Untergang der Markseheiden. 

In  der Rinde waren die Fibrillen meier kSrnig zerfallen und, besonders in den 
gesehwollenen Zellen, an den Rand gedr~ingt. Manehmal beobachtete man im Plasma 
der Ggnglienzellen dickere Brocken, die die Neigung hatten, zusammenzusinterm 
VMleicht hat man es hier mit Vorstufen tier sog. argentophilen Xugeln zu tun. In  
anderen Zellen s~h man manchmgl im Bielschowskyschen Praloarat rundliche homo- 
gene K6rper, deren Substanz sich am Rande verdichtete. Solche Gebilde sah man 
besonders in geschwollenen Zellen, deren Kern an den l~and gedrtickt war. Abb. 7 
gibt ein Beispiel davon. Auch diese Gebilde di~rften Vorstufen ~rgentophiler 
Kugeln sein. Sichere roll  ansgebildete argentophile Kngeln haben wir so gut wie 
nicht entdecken k6nnen, weder in Gebieten starker oder schwacherer Atrophie, 
noeh sonst in diesem Gehirn. Ebenso fehlten v611ig senile Drusen und die Alzheimer- 
sche :Fibrillenvergnderung. 
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D~s Biondi-Pr~parat liel~ um die Gef~i~e manchmal Bildung yon Silberfibrillen- 
netzen m~Bigen Umfanges erkennen. Die Gef~Be waren stellenweise, insbesondere 
im Windungsmark, rel~tiv vermehrt. 

Das Fettpr~parat zeigte alle Stadien der Pigmentatrophie in den Ganglienzellen 
(kappenartige Lagerung des Pigments nm den 
Kern, eircumscripte Pigmentanh/~ufung an anderen 
Stellen, v611ige Ausf~illung der gesehwollenen Zelle 
mit Pigment unter Verdr/~ngung des Kerns). Das 
lipoide Pigment war reiehlich aueh in den Glia- 
und in den Gef~Bwandzellen zu sehen. In den 
Fettpr~paraten aus allen Teilen der Hirnrinde fiel 
auf, dab das Pigment in Ganglienzellen und Glia- 
zellen h~ufig nur eiuen gelbr6tliehen oder gelb- 
br~unlichen Farbton hat te ,  w/~hrend as in den 
Gef~gen h/~ufig den normalen hochroten Lipoidton 
hatte. Die Zeichnung (Abb. 8) l~Bt diese Unter- 
sehiede deutlieh erkennen. Es muB abet betont 
werden, dal~ sehr hs das Lipoid in den kleinen 
GefaBen in der l~inde auch den gleichen gelbr6t- 
lichen 1or/~lipoiden Ton zeigte und dab andererseits Abb. 7. Bielschowsky-F&rbung. 
viele Ganglienzellen und Gliazellen normale Rot- Vorstufe argentophiler ]~ugeln. 
t6nnng des Lipoids zeigten. Es ist ferner festzu- VergrSBerung 1200real. 
s~llen, dal] diese Farbtonunterschiede nicht nur 
an Stellen der Atrophie, sondern aueh an anderen Stellen, z. B. im Occipitallappen, 
im Kleinhirn, in den Stammganglien, hervortraten. 

Bezfiglich des Vorkommens yon Eisen muB betont werden, dab nur Material 
vorhanden war, das schon wochenlang in Formalin gelegen hatte. Es land sich 
Eisen in mttBiger Menge, vet  allem in Oligodendrogliazellen, weniger in ~akroglia- 
zellen und an den Gef/~Bwand- 
zellen. So gut wie hie sahen wit 
Eisen in Hortega-Zellen. 

Die Ausbreitung des Prozesses 
im Sahl/~fenlappen ist sehon ma- 
kroskopisch aus Abb. 4 zu ersehen. 
Das Markseheidenbild lal3t erken- 
nen, dab eia erheblieher Ausf~ll 
der 1%indenfaserung erst yon der 
Kuppe der zweiten Windung an 
sichtbar wird, w~hrend das Tal 

Abb. 8. Zeiehnung nach Seharlaehpr/~p~raL. Ver- 
der zweiten Windung noch eine sehiedener Farbton in Ganglienzellen, Gliazellen sine1 
relativ normale Rindenfaserung an e~nem Gef/~ (rechts). VergrSBerung 1000real. 
erkennen laBt. Gyrus fusiformis 
und Gyrus hippocampi zeigen keine erheblichen myeloarehitektonischen St6rungen. 
Entspreehend der Ausbreitung der Ver~nderungeni m l~arkscheidenbild l~Bt sich 
aueh im Gliafaserbild eine starke Gliose, insbesondere des Windungsmarks nur im 
Bereiche der zwaiten und dri t tea Temporalwindung feststellen. Bei eingehender 
mikroskopischer Analyse linden sich alle oben for alas Stirnhirn beschriebenen 
histopathologisehen Ver~ndarungen aueh im SeM/~fenlappen. Die Ver/~nderungen 
sind sehw/~eher ausgebildet in tier ersten Temporalwindung und der Querwindung, 
im Gyrus fusiformis, Hippoeampus und Ammonshorn, stark ausgebil~et in 
den dazwischenliegenden Regionen. Eine seharfe Grenze zwisehen starkem und 
sehwachem ProzeB l~Bt sieh nicht erkennen, vielmehr nimmt die Intensit~t des 
l~rozesses allm/~hlieh zu oder ~b. Wiehtig ist, zu betonen, dab die Zellbl~hungen 
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nicht etwa h~ufiger angetroffen werden in Gegenden schw~cherer Affektion, 
sondern eher hgufiger in den Gegenden st~rkerer Atrophie. Was die Ausdehnung 
des Prozesses im Rindenquersctmitf~ angeht, so wurden die gteichen Gesetz- 
m~tgigkeiten wie im Stirnhirn festgestellt, so dab eine n~here Besehreibung sich 
eriibrigt. 

Der ProzeB im unteren vorderen linken Seheitell~ppchen ist im ganzen nieht 
so hochgradig wie im Stirnhirn- und im Schl~fenlappen. Auch hier fehlte eine 
scharfe Grenze zu den nichtatrophisehen Teilen des Seheitelhirns. Die histopatho- 
logische Eigenart und Ausbreitung des Prozesses ist die gleiche wie in den fraher 
beschriebenen Hirnteilen. Wichtig ist, zu vermerken, dal3 auch an den Stellen mit 
fehlender eytoarehitektoniseher Ver/~nderung im Scheitellappen Pigmentatrophie 
der Zellen, gelegentliche Zellblghungen, Verdickung tier Gliafaserschieht, Einlagerung 
yon Astrocyten in die oberen Schichten in allerdings nicht sehr hochgradigem Mage 
festzustellen war. Dies gilt auch ftir den Oceipitallappen, w~hrend die vordere nnd 
hintere Zentralwindung sehr wenig pathologisehe Erscheinungen erkennen lieS. 
Wie sehon oben hervorgehoben, konnten die eigentiimliehen Differenzen im Lipoid- 
ton vieler Ganglien- und Gliazellen einerseits und vieler Gef~tSe andererseits aueh 
im Scheitelhirn und Oceipi~alhirn festgestellt werden. Von der vorderen und 
hinteren Zentralwindung sind Fettpr/~parate nicht untersucht worden. Aueh Eisen 
land sich gelegentlieh in den Oligodendrogliazellen selbs~ noeh im makroskopiseh 
intakten Oeeipi~allappen. 

Aueh bei mikroskopiseher Untersuehung wurden grobe Strukturvergnderungen 
der Stammganglien vermigt. Im Markseheidenbilde waren Nucleus eaudatus und 
Thalamus aufgehell~, das Putamen zeigte einen deutliehen Status fibrosus. Im 
Gliafaserbilde sah man entspreehend eine erhebliehe Crliafaserwueherung an der 
Oberflgehe yon Nucleus eaudatus und Thalamus. Aueh im Putamen und Globus 
pallidus lagerten h~ufig faserbildende Astroeyten. Im Zellbilde war deutlieh eine 
nieht sehr hoehgradige Verminderung der kleinen Zellen des Nucleus caudatus und 
Putamens festzustellen. Die groSen Zellen beider Kerne waren h/~ufig stark gebl~ht, 
der Kern exzentriseh. Insbesondere im Caudatum Iand man starkes Lipofusein- 
pigment in groSen und kleinen Zellen, w/~hrend im Putamen die Pigmentablagerung 
besonders die groBen Zellen betraf. Sehr deutlich war der Prozeg in der Substantia 
Digra. ttier bestand eine sehr erhebliche protoplasmatisehe Gliawueherung mad 
eine Verstreuung des l~{elaninpigmentes in die Glia- und Gef~Swandzellen. Es 
bestand der Eindi'uek, dab aueh das granulate Eisen in den Gliazellen, insbesondere 
den Oligodendrozellen, gegeniiber der Norm erheblich vermehrt war. Fettpr/~parate 
standen yon der Substantia nigra nieht zur Verfiigung. 

Von den iibrigen Kernen des I{irnstammes, yon l~inde und Kernen des Klein- 
hirns ist Wesen~liehes nieht zu vermerken, h6ehstens das, daS die Bergmannsehe 
Glia etwas gewuehert war, ohne daS es zu einem nennenswerten Ausfall und nennens- 
werten Ver/~nderungen der Purkin~e-Zellen gekommen war. 

Auch vom l~t~ekenmark ist niehts Besonderes zu vermerken. 

Die ErSr terung des vors tehenden anatomischen Befundes k6rmen 
wit kurz gestalten, da er sieh im wesentliehen mi t  den in der Litera~ur 
niedergelegten Befunden,  insbesondere den Fgl len yon Onari u n d  Nlgatz, 
Carl Schneider und  v. Braunmiihl deckt. Er  best/itigt vor allem die 
klinisch gestellte Diagnose der Pic/csehen Xrankhe i t  (Neigung zu um- 
schriebener Atrophic, Bevorzugung der oberen l~indenschichten, Pig- 
menta~rophie und  B1/thung der Ganglienzellen, Bi ldung yon Vorstufen 
argentophiler Kugeln,  Fehlen yon Arteriosklerose, Drusen und  Alz- 
heimerscher Fibri l lenerkrankung) .  
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Einige Einzelheiten verdienen besondere Besprechung: Unser Tall 
gehSrt zu den relativ schnell verlaufenden. Trotzdem spielen im Gegen- 
satz zu Schneiders Meinung die Zel]bl/~hungen und die argentophilen 
Kugeln keine erhebliche Rolle,/~hnlich fibrigens wie in den F/~llen E. Griin- 
thals. Typische argentophile Kugeln haben wir so gut wie nicht gesehen, 
wohl aber Gebilde, die man als Vorstufen der Kugeln auffassen kann 
(s. Abb. 7). Auch die Beobachtungen Altmanns und v. Braunmiihls, die 
h/s feststellen konnten, kSnnen wir best/itigen. 
Aueh sie sind wohl Vorstufen der argentophilen Kugeln. 

In einem gewissen Gegensatz zu den Befunden Carl Schneiders 
fanden wir Zellbl/~hungen und arge~rtophile Gebilde in Gegenden st/irkster 
Atrophie sicher nicht geringer, vielleicht sogar h/~ufiger als in mittel- 
stark oder schwach atrophlschen l~egionen. 

Die Eisenbefunde in den Glia- und Gef/iBwandzellen entsprechen der 
Darstellung v. Braunmiihls. Auch in unserem Falle nahmen die Hortega- 
Zellen kaum an der Eisenspeieherung teil. 

Das Verhalten der Lipoide verdient besondere Hervorhebung. Sehon 
v. Braunmi~hl beriehtete fiber einen ziemlich schnell verlaufenden Tall, 
bei dem trotz deutlichen ~arkzerfalls in den Gliazellen seharlaChf/s 
Stoffe vermil~t wurden; anstatt  dessen lagerten in ihnen gelbrStliehe 
oder blal~gelb angef/~rbte Abbaustoffe und ers~ die adventitiellen 
Zellen tier benaehbarten Gef/~f~e ffihrten leuchtend rote seharlachf/~rbbare 
Massen. Einen /ihnlichen Unterschied des Farbtons konnten wit auch 
in unserem Falle nachweisen, nur mit dem Untersehied, dal~ dieses Ver- 
halten des Lipoids durchg/s in der ganzen l%inde und einem gro$en 
Teil des Hemisph/~renmarks und Teilen des Hirnstammes anzutreffen war 
und Ganglienzellen, Gliazellen und auch viele Gef/~$e betraf. Allerdings 
fanden sich in jedem unserer Pr/~parate auch Gef~tfte mit hochrot ge- 
f&rbten Lipoiden, so da~ wir ffir die naheliegende Annahme technischer 
Unv01]kommenheiten keinen rechten Anhaltspunkt haben. Sollte sieh 
ein derartiger Befund in Zukunft wiederholen, so w~re damit - -  ira Hin- 
blick auf die Befunde bei amaurotischer Idiotie und familis diffuser 
Sklerose - -  ein wichtiger Hinweis auf die heredodegenerative Natnr des 
Prozesses gegeben. 

Zur Ausbreitung des Prozesses is~ nur zu sagen, dal~ wir auBerhalb der 
Bezirke tier eigentlichen Atrophie in fast allen Teilen der Hirnrinde und 
gro~en Gebieten des Hirnstammes deutliehe Zeichen tier Erkrankung 
fanden; innerhalb des Gro~hirns am schw~tehsten in tier Zentralregion. 
Diese diffuse Ausbreitung entspricht aueh den Feststellungen yon Onari 
und Spatz. Im Gegensatz zu Carl Schneiders F~llen war der Gyrus fusi- 
formis sehr gering beteiligt. Die Grenzen zwischen der Gegend sehwaeher 
und starker Atrophie waren gewShnlieh nieht scharf, so dal] es sehwer 
fallen dfirfte, hier genaue areale Abgrenzungen vorzunehmerL Eine 

A r c h l y  ftir P s y c h i a t r i e .  Bd ,  99. 4 9  
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definitive Entscheidung fiber diese Frage mug jedoeh eytoarehitektoni- 
scher Spezialforschung vorbehalten bleiben. 

Die ErblichlceitsverhgItnisse unseres Falles sind auf nebenstehender 
Tabelle (Abb. 9) wiedergegeben. Unsere Patientin stamm~ yon einem 
Vater, der ebenfalls 56js in einer Anstalt starb. Nach Angabe der 
Tochter unserer Xranken soll er in den letzten Jahren getrunken haben 
und soll ein i~hnliehes Krankheitsbild gezeig~ haben wie unsere Patientin. 
Leider gelang es nicht, 5I~heres fiber die Todesu~sache in Erfahrung zu 
bringen. Dagegen waren unsere Nachforsehungen bezfiglich der Ge- 

+ *  

g 
Abb.  9. 2 St~arb 56 Jah re  a l t  in einer 2~nstal~, ha t  ge- 
t runken .  3 Starb  54 J a h re  a l t i n e i n e r  Ans ta l t .  1' S tarb  
52 J ah re  al t  an  P i c k s e h e r  K r a n k h e i t .  2'" Proband in ,  
starb 56 J a h r e  alt an  PicIsscher K r a n k h e i t .  3 ' "  42j~hrig 
I .  S t ad ium tier P i c k s c h e n  K r a n k h e i t .  4"  St~rb 58 Jah re  
alt ,  soll die gleichen Krankhe i t se rsche inungen  gehab t  
haben.  1" Starb  3 Wochen  alt .  2"  34j~hrig, leichte 
Basedowerscheinungen.  �9 ~kn P i c k s e h e r  K r a n k h e i t  er- 
k rank t .  O U n t e r  ffir P i c k s c h e  K r a n k h e i t  ve rdach t igen  

Erscheinungen vers torben.  (~ Psychol)athisch.  

schwister unserer Patientin 
erfolgreicher. Unsere Pa- 
tientin hatte zwei Schwe- 
stern. 

Die ~lteste yon diesen 
starb im Alter yon 52 Jah- 
ren in einer westf~lisehen 
Anstalt nach 3j~hriger 
Krankheit. Ausweislich der 
Xrankengeschichte hat  sie 
das gleiche Bild geboten 
wie unsere Kranke. Auch 
hier begann das Leiden mit 
Vergel~lichkeit, allgemei- 
her Leis~ungsabnahme, 
planloser Unruhe, sprach- 
lieher VerSdung, die fiber 
ein Stadium stehender 

Symptome bis zur vdlligen Stummheit fortschritt. Kdrperlich land sich 
allgemeine Hilflosigkeit infolge sieh ausbildender Beugekontrakturen. 
Auch der zeitweilig sieh verst~rkende grobsehl~gige Tremor an Hand und 
Unterarm fehlte nicht. Er  betraf hier jedoch vorwiegend die linl~e Seite. 
Diese Kranke starb an den l~o]gen eines Deeubitus. Eine luische Er- 
krankung konnte auf Grund der Blur- und Liquoruntersuchung aus- 
gesehlossen werden. 

Die Sektion wurde leider nieh~ gemacht, aber auch ohne diese ist 
die Diagnose Picksche Xrankheit  auf Grund des klinisehen Brides mit 
grSBter Wahrscheinlichkeit zu stellen. AuBer dieser an Pickscher Krank- 
heir verstorbenen hatte unsere Patientin noch eine Schwester. Diese lebt 
noch und ist 42 Jahre alt. Von ihr berichten die AngehSrigen ganz 
yon selbst, daI~ sie seit etwa 1 Jahr  ,,zerstreute" Briefe schreibe, sie 
strelche haufig durch, schreibe drunter und driiber, lasse Si]ben aus. 
Aueh habe  ihr Mann mitgeteilt, daG sie in den letzten Monaten ein auf- 
geregtes, lautes Wesen zeige, sie vergesse alles und habe in ihren Lei- 
stungen nachgelassen. Da diese Schwester in England wohnt, konnten 
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wit sie nich~ persSnlich un~ersuohen. Wie sohon erwghn~, wurde die 
Angabe beziiglich der zweiten Schwester yon dan Angehiirigen ganz 
spon~an gemacht. Da sie sich vSllig mit dem 4ecken, was als ffir das 
erste Stadium der Pic/cschen Krankheit  charakteristisch bezeichne~ wird 
und da ferner zwei ihrer Schwestern an Pickscher Krankheit  vers~orben 
sind, is~ die Wahrscheinlichkeitsdiagnose Piclcsche Krankheit  auch ffir 
die dritte Schwes~er das Gegebene. 

Unsere Kranke hat nur eine Toch~er hin~erlassen. Diese is~ jetzt 
34 Jahre air, ftihlt sich gesund, hat aul3er leichter~ Basedowsymptomen 
keine Krankheitserscheinungen. Ein Zwillingsbru4er yon ihr starb in 
der 3. Lebenswoche. 

Nut kurz sei noch auf die weitere Verwandtschaft eingegangen. Hier 
is~ auffallig, dab alle in den 50er Jalu'en verstorben sin4. So s~arb 4er 
Onkel unserer Pa~ien~in 54jahrig in einer Anstal~ an Lahmung und 
Alterssehwi~ohe, wie die Angeh6rigen sagen. Von ihm s~arb wieder ein 
Sohn im 58. Jahre an 4er gleiehen Todesursache. Eine Tochter erreichte 
das 60. Lebensjahr und  s~arb an Rheumatismus un4 I-Ierzleiden. Sie 
hinterlief~ einen Sohn, welcher jetzt 41 Jahre z~hl~ und naeh Ausweis der 
Krankenblat ter  wegen poriomaniseher Zust~n4e, Trinkens und Queru- 
lierens in verschiedenen Anstalten war, auch ist er wegen Hochstapelei 
un4 Betrugs bestraf~. 

Fassen wir die Ergebnisse bezfiglieh der Erblichkeit zusammen, dann 
ergibt sich eine sehr starke H~ufung yon mutmaBlieh sehr i~hnlichen 
Krankheitsformen. Von zwei aufeinanderfolgenden Generationen iiber- 
schri~ nieman4 4as 60. Lebensjahr. Eine ganze Generation, bestehend 
aus drei Schwestern, lit~ an Pic/csoher Krankhei~, bei einer wurde die 
Diagnose bei Lebzeiten gestellt und (lurch die Sektion bestatigt. 
Auger Pickseher Krankhei~ kamen Trunksucht un4 Psychopathie in 
der Familie vet. 

Fiir den vorliegenden Fall is~ damit der Nachweis der Erbliohkeit 
erbrach~. Es frag~ sich, 0b wit berechtig~ sind, aus unseren Fests~ellungen 
Sehlfisse zu ziehen auf die Erblichkeit 4er Pic/cschen Atrophie iiberhaup~. 
Wie eingangs schon gesag~, bestatig% die empirische Feststellung yon 

�9 Erblichkeit die Ansieht der pa~h010gisehen Anatomen, daf~ es sioh bei 4er 
Pic/cschen Krankheit: um eine heredoclegenerative Erkrankung handel,. 
Sie ~ triff~ sich mit den Effahrungen anderer Autoren (Reich, Gans, 
Scholz, Stertz, Liebers, v. Braunmi~hl), welche ebenfalls Erbliehkei~ der 
Pic/cschen Krankheit  nachweisen konnten, vor allem mi~ den Ergebnissen 
Gri~nthals. 

Den Fallen mi~ nachgewiesener Erblichkei~ stehen abet andere 
Falle gegenfiber, bei denen sieh kein Anhal~ fiir Erbliehkeit auffinden 
lieB.. Zu diesen Fallen geh6r~en auch solche, an denen 4as klinische Bild 
zuers~ herausgearbeitet wurde. 

49* 
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Diesc Tatsache hat dazu ge~fihrt, dag man auch von einem Pickschen 
Syndrom gesprochen hat,  welches sowohl in erblich belasteten, als auch 
in erbgesunden Familien beobachtet wcrde. Am energischsten wird die 
Aufstellung der Pickschen Krankheit in der Arbcit yon Horn und Stengel 
bek/~mpft. Diese Autoren wollen in der Pickschen Atrophie nut eine 
Sondergruppe dcr senilen Dcmcnz erblickcn, uncl sic haben Be4enken, 
heredit/~re Faktoren als Charakteristikum der Pickschen Krankheit 
gegeniiber der senilen Demenz in Erw/igung zu ziehen, ehe nichg die 
heredit/iren Verh/~]tnisse bei der senilen Demenz gekl/s seien. 

Diese Beclenken teilen wit nieht, wir sind vielmehr der Ansicht, dag 
die K1/irung der tteredit/itsverh/~ltnisse der senilen Demenz nur dadurch 
gewonnen wird, dab es gelingt den Sammelbegriff der senilen Demenz 
aufzul6sen in umschriebene Krankheitsgruppen und wit glauben, dag 
man die Frage dcr Erblichkeit der senilen Demenz naeh der gleichen 
5Iethode anzugehen hat, wie sic naeh Liepmanns  viel zitiertem Worte 
vom ,,Sehleime", der zu ,,kl/~ren" is t ,  in der psychopathologisehen 
Durchforschung der Demenzzust/s seit langem iiblich ist. Dement- 
sprechend halten wit es fiir wichtig, dag in der Folge alle F/s welche 
klinisch als Picksche Krankheit imponieren, sowohl auf ihre pathologisch- 
anatomisehe Grundlage als aueh auf ihre Erblichkeit hin genau untersucht 
werden. Vielleicht wird sich dann ergeben, dag die nichthereclit/~ren 
F/~lle auf Grun4 des anatomischen Befundes der nosologisehen Einheit 
Pickscher  Krankheit nicht zugerechne~ werde~ dfirfen. Die Arbeit yon 
Horn und Stengel, die, wie Griinthal dartu~, einen Fall yon Alzheimerscher 
Krankheit behandelt, scheint diese Vermutung zu best/itigen. 

Die Ver5ffentlichung aller einwandfreien F/~lle Pickseher  Ka'ankheit 
ist um so mehr zu fordern, als die bis heute vorliegende Zahl - -  hierauf 
wurde neuerdings auch yon St ie / t f ingewiesen  - -  reeht klein ist. Weitere 
Kasuistik erst kann die Entscheidung bringen und das Material ab- 
geben fiir die Erforschung des Erbganges der Pickschen  Krankheit. 
Unsere Ausfiihrungcn sollen hierzu Beitrag und Anregung sein. 
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