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Unsere Kenntn i sse  fiber die Pidcsehe At rophie  sind t ro tz  al ler  
Bemiihungen der  ]e tz ten Jah re  noeb reeht  unvol lkommen.  Gerade die 
jf ingsten Ver6f ient l ichungen beweisen dies. Pid~ selber ve r t r a t  zun/~chst 
die Ansicht ,  dab  das yon ihm beschriebene Krankhe i t sb i l d  eine besondere 
F o r m  der senilen Demenz dars te l l t .  E r s t  durah sp/ttere eingehende 
besonders  ana tomische  Unte rsuehungen  (Richter, Gans, Onari, Spatz und  
Schneider) schien es bereehtig~, die Picksche Kr~nkhe i t  als besondere 
Krankhe i t s fo rm im Sinne Kraepelins anzusehen.  I)er  eharakter is t i sehe  
ana tomische  Befund,  die lokal is ier te  Rindena t roph ie ,  zeigte, dM] sie 
der  Gruppe  der Huntingtonsehen und  Pierre-Mariesehen K r a n k h e i t  
anzure ihen ist. Die Auto ren  der le tz ten  Arbe i ten  fiber die Pidcsche 
At rophie  (Horn und Stengel) sind bemfiht ,  die Zugeh6rigkei t  zur senilen 
I )emenz wieder  zu betonen,  sie versuehen deshalb,  die fiir die Pidcsehe 
Atrophie  eharakter i s t i schen Merkmale  in F rage  zu stellen. Diese Un- 
s ieherhei t  und Verschiedenhei t  in der  Beur te i lung  der Picksehen Krank- 
heir  g ibt  mir  die Bereeht igung,  einen weiteren Krankhe i t s f a l l  mi tzute i len ,  
der  fiber 4 J a h r e  in unserer  K l in ik  beob~ehte t  wurde,  und  der  zu den 
wenigen geh6rt ,  die dureh laufende eneephalographisehe Befunde kon- 
t ro l l ie r t  wurden.  

1~. L., geboren am 23.5. 1878, kam 1928 im Alter yon 50 Jahren zur Aufnahme 
in unsere Klinik. Die begleitende Ehefr~u gab uns an, dag ihres Wissens naeh in 
der Familie keine i~hnliehen Erkrankungen vorgekommen seien. Der Vater unseres 
Patienten starb im Al~r  yon 76 Jahren an einem tterzleiden, die Mutter mit 
63 Jahren an einer Bronzekrankheit. Ein Bruder hat sieh ersehossen. Alle iibrigen 
Familienmitglieder sind psyehiseh unauff/~llig gewesen. L. selbst war in gl/icldicher 
Ehe verheir~tet. Die Frau iiberstand eine Fehlgeburt und bek~m spi~ter einen 
gesunden Jungen. Soweit uns bekannt wurde, hat L. eine normale Entwieklung 
durehgemaeht und hat in der Sehule gut gelernt. Er wurde im Kadettenkorps aus- 
gebildet und wurde 191g als Hauptmann eingezogen. 1915 erlit~ er eine sehwere 
SehuBverletzung an der linken tIand, deretwegen er mig einer 50 % igen 1~ente ent- 
lassen wurde. Naeh dem Kriege iibernahm er eine leitende Stelle bei einem gr6geren 
Unternehmen, die er sehr gut ausffillte. 1926 wurde er angeblieh wegen Intrigen 
abgebaut. Erst sp/iter erfuhren wir, dab seine Entlassung wegen eines Naehlassens 
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seiner Leistungen erfolgte. Nach Angaben des betreffenden Abteilungsleiters war 
L. in den letzten Mongten ve t  seiner Entlassung niche mehr fs Verhandlungen 
riehtig zu folgen. Wa, hrend der Verhundlungen ginger  unruhig bin und her, und bei 
der Ausarbeitung des Beschlusses wurde dgnn bemerkt, dab er yon dem zuletzt 
Besprochenert keine Ahnung hatte. 3[~n legte ihm das Ms Interesselosigkeit aus und 
entlief~ ihn deswegen. Zu jener Zeit bat ten auch die n~chsten Angeh6rigen noch nicht 
den Verd~cht, dab dieses VerhMt~n des L. ~ls Symptom einer beginnenden Krank- 
heir zu werten sei. Kr~nk erschien L. seinen Angeh6rigen erst 2 J~hre sparer. Es 
hatte sich bei ibm eine Unruhe und t~eizbarkeit entwickelt, die ein Auskommen 
m~t ibm unmSglieh machten. Er  wirkte in seinem Denken und Handeln zerstreut 
und sprunghaft, vertrug keinen Widerspruch und nahm aueh keinen Rat  an. 1928 
versnchte seine Frau, ihn in einem Sanatorium unterzubringen. Schon einige Tage 
sparer machte er sieh dort nnm6glich, er fahrte bei Tisch ungeniert obsz6ne Redens- 
arten und stellte kritiklos Beh~uptnngen g~d. So s~gte er z. B., es sei heutzutage 
selbstverst~ndlich, dab der Vater die Toehter sehw~ngere. Der Sanatoriumsarzt 
hatte den Verdaeht einer beginnenden ParMyse und fiberwies ihn unserer Klinik. 

L. IieB sieh ohne Widerspruch in die Klinik aufnehmen. Er  war bei seiner Auf- 
nahme 6rtlich, zeitlich und pers6nlich genau orientiert. Auf Fragen gab er prompt 
Antwort, seine spontanen AuBerungen waren gering. N~eh dem Grund seines Hier- 
seins befragt, gab er an, er sei zur Erholung heNekommen. Irgendwelehe Besehwer- 
den verneinte er. Es war ihm nieht m6glieh, zusammenMngend aber sein friiheres 
Leben zu beriehten. Er  kam immer wieder auf seine Entlassung im Jahre 1926 
zuriiek. ,,Der Leiter wollte einen Verwandten reinsetzen, und da hat  man reich 
rausgesetzt." (?) ,,Grund war keh~er da." Die ibm zur Last  gelegte InteresseXosig- 
keit und geizbarkeit  bestritt  er. Auf solehe Vorhaltungen antwortete er in etwas 
unwirsehem Ton. Seine sonstige Spreehweise war sehnell, etwas hastig. Wahrend 
der Unterhaltung war L. in st~ndiger Bewegung, er lief im Zimmer herum, riiekte 
an Tisehen und Sttihlen. Setzte er sieh, so statzte er beide Ellbogen auf den Tiseh. 
Sein Benehmen entspraeh nieht seiner gesellsehaftliehen Stellung. Fiir seine Um- 
gebung zeigte er ein nur fliiehtiges und unbest~ndiges Interesse. Er  maehte einen 
stumpien Eindruek, sein Gesiehtsausdrnek war leer und erinnerte an den eines 
Paralygikers. Seine Stimmungslage war flaeh and leieht euphorisch. Die gemtitl~ehe 
Anspreehbarkeit sehien so gut wie erlosehen. Die Trennung yon seiner tPrau maehte 
guf ihn nieht den geringsgen Eindruck. L. hatte stets den gleiehen stumpfen und 
leeren Gesiehtsausdruek, der weder dutch freudige noeh dutch traurige Ereignisse 
zu ~ndern war. 

Willenlos fagte sieh L. zungchst alien Anordnungen der Klinik. Auft.r~gen und 
Zureehtweisungen, die wegen seiner motorisehen Lebhaftigkeit 6fret n6tig waren, 
kam er in abertriebener Weise nach. Die intellektuelle Prafung ergab, dal~ die 
Sehulkenntnisse teilweise erhMten waren. Die einfaehen lgeehenaufgaben 16ste er 
riehtig, bei eingekleideten Anfgaben und Zinsaufgaben versagte er. Sein Urf~eils- 
verm6gen war betr/~chtliek eingesehrgnkt, so war es ihm nieht m6glieh, den Unter- 
sehied zwisehen I r r tum und Gage anzugeben. Die Erkl/~rung einfaeher Sprieh- 
worte braehte er nicht zustande. Das Ergebnis der ~Ierkfghigkeitsprtifung war sehr 
uneinheitlich. Er  konnte sieh geniigend an die anf~ngs ~n ihn gestellten Fr~gen ent- 
shmen, die l~eehenaufgaben hatte er dagegen vergessen. Eine seehssgellige Zahl 
konnte er einmM nur naeh mehrmMigem Wiederholen riehtig naehspreehen, kurze 
Zeit darauf wiederholte er aber eine andere seehsstellige gahl  sofort richtig. Die 
Sehriftprobe (Spontan- und Diktatsehreiben) war fehlerfrei. 

G. war bei seiner Aufnahme yon krgftigem XOrperbau und gutem Ern~hrungs- 
zustand. Am K6rper waren keinerlei Alterserscheinungen festzustellen, ebenso 
fehlten degenerative ]~{erkmale. An den inneren Orggnen war kein krgnkhgfter 
]~efund zu erheben. Die Arterien waren elgstiseh, der Blutdruek betrug 110 mm I-Ig 
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in der Systole. Der linke Arm war infolge der mehrmals naehoperierten Sehug- 
verletzung verktirzt, die linke Hand in Beugekontraktur. Neurologisch fanden 
sieh in normaler Stgrke ausI6sbare geflexe. ])as Knie- and Aehillesph~nomen war 
reehts etwas besser auszul6sen als links. Pyramidenzeiehen fehlten. Der Baueh- 
reflex war nur sehwaeh naehweisbar; die Arm- und Beinbewegungen waren frei, 
es besganden keine ataktisehen Erseheinungen. Gang und Romberg frei. Die Sensi- 
bilit/~tspriifung lieg keine Ausfglle erkennen. Die PupiIlen waren etwas different 
zugunsten reehts, mittelweit und leieht verzogen. Die Licht- und Xonvergenz- 
reaktion war prompt und ergiebig. Der Mundfacialis wurde reehts etwas besser 
innerviert als links. Der Augerthintergrund zeigte seharfe Papillengrenzen. Die 
Spmehartikulation war intakt. 

Abb. I. R6ntgenaufnahme nach Encel)halographie. L Im~tansammlung fiber dem Stirnhirn. 
P :Plexusverkalkungen. 

Die Untersuehung wurde erggnzt dureh eine Encephalographie, die L. ohne 
besondere Folgen i~berstand. Die Zusammensetzung des Liquors zeigte nichts Patho- 
logisches. Die Wa.R. im Liquor und im Blur war nega~iv. Auf den R6ntgenbildern 
fand sich eine ausgedehnte subarachnoideale Luftfiillung vorwiegend fiber dem 
Stirnhirn. I)ie Ventrikel waren besonders in den Vorderh6rnern der Seitenventrikel 
erweitert und different zugunsten links. Zu beiden Seiten der Epiphyse sahen wit 
je einen Kalksehatten, die wit der Lage naeh als Plexusverkalkung anspraehen 
(Abb. 1). Die Untersuchung eines Hirnzylinders ergab Ganglienzellendegeneration 
und Gliavermehrung. Naeh diesem Befunde stellten wit die Diagnose Picksehe 
Atrophie. 

L. wurde in unserer Klinik i~ber ~ Jahre beobaehtet. Wgkrend dieser Zeit war 
ein st~ndiger deutlicher t~(iekgang aller geistigen Funktionen zu bemerken. Am 
auffglligsten war seine fortsehreitend zunehmende Stumpfheit. Naeh ungefghr 
1 Jahr  seines I-Iierseins schien jegliehe Initiative und jegliehes Interesse er- 
loschen. Von der Umgebung nahm er keine Notiz, er hatte weder zu Pflegern noeh 
zu anderen Patienten Bezidmngen. In den ersten Monaten seines klinisehen Aufent- 
h~ltes las er 6fter in herumliegenden Zeitungen, spgter war er zu keiner Besehgfti- 
gang mehr zu bringen. Von jeder Arbeit iief er naeh kurzer Zeit wieder weg. Es 
war unm6glich, sein Interesse aueh nut ffir kurze Zeit anzuregen. In  stgndiger 
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Bewegung lief er planlos auf der Station umher, rfittelte an Tfiren und Fenstern 
oder trommelte mit  den Fingern immer naeh der gleiehen ~[elodie. Dieser gesteigerte 
Bewegungsdrang war his zum letzten ,lahr seines ttierseins vorhanden nnd er- 
sehwerte die Unterh~ltung mit  ibm. Sein Spraehbedfirfnis war yon Anfang an 
gering, er antwortete immer nur in kurzen Sgtzen, sparer versuehte er stets allen 
Antworten dureh Fortlaufen auszuweiehen. Spontane spraehliehe Xugerungen 
waren nur im ersten Jahr  beobaehtet, und zwar in Form yon wiisten Besehimpfungen 
seiner Frau. Er  stellte darin kritiklos die unsinnigsten Ansehuldigungen auf. So 
behauptete er eine Zeitlang immer, seine Frau sei dumm, sie habe Kot  gefressen, 
sie saufe wie ein Loeh, sie liege den ganzen Tag im Keller und saufe den Wein aus 
u. a .m .  Diese Sehimpfreden braehte er ohne begleitende Affekt~uGerungen hervor. 
Aneh sonst sehien seine affektive Erregbarkeit erlosehen. 

Das spontane Sehimpfen lieB schon im ersten Jahr  seines klinisehen Aufent- 
haltes naeh, er sehimpfte sparer nur, sobald men ihn anredete, und zwar beant- 
wortete er gewShnlieh jede Anrede stereotyp immer mit den gleiehen Beschimp- 
fungen seiner Frau. Die Vielgestaltigkeit seiner Ausdrueksformen verringerte sieh 
allm~hlich, in dan beiden letzten Jahren beantwortete er zungehst alle Fragen mit  
obszOnen Worten. Nur wenn er energiseh zureehtgewiesen wurde, war es m6glieh, 
ihn zmn sinngemaBen Beantworten der Fragen zu bringen. Dabei zeigte er ver- 
einzelt in der letzten Zeit 0fret Eeholalie. Das Naehsl0reehen war hie gest6rt, 
artikulatorisehe St6rungen wurden hie bemerkt. Das Wortverstgndnis und die 
Wortfindung sehien, soweit dies bei der Unaufmerksamkeit des Patienten zu priifen 
war, keine grOl3eren StOrungen aufzuweisen. Lese- und Schreibproben waren 
immer fehlerfrei. Es bestanden aueh keine stereognostisehen St6rungen. 

Es ist interessant, wie sehr die milit~risehe Erziehung bei ihm verankert war. 
Als er einmal yon einem Pfleger in etwas barsehem Ton zureehtgewiesen wnrde, 
gab er in strammer I-Ialtung zur Antwort  ,,Jawohl, ~ e r r  Major". Auf einen energi- 
sehen Befehlston folgte er jedem, er wurde daher oft yon Mitpatienten geneekt, 
die diese Willenslosigkeit bei ihm ausnutzten. Eine Unterhaltung war in den beiden 
letzten ,lahren nut  im milit~risehen Ton m6glieh, nur so konnte man verhinderm 
d a g e r  mitten in der Unterhaltung weg lief. 

Die Intelligenzprfifungen zeigen den stetigen t~iiekgang. Die zeitliehe Orien- 
tierung sehwand sehon im ersten Jahr  seines ttierseins, die 6rtliehe und 10ers6nliehe 
Orientierung ging erst im letzten Jahr  verloren. Seinen Namen wuBte er bis zuletzt 
noeh riehtig anzugeben. Aueh die Sehulkenntnisse waren im dritten Jahr  seines 
I-Iierseins, als er in seinem kritik- und willenlosen Verhalten einen hoehgradig 
dementen Eindruek machte, noch leidlieh erhalten. So hatte er zu dieser Zeit noeh 
franz6sisehe Vokabelkenntnisse. Exploration am 25.11.31:  (Wie lange bier?) 
~,Uber 4~ Woehen." (Weletle Spraehen gelernt ?) ,,FranzOsiseh, Engliseh." (Frau 
auf Franz6siseh?) ,,La femme." (Was heil3t debet?) ,,Iteil3t mug sein." (Was 
heiBt credit ?) ,,Reich mir die ~ a n d  mein Leben. '~ (Wet herrseht jetzt  in guGland ?) 
,,Der deutsche Zar." (Nennen Sie einen hotlen Turm in Deutschland ?) ,,Bolsehe- 
wiki." (Wie alt  sind Sie ?) ,,2r JahreJ  ~ (?) ,,40 Jahre ~'. (Was waren Sie frfiher?) 
,,Oehsenkutsetler." 

Auffallend bei den einzelnen Intelligenzprfifungen ist das ungleiehm&Gige 
Ergebnis der Merkf~higkeitspriifung. Im zweiten Jahr  seines klinisehen Aufent- 
haltes, ats die Urteilsfragen bedeutend sehlechter beantworte~ wurden als bei 
seiner Aufnahme, war das l~esultat der Merlgghigkeitsprfifung zum Tell besser als 
friiher, nnd auch spS~terhin wies die Merkf~higkeit nieht dan gleichen Rfiekgang 
auI wie die fibrige Intelligenz. 

Im letzten halben Jahr  war L. sehr unsauber beim Essen, in dan letzten Monaten 
6fter aueh uns~uber mit  Kot  und Urin. 3 3/fonate vor seinem Tod erlitt  L. einen 
Anfall. Er  fiel naeh hinten fiber, war ffir einige Minttten bewugtlos. Er zeigte 
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w~hrend des Anfalls Pupillenstarre, hatte abet keine Kr~tmpfe. Naeh dem Anfall 
war L. 1 Tag lung vollkommen stumm. Einen weiteren Anfall hat L. nieht 
fiberstanden. Seit dieser Zeit ist das kSrperliehe Be{inden zusehends sehlechter 
geworden. Er wurde hinf/~llig und bettl/tgerig. Sein gesteigerter Bewegungsdrang 
ging zurtick. Es entwiekelten sieh bronehopneumonisehe Herde, die se/nen Exitus 
am 25.1.33 herbeffOhrten. 

Sektionsbe~und: Bronehopneumonisehe tIerde in beiden Lungenunterlappen. 
M~gige Arteriosklerose der Aorta und der Krauzgef/~ge des I-Ierzens. Cystopyelitis. 

Kopfsektion: Bei der Herausnahme des Gehirns flog eine gr6gere Menge Liquor 
ab. Gehirngewieht 1250 g. Die Dura war spiegetnd. Die ttirnbasisgef/~ge waren 
zart,-zeigten keine Verh~rtungen. Die Pia lieg sieh nieht yon allen Stellen der 

Abb. 2.  Atrophie des Stir~hirns, C a :  Die yon dem Proze,~ nieht erg~iffene vordere 
ZentrMwindung'. 

Hirnoberflgche glatt abziehen, sondern 16ste stellenweise einen Tell der Rinde 
lamellenf6rmig mit ab. Die tIirnoberf]gehe zeigte an der Konvexit/it hoehgradig 
agrophisehe Bezirke der tIirnrinde, die sieh yon der iibrigen tIirnoberfl/~ehe seharf 
absetzten. In den atrophischen ]=[irnregionen war die Rinde betrgchtlieh ver- 
schm~lert, die Sulci verbreitert und vertieft, das typische Nugrelief hatte sieh 
herausgebildet. Ein auffallender Untersehied ill der St~rke der Atrophie zwisehen 
der linken und der reehten Hemisphere war nieht festzustellen. Der h6chste Grad 
der Atrophie fund sich beiderseits im Bereiche des Stirnhirns, und zwar waren alle 
drei Stirnhirnwindungen gleichmggig stark gesehrumpft. Die Atrophie war in der 
Gegend des vorderen Pols weiter fortgesehritten als im tibrigen Stirnhirngebiet. 
Die vordere Zentralwindung war yon dam atrophischen ProzeB nioht ergrfffen, die 
Atrophie machte an einer umschriebenen Stelle vor der vorderen Zentralwindung 
halt. Ein weiterer atrophiseher Prozeg fund sich im Lobus parietalis, und zwar vor- 
wiegend fin Bereich des Gyrus supramarginalis, die hintere Zentralwiadung war 
dagegen wieder intakt (Abb. 3). Aueh das Sehls zeigte eine Schrumpfuug, 
jedoch bei weitem nieht in dem Grade wie das Stirnhirn. Die erste SehlMenwindung 
war leidlieh intakt, die beiden unteren Windungen waren deufJieh versehm~lert, am 
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Abb. 3. Atrol)hie (les l'arictalhirns 0'e('h~e Seitc). G s: Din' atrophi~rte Oyrus sLlpra- 
mar~'in~lis. C 1) Die nnvot'seh~'te hintoro Zentralwindnng. 

Abb. 4. Atrophie des Tcmporalhirns (rechte Sei~e). T 1 Die rim' wenig atrophierte erste 
Tem!o m,s, lwindnng. 

s tg rks ten  in der  Polgegend. Die Inse l  w~r ebenfMls nich~ gleiohmg3ig gesehrumpfg, 
die Heschlsehe Winciung war  yon  einem Sehrumpf~mgslorozell ve rsehont  geblieben. 
Am Ooeipitalhirn war  eine a*tsgesproehene region/ire Atrophie  nieht  n~ehweisb~r. 
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An der medi~len Hemisph~renfl~ehe bestand eine Atrophie des Gyrus zinguli und 
des Balkens. Die Abgrenzung der atrophisehen Herde war an beiden Hemisph~ren 
vollkommen symmetriseh. 

Die Frontalsehnitte des Gehirns zeigen an den atrophisehen Stellen einen hoeh- 
gradigen I~indensehwund. Die Seitenventrikel waren betriehtlich erweitert, Corpus 
striatum und Thalamus waren abgeflaeht. Eine Depigmentation der Substantia 
nigra war nieht naehweisbar. Blutungen oder Erweiehungsherde wurden nirgends 
gefunden. Die naeh dem t~6nNenbild gestellte Diagnose der Plexusverkalkung 

Abb. 5. Schnitt a.us der Polgegend der zweiten Temporalwindlmg (NissI-Ffirbung). 3I Mark. 

bestit igte sich. Im Plexus war beiderseits ein iiberhaselnuBgroger Verkalkungs- 
herd eingelagert. 

Mikroskopiseh wurden Schnitte aus versehiedenen Hirngebieten nntersucht. 
Abb. 5 ist ein Schnitt aus der zweiten Temporalwindung (Nissl-F~rbung). l~inde 
und Mark ist stark versehm~lert. Auffitlig ist zun~ehst eine Liehtung besonders 
der dritten und etwas geringer der seehsten Schieht. Diese Schiehten sind nahezu 
vollkommen verSdet. In  der dritten Sehieht hat  sich ein feinmasehiges Glianetz 
entwiekelt, es ist zur Bildung des Status spongiosus gekommen. Beim Abziehen 
der Pia rig an diesen Stellen h&ufig die t~inde ein. Die wenigen in dieser Sehicht 
zu findenden Ganglienzellen zeigen deutliehe Ver~nderungen. Meist ist der Zelleib 
stark gebliht,  das Protoplasma sehwaeh gef~rbt, der Kern liegt exzentrisch und ist 
ebenfalls vergr613ert. Diese Zellverfiaderung ist in der dritten Sehicht am h/~ufigsten 
zu linden. Daneben bestehen einfaehe Formen -con Zellsehrumpfung mit  Kern- 
sehrumpfung oder Zerfall, oft linden sieh nut undeutliehe Sehatten yon Ganglien- 
zellen. Aueh in den fibrigen Sehiehten besteht ein betr/~ehtlicher Ganglienzellen- 
ausfall, die zweite und die vierte Sehieht sind relativ am besten erhalten. 

Einen weiteren Einblick in die Art  der Zellver~nderung gibt das Bidschowsky- 
Pr~parat. In den geblghten Zellen l i g t  sieh naeh der Silbermethode eine Einlagerung 
yon argentophilen KSrnehen darstellen, die in manehen Zellen in soleher Menge 
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auftreten, dal~ die Z311e im ganzen intensiv dunkel gefgrbt ist. In den geblghten 
Zellen bestand hgufig eine sebon yon Altmann besohriebene Verklumpung des" 
Fibritlen, ein Befund, der sieh aber yon der typischen Alzheimerschen Fibrillen- 
vergnderung deutlieh unterseheidet. Diesa Alzheimersehe Yibrillenverdickung und 
Drusenbildung. das sei besonders hervorgehoben, war nirgends zu finden. Eine 
weiter hgufig besehriebene Vergnderung, ngmlieh ein AusfM1 der extracellulgren 
•ibrillen, der in der dritten Sehieht am st~rksten in Erseheinung tritt,  war aueh in 
unsereu Prgparaten festzustellen. Ant den Silberschnitten war auffitllig eine Ver- 
mehrung der Pr/~capillaren in den obersten 8ehiehten der ginde. Es sei dahingestellt, 
ob die Ansieht Ku/s' zutrifft, daft die Get,Be gewuehert sind. Gef/igsprossen konnte 
ieh nirgends entdecken. 

Die Marksoheidenbilder zeigen ehm diffuse AufheUung des Marklagers, am aus- 
gedehntesten im Stirn- und Sehlgfenhirn. In einzelnen Teilen des Sehlgfenhirns 
und im Gebiet der Stammganglien bestehen herdfOrmige Aufhellungen, die in ihrer 
Lage keinen Zusammelxhang mit den Gefggen erkennen lassen. Die Bilder erinnern 
an die der multiplen Sklerose. Auffgllig ist, dab die Yibrae areuatae such in stark 
atrophisehen Gebieten gut erhalten sind. 

Die Glia ist in gin.de und Mark diffus gewuchert. Auf den naeh Holzer gefgrbten 
Sehnitten durohsetzt ein feinmasehiges diohtes Gliafilzwerk sgmtliche Hirnschichten. 
ran der Oberflgehe ist die Glia zu einem gli6sen l~indensaum gewuchert. 

Die Lipoidanhgufung ist gering. Die ~ettfgrbuug ergibt nur vereinzelt blML 
rote Einlagerungen in vergnderten Oanglienzellen. Diffus krgftig rot f~rbte sieh 
das Corpus striatum, besonders das Putamen. Entspreehend dieser Fettfgrbung 
waren such die Weigertsehen Bilder in diesen Bezirken aufgehellt. 

Das Corpus striatum war intensiv erkrankt. Im Nissl.Bild fanden sick herd- 
f6rmige nekrotische Bezirke. Die Ganglienzellen der Umgebung zeigten die vorhin 
beschriebenen Vergnderungen. In der Umgebung der Gef~13e bestande*t lympko- 
eytgre Infiltrate. Diese Entz/indungsersekeinung land sieh nut im Corpus striatum 
und hat wohl einen rein reparativen Charakter. Lymphoeytgre Infiltrate bei der 
Piekschen Atrophie wurden such yon Ku/s beschrieben und im gleiehen Sinne 
gedeutet. 

Die Eisenablagerung war auf allen untersuehten Hirnschnitten gering. Hervor- 
heben m6ehte ieh nooh, dM3 keine Vergnderung der GefgBwgnde im Sinne einer 
Atheromatose gefunden wurde. 

Naeh  dem mi tge te i l t en  Befund  bes teh t  wohl  kein  Zweifel, diesen 
F a l l  Ms Piclcsehe Atroph ie  anzuspreehen.  I m  Vergleieh mi~ den in der  
L i t e r a tu r  besehr iebenen Fg l l en  seheint  mir  unser  P a t i e n t  sogar ein ver- 
hgl tnismgBig typ isehes  IQ 'ankhei t sb i ld  zu zeigen. I ch  m6ehte  daher  
versuehen,  an  H a n d  unseres FMles die F rage  der  Anerkennung  der  Pick- 
sohen E r k r a n k u n g  als eigenes K r a n k h e i t s b i l d  zu bespreehen und  zu der  
besonders  yon  Horn und  Stengel ver t r e t enen  Ansieht ,  die P/~ksehe 
At roph ie  ware  eine F o r m  der  senilen Demenz,  Ste l lnng nehmen.  

Unser  P a t i e n t  e rk rank te  im 48. Lebens jahr .  Der  K r a n k h e i t s b e g i n n  
tier Picksehen Atroph ie  l iegt  im Mlgemeinen im Prgsenium.  Dem Ein-  
wand,  dal3 die Pic/~sohen At roph ien  nur  Fgl le  yon seniler Demenz seien, 
die sieh sehon im Prgsen ium zeigen, m6ehte  ieh folgendes entgegnen:  
Die mi r  bekann ten  Fgl le  yon seniler Demenz,  die im Prgseninm aus- 
braehen,  waren  stets  gekennzeiehnet  dureh k6rper l iehe Hinfgl l igkei t  und 
du tch  ungew6hnl ieh s ta rk  entwiekel te  Al tersersehehmngen.  Diese 
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Patienten zeigen einen miiden Gesiehtsausdruck, eine sohlaffe K6rloer- 
haltung, der Hautturgor ist vermindert, das Kopfhaar ist meist ergraut. 
0I t  besteht aueh eine Knochenatrophie, die besonders am Unterkiefer 
in Erseheinung tritt.  Der beginnende k6rperliehe Verfall zeigt sich mit 
aller Eindringlichkeit. Im Gegensatz dazu unser Patient, der beim Beginn 
der Erkrankung und auch st?gter w/ihrend seines klinisehen Aufenthaltes 
keine auffglligen Alterserseheinungen darbot. K6rperhaltung und 
Gesichtsausdruek hatten stets eine gewisse Spannkraft, Es ist daher 
verstandlieh, dag die Differentialdiagnose zur Picksehen Atrolohie hgufig 
wie aueh bei unserem Patienten zwischen progressiver Paralyse und 
Tumor cerebri zu stellen ist. 

Wenn wir uns die in der Literatur mi~geteilten einzelnen Fglle von 
Pickseher Atrophie ansehen, die sieh erst im Senium zeigten, so ist auf- 
fgllig, dab gerade diese Fglle sioh meist dutch einen besonderen klinischen 
Verlauf auszeiehnen, und die ftir die Picksehe Atrophie eharakteristisehen 
Merkmale vermissen lassen. Ieh ftihre hierftir als Beispiel den yon Liebers 
mitgeteilten Fall an, der sowohl klinisch als anatomiseh Eigenarten auf- 
weist. Der Krankheitsbeginn im 59. Lebensjahr zeigte sieh dutch 
Gedgehtnis-, Merk- und 8ohreibst6rungen, ein Beginn, der nicht fiir die 
Picksehe Atrophie charakteristiseh ist, sondern der wohl mit dem besom 
deren anatomisehen Befund zu erklgren ist, ngmlieh durch die ,,Kombi- 
nation mit tIirnarteriosklerose beim Fehlen yon Erweiehungen und 
Blutungen". Gerade die spgter ausbreohenden Fglle yon PickseherAtrophie 
sind hgufig mit Hirnaderverkalkung, aber aueh mit seniler Demenz 
kombiniert, und die Erkennung und Abgrenzung des P@ksohen Krank- 
heitsbildes ist dadureh sehr ersehwert und oft nut  unvollkommen dureh- 
zuftihren. Aus dieser Tatsache heraus sind auch die Unklarheiten und 
die so hgnfig weehselnden Angaben tiber die kennzeichnenden Merkmale 
der Picksehen Atrolohie zu verstehen. Unser Fall ist dutch seinen prg- 
senilen Beginn und dutch das v611ige Fehlen yon hirnarteriosklerotisehen 
Vergnderungen besonders geeignet, um die allein der Picksohen Atrophie 
zukommenden Merkmale zu demonstrieren. 

Die ersten Krankheitserseheinungen unseres Patienten waren die 
typischen Symptome einer Sgirnhirnaffektion: Ingeresselosigkeit, Stumpf- 
heir, ein Naehlassen der Urteilsfghigkeit und damit verbunden ein 
ethiseher und gemiitlieher Defekt. Dies ist der iibliehe Krankheitsbeginn 
der hgufigeren Form der Pic/csehen Erkrankung, ngmlieh der vorwiegen- 
den Stirnhh'natrophie - -  im Gegensatz zu der Form, bei der der Schlgfen- 
lappen zuerst ergriffen wird - -  und ist natiirlieherweise den I-Iirnkrank- 
heiten ghnlieh, die ebenfalls im Stirnhirn lokalisiert sind. Aueh dies 
erklgrt die sehon vorhin erw/thnte Tatsaehe, dab die Differentialdiagnose 
vorwiegend zwisehen progressiver Paralyse und Stirnhirntumor zu stellen 
ist. Das klinisehe Krankheitsbild unseres Patienten war auch spgterhin 
besonders dureh den Ausfall der an das Stirnhirn gebundenen Funktionen 
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eharakterisiert. Die ausgesprochene regiongre Hirnatrophie, das patho- 
logisch-anatomische Kennzeiehen der Pi&sehen Erkrankung, zeigt sich 
auch kliniseh in einem ungleiehmiBigen Ausfall der geistigen Funktionen. 
Der Verlust des Willens, der Initiative und der Spontaneitgt ist hier so 
vorherrsehend, dab er dem ganzen Krankheitsbild sein Geprgge gibt. 
Hierdurch wird eine Demenz vorgetguseht, wie sie in dem Grade nieht 
vorhanden ist und die zum Tei] wirklieh vorhandenen Defekte erseheinen 
wesentlieh vergrSl~ert 

Die Differenz zwischm~ seheinbarem und wirklichem Ausfall einer 
Funktion ]ggt sieb~ am deu~tiehsten bei der Priifung yon Gedgehtnis und 
Merkfghigkeit zeigen. ]~ei einer einmaligen oberflgehliehen Priifung 
seheint die Nerkfghigkei~: hoehgradig gest6rt. Dieses sehleehte Ergebnis 
lggt unter Umstgnden zungehst Zweifel an der giehtigkeit der Diagnose 
aufkommen, da in der Literatur oft genug das verhgltnismgBig intakte 
Gedgehtnis bei der P@/csehen Atr0phie betont wird. Bei mehrmaliger 
Wiederholung der Pr/ifimg ]g[~t sieh aber beweisen, dab die Merkfghigkeit 
nieht in dem Mage gesehwunden ist. Die einzelnen Untersuehungsergeb- 
nisse zeigen grote Sehwankmigen. So wurde bei unserem Patienten naeh 
2jghrigem klinisehen Aufenthalt, als die Int~e]ligenz um ein Betrgehtliehes 
zur/iekgegangen war, noeh ungefghr das gleiehe Ergebnis bei der Nerk- 
fghigkeitspriifung erzielt wie bei der Aufnahme. Eine Ablenkung des 
Wil]ens und der Aufmerksamkeit t~iusehen hgufig eine Merkfghigkeits- 
st6rung v0r. Sobald es gelingt, Willen und Aufmerksamkeit des Patienten 
~nzuregen, zeigt sieh, dab die Merkfghigkeit nieht so stark gelitten hat. 
Diese Willensanspannung war bei unserem Patienten, wie ieh in der 
Krankengesehiehte sehon erwghnte, verhgltnismggig leieht dadureh zu 
erreiehen, dab man ihm gegen/iber einen militgrisehen Ton anwandte. 
Die langjghrige Militgrdienstzeit hatte bei ibm die soldatisehe Erziehung 
tier eingeprggt. Primitivreaktionen bleiben bei der Pidcsehen Atrophie 
immer yell erhalten. 

In ghnlieher Weise wie die Merkfghigkeitsst6rung maehte sieh bei L. 
aueh Bin Gedgehtnisausfall bemerkbar. Die geringe Initiative bewirkt, 
dab der Patient yon seinem Ged/~ehtnis spontan wenig Gebrauch maeht. 
])as Gedgehtnis ist in einem gewissen Grade vorhanden, nur die Aus- 
wertung ist gestSrt. Aueh Stertz maehte die Beobaehtung, dab keine 
groben Gedgehtnislfieken vorhanden sind, und dab daher aueh keine 
Konfabulationen gefunden werden. Die Prttfung des Gedgehtnisses ist 
wegen der leiehten Ablenkbarkeit des Patienten ersehwert. Naeh mehr- 
maligem Priifen ergab sieh aueh bei unserem Patienten, dab das Gedgeht- 
nis verhgltnismgBig gut erhalten war, so wurden im letzten Jahr  noeh 
franz6sisehe Vokabelkenntnisse produziert. 

Eigenartig und daher sehleeht in das tibliehe Schema einzuordnen ist 
die Spraehst6rung unseres Patienten. Das Spraehbediiffnis war yon 
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Anfang an aul~erordentlich gering, sp/*ter entwickeRe sich eine direkte 
Abneigung gegen das Sprechen. Dabei zeigte aber das Wortverstgndnis 
nie grSbere St6rungen, es fehlten paraphasische und Wortfindungs- 
stSrungen. Die Sprachartikulation und das Nachsprechen war bis zu 
seinem Tode erhalten. Es bestanden keine Schreib- oder LesestSrungen. 
Demgegen~iber steht der anatomische Befund : Eine hochgradige Atrophie 
der Brocaschen Windung. Zungchst erscheint es wohl sicher, dab der 
gfickgang der sprachlichen J~u6erung auf den dtlrsh den Stirnhirn- 
schwund bedingten Ausfall an Spontaneitgt zuriickzufOhren ist, es ist 
zum groBen Tell eine initiative Stummheit. Entsprechend der vorhin 
gegebenen Beschreibung des Gedgchtnisses ist der Wortschatz unseres 
Patienten nicht in dem MaBe eingeschrgnkt, wie es nach seinen sprach- 
lichen J, ul~erungen erschehlt. Weiter ist es abet doch wahrscheinlieh, 
dab die hochgradige Atrophie der Jgrosaschen Windung einen direkten 
Anteil an der Stummheit hat. Vielleicht kSnnen wir die Abneigung des 
L. gegen das Sprechen als eine Vorst~ffe der motorischen Aphasie ansehen, 
die wir ja sonst bei intensiven Zerst6rungc~n der Brocaschen Windung 
finden. Das Rachsprechen war nicht gestSrt und es wird in der Literatur 
darauf hingewiesen, dab die auch bei uD.serem Patienten gefundene Intakt- 
heir der Hesshlschen Windung damit in Zusammenhang zu bringen ist. 
Auch das Sprachverst/*ndnis unseres Patienten war leidlich erhalten, 
anatomisch war dementsprechend die erste Tempora]w~ndung nur gering 
atrophiert. Die Neigung zur Echolalie war bei L. wenig ausgeprggt, 
such dies stimmt mit der Mitteilung yon Stertz fibercin, der bei 
einer Atrophie der ersten Temporalwindung klinisch eine StSrung des 
Sprachverstgndnisses mit einer ausgesprochenen Neigung zur Echolalie 
~and. 

Die bei der mikroskopischen Untersuchung nachgewiesenen aus- 
gedehnten Degcnerationsherde ira Corpus striatum haben sich such 
klinisch gezeigt in Form yon StSrungen der Mimik. Wie ich schon in 
dem Krankheitsbericht erwghnte, zeigte L. hie bei cntsprechendem Anlal~ 
einen Ausdruck der Freude odor Trauer. L. hatte stgndig den gleichen 
stumpfen Gesichtsausdruck, und es ist wohl anzunehmen, dab dieser 
nicht nur Folge des gemiitlichen Defektes war, sondern such auf mimische 
StSrungen beruhte. Welter mSchte ich den gesteigerten Bewegungsdrang 
des L. auf die Stammganglienerkrankung zurfickffihren. Seine Unruhe 
hatte einen durchaus choreiformen Charakter. Kihn hat erst~ vor kurzem 
in einer Arbeit fiber Choreaprobleme wieder auf die engen Beziehungen 
der Huntingtonschen Chorea und der Pic/cschen Atrophie hingewiesen. 
Auch anderen Autoren fiel bei der mikroskopischen Untersuchung der 
Stammganglien yon Piclcschen Atrophien auf, da6 die Bilder nicht yon 
denen der Huntingtonschen Erkrankung zu unterscheiden sind, die Art 
des progressiven Ganglienzerfalls ist bei beiden Krankheiten durchaus 
gleieh. Die Verwandtschaft dicser Krankheiten zeigt sich naeh Kihn 
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weiter in der Tatsache, dal~ in der Aszendenz yon Huntingtonschen 
Erkrankungen 5fter F/~lle yon Piclcscher Atrophie gefunden wurden. 

Ieh mSehte hier noch hervorheben, dal~ bei L. hie psychotische 
Phasen beobachtet wurden. Es fehlten bei ihm die bei der senilen Demenz 
so h/~ufig gefundenen n~chtlichen Um~uhezust~nde. Ffir ttalluzinationen 
war w/~hrend des ganzen klinisehen Aufenthaltes kein Anhalt. 

Der anatomische Befund unseres Falles zeigt die fiir die Pic/csche 
Atrophie eharakteristische region/~re Atrophie. Wenn Horn und Stengel 
in ihrer Arbeit betonen, dal~ auch die senile Demenz kein gleichm~l~iger 
Rindenprozel~ ist, und dal~ die Pr~dilektionsstellen der Erkrankung mit 
denen der Pickschen Atrophie iibereinstimmen, so ist diese Gleieh- 
stellung meines Eraehtens einseitig gesehen. Gewil~ gibt es bei der 
senilen Demenz genug Fs mit ausgesprochener Stirnatrophie, aber 
ein wesentlieher Unterschied besteht darin, dal~ es sieh bei der senilen 
Demenz nur um eine lokale Verst/irkung eines a]lgemeinen Hirnsehwundes 
handelt. S~mtliehe ttirnwindungen sind verschm/ilert, nur t r i t t  die Ver- 
schmAlerung am Stirnhirn st/~rker in Erscheinung, und es besteht keine 
so ausgepr/igte Grenze zwischen den atrophischen Gebieten und der 
gesamten Hirnoberfl/iehe wie bei der Piclcschen Atrophie. Bei der Abb. 2 
zeigt sieh eine scharf umsehriebene Grenze zwischen den atrophischen 
Stirnhirnwindungen und der vorderen Zentralwindung, die kamn atro- 
phiseh erseheint. Nach der Arbeit yon Horn und Stengel miil~te man an- 
nehmen, dal3 zur senilen Demenz viele F/~lle gerechnet wurden, die eigent- 
lich in die Gruppe der Pictcsehen Atrophie eingeordnet werden mfil~ten. 
Ich habe daraufhin unsere Sektionsprotokolle durehgesehen und land 
unter 77 F/~llen yon seniler Demenz 17 Fs bei denen verzeichnet war 
,,cerebrale Atrophie, vorwiegend der Stirnhirnwindungen". Bei 2 FAllen 
war haupts/ichlieh das Schl/~fenhirn atrophiert, bei 1 Fall das Occi- 
pitalhirn. Bei 2 Fallen land sieh makroskopisch iiberhaupt keine wesent- 
liehe Rindenverse1~ms Bei der Durehsicht der Krankengeschiehten 
yon den erw~hnten 17 Fs fand sieh aueh nicht einmal eine Anamnese 
und ein klinischer Befund, der fiir Picksche Atrophie verd/~ehtig ware. 
Stets bestanden die fiir die senile Demenz charakteristisehe Wesens~ 
vers und psyehotische Zustandsbilder. Der Beginn der Erkran- 
kung lag meistens zwischen dem 60. und dem 70. Jahr. 

Aueh die mikroskopisehe Sonderstellung der Pickschen Atrophie 
wollen Horn und ~$'tengel in ihrer Arbeit ablehnen. Die Pathoklise der 
einzelnen Rindenschichten bestiinde in gleicher Weise bei der senilen 
Demenz. Die friiher vertretene Ansicht, dal~ Plaquesbildung und 
Alzheimersche Fibrillenver/~nderung bei der Piclcschen Atrophie fehlten 
und dal~ dieser negative Befund dif~erentialdiagnostisoh zu verwerten 
ist, sei dutch spittere Arbeiten widerlegt worden. Sie erkennen zwar an, 
dal~ die Fs yon Pic~scher Erkrankung ohne Plaquesbildung weitaus 
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in der Mehrzahl sind, halten es aber f/ir angezeigt, die Picksche Atrophie 
nach dem positiven oder negativen Plaquesbefund in zwei Gruppen ein- 
zuteilen. Eine gleiehe Gruppierung sollte naeh dem Alzheimerschen 
Fibrillenbefund vorgenommen werden. Auch naeh dem klinischen Be- 
fund sollte diese Teilung ihre Berechtigung haben. Die plaquesfreien 
Fi~lle seien torpide Zustandsbilder ohne Halluzinationen und Konfabula- 
tionen, dagegen sollten die F/~lle mit Plaquesbildung der presbyophrenen 
Form der senilen Demenz zugehSren. Diese Einteilung wfirde meines 
Erachtens nicht dem Wesen der Picksehen Atrophie gereeht werden. 
Wie ich sehon bei der Bespreehung des k]inischen Befundes hervorhob, 
ist es durchaus nieht selten, dag neben der Picksehen Atrophie eine Hirn- 
aderverkalkung oder eine senile Demenz besteht. Ein Plaquesbefund bei 
der Pickschen Atrophie ist meines Erachtens als Nebenbefnnd zu werten 
und zeigt an, dal~ nebenher ein seniler Hirnprozeg zur Entwicklung 
gekommen ist. Der Vergleich mit den in der Literatur mitgeteilten 
F~llen stimmt mit dieser Ansicht durchaus fiberein. Plaquesbildung 
finder sich ngmlich haupts/ichlich bei den Fgllen yon Pickscher Atrophie, 
bei denen die Krankheit  erst im Senium zum Ausbruch kam, und die 
dann auch, wie Horn und Stengel anffihren, klinisch Zeichen einer senilen 
Demenz zeigten. Die Pickschen Atrophien, die im Pr/~senium in Er- 
seheinung traten, also einen typisehen Krankheitsverlauf nahmen, sind 
im allgemeinen frei yon Plaques. Die Grulopierung der Pickschen Er- 
krankung in der yon Horn und Stengel vorgesehlagenen Weise wiirde 
also lediglich die reinen F/~lle der Piclcschen Atrophie yon denen trennen, 
die mit seniler Demenz kombiniert sind. Die yon Braunmiihl vertretene 
Ansicht, dal~ viele Patienten ihre Plaquesbildung nieht mehr erlebten, 
besteht wohl zu Recht. 

Naeh einem Vergleieh mit den verSffentlichten Befunden bei Pickseher 
Atrophie ist es wohl berechtigt, yon einem typischen mikroskoloischen 
Befund bei der Piclcsehen Atrophie zu spreehen. Die ungleichmaBige 
Erkrankung der einzelnen Schichten und die Art der Zellvergnderung 
(Zellbl~hung mit Einlagerung yon argentophilen K6rnehen) hebt die 
Piclcsche Erkrankung aus den Gehirnkrankheiten hervor, die dureh ein- 
fachen Parenchymschwund gekennzeichnet sind. 

Zur K1/~rung der ]4tiologie kann unser Fall nichts beitragen. Eine 
~hnliche Erkrankung ist in der Familie unseres Patienten nicht vor- 
gekommen. Unser Patient bot auch keine degenerativen Merkmale. Er 
war bis zum Beginn seiner Erkrankung leistungsf/~hig und stand intellek- 
tuell eher fiber dem Durchschnitt. 

Zusammenfassmlg. 
Es wird ein Fall yon Pickscher Atrophie mitgeteilt mit vorwiegendem 

Schwund des Stirnhirns und geringerer Beteiligung des Scheitel- und 
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S e h l M e n h i r n s .  A n  H a n d  des  k l i n i s c h e n  V e r l a u f e s  u n d  des  a n a t o m i s e h e n  

B e f u n d e s  w i r d  v e r s u e h t ,  d ie  Picksche A t r o p h i e  a l s  e ine  K r a n k h e i t s -  

e i n h e i t  i m  S i n n e  Kraepelins zu  b e t r a e h t e n  u n d  i h r e  A b g r e n z u n g  gegen-  

f iber  d e r  s e n i l e n  D e m e n z  d u r e h z u f i i h r e n .  D a b e i  w i r d  a u f  die  h g u f i g e  

K o m b i n a t i o n  de r  Piclcsehen A t r o p h i e  m i t  A r t e r i o s c l e r o s i s  c e r e b r i  u n d  

sen i le r  D e m e n z  h i n g e w i e s e n .  
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