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Einleitung. 

Seitdem man auf Ver~nderungen des Zentralnervensystems bei der 
genuinen Paralysis agitans (P. a.) geaehtet  hat, ist fiber die Ausbreitung 
und Hauptlokalisation, sowie fiber die Art  des Prozesses, eine ziemlich 
ansehnliche Literatur  entstanden. Trotz der zahlreichen Arbeiten und 
auch trotz der an einem Riesenmaterial durehgeffihrten Untersuchungen 
yon F. H. Lewy konnte aber keine endgfiltige Einigung erzielt werden. 
Es wird sogar auch die Ansicht ausgesprochen, dab der Hirnbefund der 
P. a. im wesentliehen ein negativer sei (Heubeck). Was nun zuerst die 
Art  des Prozesses betrifft, so ist diese nach C. und O. Voyt und Biel- 
schowsky auch bei der genuinen P . a .  letzten Endes vaseul/irer Natur,  
d .h .  die Gewebsver/inderungen sollen mit  Ver/~nderungen der Gef/il]e 
innerhalb der Stammganglien zusammenh/~ngen. F. H. Lewy dagegen 
spricht yon einer besonderen Auspr/tgung eines allgemein senilen Pro- 
Zesses, welcher yon den Gef/~Ben vollkommen nnabhs sei. Jakob 
ist ebenfalls geneigt, die histopathologisehen Vers der P . a .  
vor ~,llem mit  einem senilen ProzeB zu erkl/~ren. 

Beziiglich der Lokalisation der schwersten Vers - -  dab 
ein diffuser seniler tIirnprozeB immer vorliegt, wird einstimmig anerkannt  
- -  wird yon den oben genannten Autoren vor allem das Striopallidum 
in Betracht  gezogen. W/~hrend aber C. und O. Vogt und mit  ihnen Biel- 
schowsky den Sehwerpunkt des 1)rozesses in das Striatum verlegen, treffen 
F. H. Lewy und van Bogaert die tiefgreifendsten Liisionen im Pallidum 
an. Hunt sprieht wiederum yon einem ,,pallidalem System", welches 
auBer den pallid/~ren motorischen Elementen yon den groBen Striatum- 
ganglienzellen gebi!det wird und das im ]~alle d e r t  ). a. gesch/idigt sein 
soll. I m  auff/~lligen Gegensatz zu den bisher erws Ansichten hat  
die franz6sische Sehule (Tretiako//, Lhermitte, Foix-Nicoleseu usw.) die 
L/ision der Substantia nigra in den Vordergrund gestellt, deren hervor- 
ragende l%olle beim postencephalitischen 1)arkinsonismus heutzutage 
z~llgemein anerkannt  wird. 

Da bereits fiber die Art  und die Verbreitung des Prozesses so wesent- 
lich abweichende Ansiehten bestehen, so ist es leicht verst/indlieh, dab 
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auch  bezfiglich der  pa thophys io log i sehen  Ana lyse  der  P . a . ,  als einer 
ausgesprochen  e x t r a p y r a m i d a l e n  K r a n k h e i t ,  nu r  geringe ~ b e r e i n s t i m -  
mung  herrscht .  J e  nach  der  A r t  ihrer  Ans ich ten  versuchen  die einzelnen 
Forscher ,  die wesent l iche Ursache  der  ka rd ina l en  S y m p t o m e ,  des Rigors,  
des Tremors  und  der  Akinesen ,  mi t  de r  L~tsion des S t r i a tum,  des P a l l i d u m  
oder  de r  Snbs t an t i a  n igra  zu erkl/~ren. Ff i r  die groBe Bedeu tung  der  
ges tSr ten  pa l l id~ren  Eigenle i s tungen  t r i t t  insbesonders  Foerster ein. 

Die Schwier igkei ten  werden  vor  al lem d a d u r c h  bedingt ,  dab  keiue  
groben  L/isionen v o r h a n d e n  sind. F e r n e r  hande l t  es sich - -  abgesehen yon  
den  /iul~erst se l tenen juven i len  P. a.-F/~llen (Hunt ,  Bogaert) - -  al le rers t  
u m  /~itere Ind iv iduen ,  bei  denen die f iblichen Al tersprozesse  des Grol]- 
h i rns  schon im vol len Gange sein k6nnen,  so dal3 die e igent l ichen Prozel]-  
m e r k m a l e  schwer herauszuf inden  s ind und  eher  diffuse Ver&nderungen 
vorl iegen,  kVir s ind der  Meinung,  dal~ noch weiteres  Mate r ia l  nSt ig  ist,  
bevor  eine Kl&rung herbeigef i ihr t  werden  kann.  I m  folgenden werden 
wir  fiber die his tologischen Befunde  yon  fiinf re inen Fs ber ichten .  
Vier  d a v o n  weisen die typ i sche  Symptoma to log i e  mi t  Rigor,  Tremor  
und  Akinese  auf. I m  Gegensatz  dazu  konn te  be im 5. F a l l  nur  eine all-  
gemeine Akinese  und  RigidiC~tt fes tges te l l t  werden,  w~hrend  Zeichen 
eines Tremors  w/ ihrend der  ganzen K r a n k h e i t s d a u e r  vermil3t wurden,  
so dal] hier  die Diagnose  , P a r a l y s i s  ag i tans  sine ag i t a t ione"  ges te l l t  
werden  mul~te. Aus  dem Vergleich dieser zwei erw/~hnten K r a n k -  
he i t sa r t en  konn ten  gewisse Ve rmu tungen  auch bezfig]ich der  Pa~hoJ 
physiologie  der  K r a n k h e i t  in Erw~gung gezogen werden.  

Beschreibung der F~ille. 
Fall 1. Auszug der Kranlcengeschichte. Der 53ji~hrige Advokat F. E. wurde am 

30.12.35 aus der I. Internen Klinik in die Psych.-Neur.-Klinik verlegt. Anamnese: 
Im Sommer 1934 angeblich eine Grippe, im Herbst desselben Jahres Thrombose 
des reehten Ful]es. Im selben Jahr noch trat ein auffitlliges Zittern erst der rechten, 
dann der ]inken Hand auf, so dab Patient im Schreiben stark gehindert wurde. 
Im Friihjahr 1935 nahm die Intensit~t des Zitterns zu und entsprach fSrmlieh 
vollst~ndig einem typischen Parkinsontremor. Die Sprache ist ]angsamer geworden 
und zeigt auch seitdem eine fortschreitende Verscl~leehterung; mimische Starre. 
Seit 3 Wochen schlaflos, unruhig, erregt; die Sprache hat sich wieder auff~llig ver- 
schlechtert. Wegen der psychischen Erregtheit wurde Patient in die Psych.-Neur.- 
Klinik verlegt. 

Status: Hirnnerven o. B. Typisehe, gebeugte KSrperhaltung; beim Gehversueh 
kann er nur einige kurze Sehritte tun, die am Boden kleben, dann f~llt er in der 
Gangrichtung. Tonus ist insbesondere an den oberen Extremiti~ten erhSht, hier im 
Wachzustande auch Parkinsontremor (Pillendrehen); in den unteren Extremit~ten 
treten Zittererscheinungen nur selten und nur auf kurze Dauer auf. Sehnen- und 
Periostreflexe beiderseits gleieh lebhaft, Bauch- und Cremasterreflexe fehlen. Keine 
pathologischen l%eflexe. Blur und Liquor o. B. - -  Sprache verwischt, unartikuliert, 
monoton. Zu einem Schreibversuch kann Patient nicht fiberredet werden. Be- 
wegungssynergien erheblich verarmt, sp~rliche Ausdrucksbewegungen. - -  Psychiseh: 
Zeichen einer psychomotorisohen Unruhe, zeittich und 6rtlioh desorientiert. 
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Krankheitsverlauf-  Bestandige Subfebrilitat,  Zeiehen einer Bronehopneumonie.  
Naehts  zuweilen unruhig. Rigor und Tremor nehmen aueh iin Bereiehe der l inken 
KSrperh~tlfte bestandig zu. Sp/~ter wieder Temperaturen und physikalisehe Sym- 
ptome einer beginnenden Broneholoneumonie; am 10. 3 .36 Exitus.  

Hirnanatomischer .Be/und. Groghirnrinde : Die Ganglienzellen weisen einen mitte]- 
magigen Fet tgehal t  auf, auBerdem gelangen auch Neutral fe t tk6rner  reiehlieh in 
den Gliazellen zur Darstellung, ferner seltener in den adven~itiellen Elementen 
zur Sicht. Im 2Vissl-Bild mehrerer Regionen zeigt sieh ein ganz leiehter degenera- 
giver Rindenproze6;  die Ganglienzellen - -  insbesonders die gr66eren Pyramiden- 
elemente - -  sind 6fters gleichmaBig rein angesehwollen, die Apikalfortsatze t re ten  
auf weite Strecken hervor, es besteht  eine Tigrolyse und auch die Kernmembran  
farb t  sich mehr  homogen-dunkel an. In  fortgesehri t teneren Stadien liegen' ins- 
besonders in der I I I .  Sehieht kleine verstreute  Liehtungsbezirke, in denen man einer 
Zellsehattenbildung begegnet. Andersmal ist  der ZellkSrper mehr  wabig ver/~nderg 
und farb t  sich blab und  diffus an. Diese Formen gehen ebenfalls in Zellsehatten- 
bildung fiber. Seitens der Glia zeigen sieh keine deutlicheren progressiven R e a b  
tionen. Am Bielschowskysehen Fibrillenpraloarat nirgends senile Drusen oder 
Alzhei~ersche Fibri l lenveranderung.  

St r ia tum:  Die grol~en Striatumzellen sind sehr fettreich, so dab der Zellkern 
6f~ers ganz zur Seite gedrangt  wird. Die kleinen Striatumzellen sind ebenfalls mi t  
Neutra l fe t t  beladen und im Zellk6rper der Gliazellen treffen wir aueh derartige Pro- 
du, kte an. Im Nissl-Bild weisen die grogen Striatumzellen auger dem gerund,  dab 
der Zellkern infolge der Lipoidansamm]ung seitwarts gedrangt  werden kann,  im 
allgemeinen keine schwereren Vergnderungen auf. t t ier  und  da sind einzelne 
Elemente dfinlder tingiert,  andere wiederum erseheinen gequollen und das Plasma 
f/~rbt sieh etwas heller an. Naeh den Resul~aten yon vergleiehenden Zellzahlungen 
sind die grol3en Striatumzellen numeriseh erhalten. Die kleinen Zellen weisen auger 
einzelnen blaggefarbten Exemplaren keine nennenswerten Veranderungen auf. 
Gefage o. ]3.; keine grSgeren perivaseul~ren Kribliiren. 

Pal l idum: I m  Gegensatz zum St r ia tum weisen die PMlidumzellen sehr aus- 
gebreitet  deutliehe regressive Erscheinungen auf: Der ZellkSrper ist  geschrumpft  
und somit kleiner, die sonst charakteris~isehe Tigroidstruktur  (naeh dem motorisehen 
Typ) ist in Ver]ust geraten;  die Fortsatze sind nicht  zu verfolgen (Abb. 1). Die 
Zellen farben sich manchmal  eher blal], manehmal  wiederum ganz homogen-dunkel 
an;  seitens der Glia gelangen Umklammerungserseheinungen zur Sieht (Abb. 2), 
yon der Anwesenheit  einer diffusen Gliawucherung konnten  wir uns mi t  Sieherheit 
nieht  iiberzeugen. Neben diesen Ar ten  der Zellsehadigung, die also einer einfachen 
Atrophie mit  gewissen Ziigen einer Sklerose am n/~ehsten stehen, finden wir neben 
v/5]lig erhal tenen Elementen weitere etwas gequollene Zellen mit  wabiger Plasma- 
s t ruktur  vor. All diese Erscheinungen t re ten  ziemlieh diffus und vollst~tndig gefag- 
unabhangig auf; die laterMen Abschni t te  des PMlidum sind bedeutend starker be- 
fallen. Am Fe t tp rapa ra t  enthMten die Pallidumzellen, soweit sie noeh deutl ich 
naehweisbar sind, erhebliche Fe t tmengen;  die Gliaelemente sind ebenfalls sehr 
reiehlich mi t  NeutrMfet tprodukten beladen. Am Narkseheidenbild (Abb. 3) treffen 
wir ganz vereinzelte perivaseulare Kribli iren an und  ebenfalls selten konnte  aueh die 
Anwesenheit  kleiner lounktfSrmiger Erweiehungen festgestell6 werden; diese sind 
aber ganz isolierte Erscheinungen und  in toto t r i t t  eher im Gegensatz zum erhal tenen 
Str ia tum eine ganz leiehte diffuse Aufhellung und  vielleieht, auch die hellere Tinktion 
der Ansa lentieularis auf. GefaBe und  Capillaren im allgemeinen o. B. - -  In  der 
Substant ia  innominata  sind - -  abgesehen yon vereinzelten blaggef~rbten Elementen 
mi t  wabiger P lasmas t ruk tur  - -  vollst~ndig normale Verhaltnisse anzutreffen. 

Thalamus : Vereinzelte wabig degenerierte oder einfach atrophisehe, fet tbeladene 
Elemente. N. supraoptieus, paraventrieularis,  kleinzelliger Tuberkern,  oralster Ab- 
schni t t  des N. mamilloinfundibularis:  keine erheblieheren Lasionen. Im C. Luysii 
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Abb, 1. ~bersichtsbi]4 aus dem P~llidum des Falles 1; zahlreiche ~trophische Nervenzellen, 
Ntssl-Bi l4.  Mikroph. Vergr. etwa 24:m~1. 

Abb. 2. Entartete PalHdumzellen aus dem Fall 1; bei x Umklammerung. Nissl-Bild.  
Mikroph. Vergr. etwa 300real. 

sind die Ganglienzellen ebenfalls reichlich mi t  Neut ra l fe t t  beladen, so dab der 
Zelleib 6fters deformiert  erscheint. ~ .  ruber :  AuBer vereinzel~en a t rophischen  



Beitr/~ge zur I t istopathologie der Paralysis agitans. 269 

Exemplaren und  hell angef~rbten Zellen kein nennenswerter  Befund. Hauben-  
faserung, I-I x, H 2 nnd  Zona ineerta am Markseheidenbild o. B. - -  Substant ia  nigra:  
Im Nissl-Pr&p~rat treffen wit  5fret Ganglienzerfallserseheinungen auf (Abb. 4), 
an  Stelle der zerfallenen Zelle liegt eine typische Totenladenbildung.  Derartige 
Noduli  residuales kommen in einem Sehni t t  manchmal  auch in Mehrzahl vor, ins- 
besondere scheint die Zona compacta betroffen zu sein. i m  allgemeinen enthal ten  
die Gliazellen 5fters melaninart ige Produkte  und auch perivaseul/~r kommen zuweilen 
derartig gefiillte adventit ielle Elemente vor, so daft all diese Befunde dafiir zu 
sprechen scheinen, daft bier ein gewisser Parenchymuntergang im Gange ist. 

Abb. 3. Markscheidenbild des Striopa]lidum aus dem Fall l ; geringffigige diffuse Aufhellung 
des t~allidum, Reduktion der SchHngenfasern, vereinzelte mfliare Erweichungen. • ar~ef. 

Defekt. 

Pens, Kleinhirnrinde im wesentliehen o . B . N ,  dentatus  cerebe]li: Keine Aus- 
fallserscheinungen. Oblongata:  Am Impr&gnationsbfld des vegeta t iven Vaguskerns 
treffen wit  keine Zelleinschl/isse an;  am Nissl-Bild fallen selten wabige Zellschatten 
auf. Oliva inferior im Zellbild ebenfalls o. B. 

Epikrise. Kliniseh ist  der Fall  yon kurzer ]f~'ankheitsdauer, die ersten Krank-  
heitserscheinungen t ra ten  im Frtihling 1934 in Form eines Tremors auf;  dab die 
ebenfalls in 1934 durehgemachte Grippe mi t  der Krankhei~ nichts  zu tun  hat ,  
d .h .  bier n icht  ein posteneephalitischer Parkinsonismus vorlieg~, geht auSer dem 
Fehlen yon auf Encephali t is  lethargiea hinweisenden Erscheinungen aueh aus dem 
kurzen gesunden Interval]  hervor. Das Zi t te rn  nahm sparer in Form eines charak- 
teristischen Pfllendrehens zu und w/thrend des klinischen Aufenthaltes ha t ,on  wir 
das typisehe Bild der P. a. mi~ Tremor, Rigor, I-Ialtungsanomalien und  Akinese ve t  
uns. In  der allerletzten Phase der Krankhe i t  stellten sieh aueh psyehisehe StSrungen, 
psyehomo~orische Unruhe,  Desorien~ation ein. - -  Histologiseh trit~ neben den dif- 
fusen chronischen Involutionsver/~nderungen ein deutlieher Prozeft vor allem im 
Pall idum hervor, we eine ausgebreitete ehronisehe AHektion tier Ganglienzellen 
fesLgesl';ellt werden konnte,  w~hrend gef~Bbedingte Erseheinungen zu den Sel~en- 
heiten gehSrten. Die grol3en Striatumzel]en sind unvergleichbar besser erhal~en; 
Substant ia  immm. o .B.  In  der  Substant ia  nigra haben wir sp/~rliehe Ganglieimell- 
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zerf~lIserseheinungen rail reparativer Gliawucherung und Melaninabbauersehei- 
nungen beobaehtet. 

Fall 2. Auszug der Krankengeschichte. Anamnese: Die 59jfihrige verw. I . P .  
stand insgesamt 4real in Miniseher Behandlung und wurde zuerst am 28.4. 30 in 
die Psych.-Neur.-Univ.-Klinik zu Budapest aufgenommen. DamaIs und auch spi~ter 
stand eine als hysterisch aufgefaBte Depression imVordergrunde; es wurde alder 
bereits 1930 festgestellt; dug beiderseits ein mittelstarker Tremor besteht und das 
Gehen aus kurzen sehleppenden Schritten zusammengesetzt wird; Tonus angeblich 
normal. Die depressiv-hysterischcn Symptome standen bis zum Zeitpunkt der 
]etzten Aufnahme am 17.11.34 im Vordcrgrund; hierbei gibt Patientin an, dab sie 
seit etwa einem Jahre ein intensives Zittern der H~nde (besonders rechts) versp/irt, 
welches auf psychische Erregungen st~rk zunimmt. 

Status: Hirnnerven o .B.  Kein Zungen- and Lippentremor. Tonus dee Extre- 
mits und dee }[~lsmuskulatur erhSht. Die Tonuszunahme ist im Bereiche der 

Schultergfirtelmuskulatur und der oberen 
Extremit~ten sehr intensiv; Agonisten und 
Antagonisten sind g~nz gleieh betroffen. 
An den beiden tIanden typischer parkinson- 
artiger Tremor; die Finger sind mSgig flek- 
tiert, dee Daumen flektiert und adduziert; 
Pillendrehen. Im Sehlafe bleibt das Zittern 
aus. Spraehe verlangsamt, Artikulation er- 
halten. KSrperhaltung typiseh gebeugt, 
liegt fast immer im Bert, hat  kein Interesse 
ftir die Umwelt. M~Bige mimische Starre, 
vollst~ndiges Fehlen dee Bewegungsauto- 
matismen und derMitbewegungen. Psyehisch 
keine wesentlichen Ausfallserscheinungen. 

Krankheitsverlau{: Atropinkur; trotz- 
dem werden die Symptome framer aus- A bb. 4. Toten!adenbiMung in cler Subst. 

nigra des Fal]os i. Teehn. u. Verge. wie geprggter, so dab Patientin vollstgndig un- 
Abb. 2. beholfen wird. Es treten 5fter paroxistische 

Tachyka,rdieanf~lle auf, die nur binnen 
einiger Stunden aufhSren. ]~ei einem Gchversuch fNlt Patientin hin und erleidet 
Oberschenkelknochenfraktur. Am 8.3 .35 Zeiehen einer Bronchopneumonie, dee die 
Kranke am l l. 3. erliegt. 

Hirnanatomiscl~er gefu~d. Grol3hirnrinde: Allgemeiner diffuser Fettgetmb dee 
Ga@ienzellen und dee Giiaelemente; spgrliche periwscul~r gelagerte Abrgum- 
zellen. Im Nissl-Bild tr i t t  eine ubiquitgre, aber nur g~nz leichte Rindenlgsion her- 
vor; insbesondere sind cinzelne Elemente dee I I I .  im Sinne eines Zellsehwundes 
vergndert, so dab wir in dieser Schicht Meine verstreute Lichtungen mit Zellschatten 
antreffen kSnnen. Andersmal gelangen eher sklerotische Vergnderungen oder ganz 
hgufig wabige Zelleibentartungen zur Sicht. Am Imprggnationsbild nirgends senile 
Vergnderungen: senile Plaques oder Alzheimsrsehe Fibrillenveranderung. Gefgge 
im allgemeinen normM, nur einmal konnten wit an einer mittelgrofien Pialarterie 
die geringfiigige Aufloekerung und Fibrose der Int ima feststellen. 

Str'iatum : Sowohl die grogen, wie auch die Meinen Ggnglienzellen sind reichlich 
mit NeutrMfett beladen; aueh perivasculgr und in der Glia kommen best&ndig 
Abbauprodukte vor. Am Nissl-Bild liegt eine sieher feststellbare t~eduktion dee 
grogen Elemente nicht vor; der Zellk6rper ist oft infolge des erhebliehen Fett- 
gehaltes abgerundet und dee Zellkern exzentriseh ]okMisiert; dabei kSnnen noch die 
Tigroidschollen deutlich erkannt werden. In  einzelnen Fgllen erweist sieh das Plasma 
Ms blaggefgrbt und wabig&srnig vergndert and es scheint auch cine Neigung zum 
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Zerfall dabei zu sein; der Zellkern ist gebl/~ht, die Zeiehnung des Kernmembrans 
undeutlich (Abb. 5). Ein andersmal ist der Zelleib eher gesehrumpft und dunkel 
tingiert, so da$ das Bild der Sklerose entsteht. Die weitaus grS$ere Zahl der groBen 
Striatumzellen erweist sieh aber als leidlich erhalten. An den kleinen Striatumzellen 
kann keinen deutliehen Ver~nderungen begegnet werden. Die kleinen Gefai3e sind 
mitunter fibrSsverdickt, auch kann die Media homogenisiert sein; Capfllaren, 
abgesehen yon verstreuten Fibrosen, o .B.  Die perivaseularen Lymphr~ume sind 
deutlieh erweitert (Kunstprodukt ?); oft t r i t t  aueh die spongi6se Aufloekerungdes 
umgebenden Nervenparenehyms hervor, so daI3 zweifellos eine gewisse gef/~8- 
bedingte Parenchymalteration besteht. In  weiterem ist das Markscheidenbild des 
Striatum o. B. 

Im Pallidum sind die Ganglienzellen sehr ausgebreitet yon einem deutliehen 
Entartungsproze6 befallen: der Zelleib ist mehr oder minder gesehrumpft und farbt 
sich gleiehmaBig blal3 an, so da$ der Eindruek einer Atrophie erweekt wird. Falls 
schon die Sehrumpfung eine fortgeschrittene ist, 
kOnnen auch die Forts/~tze fehlen. Ganz selten 
sind die verkleinerten Exemplare dunkel tingiert 
und erinnern an eine mit starker Sehrumpfung 
verbundene Zellsk]erose. 0fter  kommen Um- 
klammerungen, ferner als progressiv ver/indert 
imponierende Makrogliaformen mit  hyperplasti- 
schem Zellkern vor; eine diffusere Gliawuehe- 
rung konnte aber nicht nachgewiesen werden, - -  
Selten gelangen auch Schwellungserscheinungen 
der Ganglienzellen mit Verlust der Tigroidsub- 
stanz und Sich~barwerden der Dendrite zur 
Sicht. Dabei k6nnen auch manche Zellen - -  
besonders in den medialeren Abschnitten - -  als Abb. 5. 
erhalten gelten. Gef/iBe im wesentliehen o.B.,  Degenerierte grol3e Striatumzelle 
selten sklerotische Ver~nderungen, verstreut peri- aus dem Fall 2. Nissl-Bfld. Mikroph. 
vaseul/ire Kribltiren. Am Fettbild hochgradige Vergr. 460real. 
Verfettung der Ganglienzellen und der Glia- 
elemente; freies Pallidumfett und Pseudokalk wird in der gewohnten Menge 
beobaehtet. Markscheidenbild im wesentliehen o. B. 

Thalamus (Subst. innom, und Tuberkerne gelangten aus iiul3eren Grfinden nieht 
zur Untersuehung): Selten einige wabig-sehwundartig ver/inderte Ganglienzellen. 
C. Luysii: Die Zellen sind reichlich mit  Neutralfett  beladen; manehmal wabige De- 
generationsformen. N. ruber: AuSer einigen sieh blal3 anf~rbenden seheinbar atro- 
phisehen Elementen im wesentliehen o. B. Subst. nigra: Seltener werden Ganglien- 
zellzerfallserseheinungen mit reparativer Gliawueherung und Totenladenbildung 
beobaehtet; die an einzelnen Stellen geringfiigig gewucherten Gliaelemente kSnnen 
mit  Melanin beladen sein; auch perivaseul~r kommen melaninhaltige adventitielle 
Elemente vor. Die weitaus gr66te Zahl der Ganglienzellen erweist sieh aber als 
erhalten. 

Kleinhirnrinde o .B.  An Impr/~gnati0nspr/iparaten der Oblongata konnten wir 
in dem vegetativen Vaguskern die yon Lewy eingehend besehriebenen Zelleinsehltisse 
6fter beobachten; am Zellbild sind die groBen Elemente des vegetativen Vaguskerns 
manchmal etwas gesehwollen und der Zellkern lateralw~rts lokalisiert. - -  Untere 
Olive im wesentliehen o. B. 

Epikrise. Die ersten Symptome traten vor 5 Jahren in Form eines Zitterns, 
einer anormalen K6rperhattung und.einer Gangst6rung auf. In der letzten Periode 
liegt das vollentwickelte Bfld des ty~isehen Parkinson vor: nebst Tonuszunahme 
und Tremor treffen wir auch die deutliche Verarmung der Mitbewegungen und der 
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Automatismen an; die mimischen und Ausdrucksbewegungen sind ebenfalls sehr 
sp/~rlich geworden. - -  Hist~logiseh konnte nebst einer diffusen leiehten l~indenl/~sion 
und Arteriosklerose geringen Grades (zuweilen deutlicher ausgepriigt in den Meningen 
und auch im Striatum) vor allem die eminente Entartung des Pallidums festgestellt 
werden; die Zellen sind naeh dem Typ der Atrophie in Ausgang an eine Schrumpfung 
oder Sklerose erkrankt undes  bleibt nur eine 1V[inderzahl erhalten. Im Striatum ist 
eine ziemlieh ausgebreitete Kribliirbildung naehweisbar, auBerdem sind die grol]en 
Ganglienzellen in einer Minderzahl auf ehronische Weise mit  gewissen Zfigen der 
wabigen Entartung oder der Zellsklerose alteriert. Die Subs t. nigra ist aueh in diesem 
Fall deutlieh, wenn auch nieht schwer ergriffen. Die Zellen des vegetativen Vagus- 
kernes enthalten zuweilen Zelleinsehlfisse. 

Fall 3. Auszug der Krankengesehichte. Anamnese: Der 70j&hrige pens. Beamte 
A. D. wurde am 9.9. 32 in die II.  interne Klinik zu Budapest aufgenommen. Im  
Jahre ]920 sind die Extremit/~ten steifer geworden, spgter trat  hier und im ganzen 
K6rper ein deutliehes Zittern auf. Das Gehen ist stark erschwert; beim Gehversuch 
f/s Patient  nach vorne, so dal3 er laufen muB, um sein Gleiehgewieht zu erhalten. 
Der Tremor wird immer intensiver. 

Status: Hirnnerven o .B.  Tonnszunahme der Exs Rigiditi~t. Parkin- 
sonartiger Tremor der Extremitaten, typisches Pillendrehen; bei Willktirbewegungen 
li~$t das Zittern nach und bleibt im Sehlafe vollstimdig aus. Reflexe o. B. Gebeugte 
K6rperhaltung, obere Extremitaten in flektierter und adduzierter Stellung, mi- 
mische Starre, sp&rlicher Lidschlag. Gang in gebeugter Haltung mit  kurzen sehlep- 
penden Schritten. Mitbewegungen werden nicht beobaehtet. Intendierte Be- 
wegungen verlaufen langsam und schwerf&llig, so dab eine typisehe Akinese besteht. 
Spraehe verwischt, monoton. Psyehiseh o. B. 

Krankheitsverlauf: Am 7.10. Zeichen einer beginnenden Bronchopneumonie; 
Exitus am 14. 10. 32. 

Hirnanatomischer Be/und. Grol~hirnrinde: Am Fettpr/~parat hoehgradige Ver- 
fettnng der Ganglienzellen, sp~rlieher, zuweilen etwas grSBerer Fettgehalt  der 
Gliaelemente. Am Nissl-Praparat diffusere Seh/~digungen (am besten in der I I I .  
und V. - -VL zu erkennen): die ganz mlbedeutende Minderzahl der Ganglienzellen 
f/~rbt sieh in tote  blab an und zeigt in denfortgeschrittenen Stadien eine Zellschatten- 
bildung; selten treten aueh an Sklerose erinnernde diffusdunkle und etwas ge- 
sehrumpfte Exemplare hervor. Gef~l~e - -  abgesehen yon seltenen Intimafibrosen 
der kleinen Pialarterien - -  o. B. - -  Am Bielschowsk~-Bild oft senile Drusen, aber 
keine Alzheimersche Fibrillenver/mderung. 

Str iatum: Im ]~ettbfld m~13iger Fettgehalt der grol3en und zuweilen auch der 
kleinen Ganglienzellen; sp~rliche ~eutralfet t tropfen kommen aueh in den peri- 
adventitiellen Elementen vor. Im Nissl-Bild treffen wir an den groBen Elementen 
vorallemdas~quivalentbildderFettspeieherung an: derZelleibist abgerundetunddie 
Plasma mehr-weniger wabig gestaltet; mit  Sicherheit als pathologisch geltende 
Veri~nderungen kommen aber nur an einer Minderzahl vor. Der Zelleib ist ganz hell 
tingiert und lal3t eine reeht deutliehe - -  manchmal mit  der unseharfen Konturierung 
des Zelleibes verbundene - -  kOrnig-wabige Veranderung zu erkennen; der Zellkern 
ist gebl~ht nnd wird ganz seitwarts gedr~ekt. Umklammerungen seitens der Glia 
sind /~uBerst selten. An den kleinen Zellen keine auff~lligen pathologischen Ver- 
/~nderungen. An den Gef/~I3en zuweilen Hyalinisierung der Media, perivascul~re 
Kribliiren kommen ebenfalls vor. 

Pallidum: Bei der Durchmusterung der Serien kommen sehr oft Pr/~parate vor, 
in denen (besonders im ~uBeren, lateralen Pallidumglied) eine Af-fektion der P~lli- 
dumzellen naehzuweisen ist. Der Zelleib ist kleiner, f/~rbt sich diffus dunkel an, 
Fortsgtze und Kernstruktur k6nnen deutlieh nieht erkannt werden; im allgemeinen 
liegt das BiId der einfaehen progressiven Atrophie mit  einem sklerotisehen Ein- 
sehlag vor. Seltener sind die Pallidumelemente eher gequollen und abgerundet, die 
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Forts~tze ebenfalls dicker und weir zu verfolgen, auch kommen Bflder mit  einem 
akuten Zerfall des Zelleibes nach dem Typ der schweren Erkrankung vor. Eine 
ausgepr~gtere diffuse Gliareaktion kann nicht nachgewiesen werden. Gef~lle im 
allgemeinen o. B. ; manchmal erweiterte adventitielle Lymphr~ume mit  deutlicher 
Fenestration des umgebenden Parenehyms. Markscheidenpr~parate: Keine er- 
hebliehen Ausfallserscheinungen, nur liegt im aul~eren Pallidumglied eine minimale 
Aufhellung vor. In den zur Untersuchung gelangten Ebenen dcr Subst. innominata 
aulter einer agonalen Blutung keine L~sion. 

Thalamuskerne: Reicher Fettgehalt  der Ganglienzellen, mitunter  blab gef~rbte 
Exemplare. N. mamilloinfundibularis, kleinzelliger Tuberkern, N. supraopticus 
im wesentlichen o. B. ~ .  Luysii: Erheblicher Fettgehalt  der Ganglienzellen, manch- 
real im akuten Zerfall begriffene Exemplare. N. ruber am Nissl-Bild o.B.  Mark- 
scheidenbilder der H 1, H 2 und der H ebenfalls o. B. 

Subst. nigra: 0f~er G/~nglienzellausfallserseheinungen, Atrophic und Zer- 
brSckehng der Ganglienzellen, welche yon Noduli residuales substituiert werden. 
Die Gliaelemente enthalten manchmal Melaninfarbstoffe und auch perivascul/~r 
kommen melaninhaltige Pigmentzellen vor. - -  N. dentatus cerebelli, Kleinhirn- 
rinde o. B. - -  In  den vegetativen Vaguskernen der Oblongata konnten zuweilen 
am Impr/~gnationsbild Zelleinschliisse gefunden werdem Am Nissl-Bild treffen wir 
diese Zelleinschliisse in homogen-blaBgef/~rbten Zellen an; es kommen aueh wabige 
Zellstrukturen vor. 

Epikrise. Es handelt sieh um einen exquisit chroniseh verlaufenden Fall yon 
Paralysis agitans des h6heren Lebensalters (60--70 Jahre), bei welchem das Leiden 
mit  dem Geftihl einer Steifigkeit begann. Sparer entwickelten sich die Symptome 
ganz nach dem Typ der klassischen Form, so dab neben dem typischen Tremor 
und Rigor auch das Bild der Akinese anwesend war. - -  tlistologisch stand nebst einer 
diffusen leichten Rindenl~sion (hier auch senile Drusen) und einer nicht schweren 
Striatumaffektion wiedcr die Erkrankung der Pallidumzellen im Vordergrunde, die 
im Sinne eines chronisehen Schwundes und Atrophic affiziert sind. Auch in der 
Subst. nigra konnte ein gewisser Parenehymzerfallsprozel~ mit  Totenladenbildungen 
nachgewiesen werden. Die Arteriosklerose ist keine fortgeschrittene und hatte in 
den Stammganglien aul3er kleineren perivasculi~ren Kribliiren keine weiteren wesent- 
lichen Folgen. - -  Im dorsalcn Vaguskern fanden sich die von Lswy beschriebenen 
Zelleinsehliisse vor. 

Fall 4. Auszug der Krankengeschichte. Anamnese: Der 67j~hrige Handwerker 
J .  B. wurde am 30. 12. 29 in die Psych.-Neur.-Univ.-Klinik aufgenommen. Etwa 
vor 10 Jahren stellte sich naeh einer Erregung das Zittern der Extremit/~ten ein; er 
geht mit  ganz kurzen schleppenden Schritten, seine K6rperhaltung ist gebeugt. - -  
Seit 6 Woehen rapide Verschlechterung; seit 10 Tagen unruhig, Verfolgungs- 
und Vergiftungswahnideen. 

Status �9 Hirnnerven o. B. Patient liegt bestandig im Bett,  beim Aufstehen kann 
eine stark gebeugte KSrperhaltung festgestellt werden. Tonus der Muskulatur 
erhSht, ausgesprochene Rigidit/~t der Extremit~tten mit  Zahnradph/~nomen. Be- 
st~ndiger Tremor der Extremitaten und der Unterlippc, im ]~ereich der oberen 
Extremit/~t typisches Pfllendrehen; im Schlafe hSrt das Zittern auf. - -  Sehnenreflexe 
lebhaft. - -  Psychisch benommen, somnolent, kann eingehender nieht gepriift werden. 

Kran~:heitsverlauf: Am 2. 1.30 Zeichen einer Bronchopneumonie, der der 
Kranke am 10. 1. erliegt. 

Hirnanatomischer Be/und. An Fettpr~paraten der Grol3hirnrinde stcllenweise 
sehr hochgradige Verfettung der Ganglienzellen, erheblicher Fettgehalt  der Glia- 
elemente, hier und da adventitielle fettbaltige Elemeute. Am Nissl-Bifd leichte 
diffuse Rindensch~digung; insbesondere in der Lam. I I I  treffen wir hcllgef~rbte 
Elemente nach dcm Typ der Zellschattenbildung und des einfachen Schwundes an. 

18" 
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I m  Bereiche der C. a. reichlich Senile Dru~en. i m  Bielschowsky-Pr~parat nirgends 
Alzheimersche Fibrfllenvergnderung. G6fs anscheinend vollst~ndig normal. 

Str icture:  Reiehlicher Fet tgeh~lt  der groBen und  auch der kleinen G~nglien- 
zellen. Im Nissl-Bild (es s tanden nur  wenig6 Pr~parate  aus dem Gebiet der Stamm- 
ganglien zur Verfiigung) treffen wir neben leidl ich erhal tenen - -  aber infolge des 
Fet tgehal tes  abgerundeten - -  grol]en Str]atumzellen einzelne Exemplare mi t  
k6rnig-wabigem Plasma und aufgeblghtem strukturlosem Kern  an. Keine Gefi~B- 
ver/~nderungen und  keine perivascul/~ren Kriblfiren. 

Pal l idum: Vie]e Ganglienzellen sind erheblich vergndert :  der Zelleib ist kleiner 
und deformiert, f/~rbt sieh etwas blab und k6rnig oder diffus homogen dunkel an;  
der Zellkern ist oft kaum zu erkennen. Die zum St r ia tum nahe gelegenen Elemente 

Abb. 6. Totenladenbildung in der Subst. nigra cles Falles ~. Nissl-Bild. Mikroph. 
~ergr. 130real. 

sind am s tarksten ver/indert. Gef/~i]e im allgemeinen o. B. ; erweiterte periadven- 
titielle Lymphr/~ume, aber keine Kribliiren. Markseheidenpr/iparate der Mittel- 
und  Zwischenhirngegend o. ]3. 

In  den untersuehten  Abschni t ten  des Thalamus gelangen auBer einigen blaB- 
geflirbten Exemplaren keine Zellver/~nderungen zur Sicht. Im Bereiche des N. ruber  
und  des C. Luysii  kaum nennenswerte Befunde. Subst. nigra:  Es fallen wieder 
Ganglienzerfallserscheinungen auf, die zu reaktiver  Gliat/~tigkeit und  Totenladen- 
bildung ftihren (Abb. 6): seltener treffen wir in einem Gesiehtsfeld sogar mehrere 
Noduli  residuales an. Die Gliaelemente sind im Bereiche der Zeffallserseheinungen 
reiehlich mi t  Melanin beladen; in Anbet rach t  der n icht  intensiven Erscheinungen 
kann  der Schwerpunkt  des Prozesses nicht  ]eicht bes t immt werden; wir haben  aber 
den Eindruck,  dab die Zona comlo~cta etwas st/~rker . al teriert  ist. - -  In  der Klein- 
hh 'nrinde treffen wir 5fter den Zerfall des basalen Zellk6rperabschnittes der  Pur-  
kinjezellen an, so dab der Zellkern in Richtung der Dendri te  verschoben wird; sind 
diese Erscheinungen ganz deutl ieh ausgepri~gt, so ents tehen Bilder, welche an 
heterotopische Purkinjezellen erinnern. 
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Epikrise. Die ersten Symptome traten erst im vorgeriickten Alter auf und die 
Krankheit zeigte einen exquisit chronischen Verlauf; am Ende waren s/~mtliche 
Symptome, Rigor, Tremor und Akinese auf der gewohnten Weise ausgebildet. In  
den letzten Wochen traten auch psychische StSrungen auf, welche als Symptome 
eines senilen Prozesses mit  psychomotoriseher Um'uhe und Wahnideen aufzufassen 
sind. - -  ttistologisch war neben einer diffnsen Rindensch/~digung (auch senile Pla- 
ques) und neben einem kaum angedeuteten Gef~BprozeB das Striatum ziemlich 
unerheblich ergriffen; seitens der pallid/~ren Elemente konnten bedeutend st~rkere 
Alterationen nachgewiesen werden. Merkmale einer deutlichen, wenn auch nur 
leichten Parenchymaffektion konnten auch in der Subst. nigra nachgewiesen werden. 

~'all 5. Auszug der Krankengeschichte. Der 70j/~hrige Rentier J.  Sz. wurde zuerst 
am 25. 11.35 in die Psych.-Neur.-Univ.-Klinik aufgenommen. Vor 4 Jahren hat  
Patient Sehwindelgefiihle gehabt und aueh das Gehen ist schwerfMliger geworden. 
Ist  auch vergel~lich, so dab er seine Besch~ftigung nicht mehr ausiiben kann. ])as 
Gehen wird immer schwerfMliger. 

Status: I-Iirnnerven o .B.  KSrperhaltung gebeugt, die oberen Extremiti~ten 
werden w/~hrend des Gehens adduziert, im Ellenbogengelenk flektiert. Bei geschlos- 
senen Augen werden die einzelnen Schritte klein und schleppend. Tonus der oberen 
Extremit~ten besonders links stark erhSht; deutliches Zahnradphi~nomen. Im 
Bereiche der Ellenbogenmuskulatur ist die Hypertonie der Flexoren ausgesprochener. 
Die Tonuszunahme kann auch an den unteren Extremit/~ten festgestellt werden. 
Es besteht eine typisehe Akinese, die sowohl im Bereiehe der Extremiti~ten, wie auch 
in der mimischen Muskulatur beobachtet werden kann, so dal~ der Verlust der Mit- 
bewegungen und die mimische Starre sehr auffallend sind. Keine Tremorer- 
scheinungen. Reflexe o .B.  Sprache verlangsamt, undeutlich. In  der Schrift ist 
eine gewisse Tendenz zur Mikrographie angedeutet. Psychisch im wesentlichen 
o .B.  Tension 120/65. 

Patient stand, abgesehen von einer kurzen Unterbrechung bis zu seinem Tode 
in kliniseher Behandlung. Hauptbeschwerden sind die Akinese und der Rigor ge- 
blieben, Tremor wurde nicht beobachtet. Fortsehreitender Verfall, Exitus am 
3 .1 .36  infolge Herzschw~che. 

Hirnanatomischer .Be]und. Grol]hirnrinde: Am Fettpr~parat  mi~J~iger Fett-  
gehalt der Ganglienzellen, verstreut auch mit  Fet t  beladene Gliaelemente. Im 
Nissl-Bild treffen wit in den am meisten vulnerablen Schichten (also in I I I .  nnd in 
mflderer Form in V.) abet auch diffus Zellsehwunde und wabige Degenerations- 
formen an. Die Gefi~Be sind sowohl in der Rinde, wie auch in den Meningen intakt. 
Am Bielschowslcy-Bild nirgends senile Drusen und Alzheimersche Fibrillenver- 
~nderung. 

Striatum: Die grol~en Ganglienzellen enthalten am Fettpr~parat erhebliche 
Fettmengen und auch die Plasma der kleinen Elemente ist mitunter mit  Fetttropfen 
beladen. Am Nissl-Bild erweist sich die weitaus grOBte Zahl der Elemente als 
erhalten, nur ist der ZellkOrper etwas abgerundet, und der Zellkern seitw/~rts ge- 
dr~ngt; all dies ist auf ~ den erheblichen Fettgehalt  zuriickzufiihren. Seltener treffen 
wir Elemente mit  wabigem, zum Teil auch zerfallenem ZellkOrper an, der Zellkern 
weist hierbei ebenfalls regressive Erscheinungen und Auftreibungen auf. ~umerisch 
sind die grol~en Striatumzellen vollz~hlig erhalten. Die kleinen Elemente weisen 
keine mit  Sicherheit verwertbaren Ver~nderungen auf. - -  Die Gefi~l~e sind im all- 
gemeinen erhalten und nur /~uBerst selten treffen wir geringffigige hyaline Homo- 
genisierungen der 1Vfedia, mit  leiehten perivascul/~ren Kl'ibliiren verbunden, an. 

Pallidnm: An den Nissl-Serien des Ganglions treffen wit im Bereiche der Haupt- 
ebene unverkennbar schwere Parenchymdestruktionen an. ])ie Zellen haben sich 
ganz erheblich verkleinert, so dab die Kernplasmarelation deutlich zugunsten des 
Zellkerns (vielleicht auch zum Teil infolge einer Kernbl~hung) ver~ndert ist; in 
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Abb. 7. Entar te te  PMlidumzellen aus 4em Fall 5. Techn. u. Vergr. wie Abb. 2. 

2rbb. 8. Obersichtsbild des l~ des Falles 5 ; hochgradige Zellarmut. 
Techn. u. Vergr. wie Abb. 1. 

e x t r e m e n  F-~llen l iegt  die s t a rke  S c h r u m p f u n g  u n d  A b r u n d u n g  der  PMl idum-  
e l emen te  vor  (Abb. 7). D~s  P l a s m a  se lbs t  e n t h a l t  viele Lipoide  u n d  is t  y o n  kSrniger  
oder  wab ige r  S t r u k t u r .  I m  Mlgemeinen  herrseh~ bei der  U b e r s i c h t  die schwere  
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Atrophie vor. Es ist bedeutend seltener, dag auch Schwellungserscheinungen mit  
aufgeblahtem ZellkSrper zur Sicht gelangen. Die Parenchymdestruktion kann eine 
derartig fortgeschrittene sein, dag stellenweise eine richtige VerSdung mit  nume- 
rischen Ansfallen entsteht (Abb. 8), hier treffen wir nur vereinzelte atrophisehe 
Exemplare an. Oft gelangen progressiv veranderte Makrogliaelemente mit  hyper- 
plastisehem gelapptem Kern zur Sicht; es kommen auch derartige Gliaansamm- 
lungen vor, die als Noduli residuales zu deuten sind; es besteht vielleicht auch eine 
geringfiigige diffuse Gliawueherung. In  den caudaleren Ebenen ist das Pallidum 
unvergleichbar besser enthalten. Gefage o.B. ,  keine Kribliiren oder miliare Er- 
weiehungen. Am Markscheidenbfld nach Loyez scheint eine geringfiigige Aufhellung 
vorhanden zu sein. - -  In  der Subst. irmominata ist keine tiefgreifendere Parenehym- 
destruktion anwesend, manehe Elemente sind reichlich mit  Neutralfett  beladen. 

Thalamus: Vereinzelte Zellschattenbildungen und Vakuolisierungen. C. Luysii: 
Reiehlieher Fettgehalt  der Ganglienzellen, sonst - -  wie aueh im N. ruber - -  keine 
wesentlicheren Veriinderungen. Das Gebiet der Tuberkerne gelangte aus augeren 
Grtinden nicht zur Untersuehung. Subst. nigra: Verstreut Ganglienzerfallser- 
seheinungen, die yon einer Gliareaktion, yon Totenladenbitdung begleite~ werden; 
6fter melaninhaltige Gliaelemente und periadventitielle Zellen. Die weitaus gr6gte 
Zahl der Elemente ist vollstandig erhalten: der Zelleib ist proportional, die Tigroid- 
struktur deutlieh ausgepragt, Kernkonfiguration normal. 

N. dentatus eerebelli und untere Olive im wesentlichen o. B. ; starke Lipoidose. 
Im dorsalen Vaguskem kSnnen keine Zelleinschltisse vorgefunden werden und aueh 
die Struktur der Ganglienzellen ist im wesentlichen normal. 

Epikrise. Klinisch unterseheidet sich der vorliegende Fall yon den ersten 
4 Fallen besonders dadureh, da$ bier die Tremorerseheinungen wahrend des ganzen 
Krankheitsverlaufes vollstandig vermigt wurden: es handelt sich also um eine 
Paralysis agitans sine agitatione. Zeichen einer Arteriosklerose konnten klinisch 
nieht naehgewiesen werden (Tension !); somit war bereits nach dem klhlisehen Allge- 
meinbfld das Bestehen einer ~'oersterschen Muskelstarre nieht sehr wahrscheinlieh. - -  
Akinese mit  Verarmung der Ausdrucks- und Mitbewegungen, der Automatismen 
und des Mienenspiels und ein starker Rigor bfldeten die Hauptsymptome der etwa 
10jahrigen Krankheit. - -  Histologiseh ist der Fall insofern yon groger Bedeutnng, 
als nach einem Vergleich mR denjenigen Fallen, in welchen ein Tremor bestand, 
vielleieht gewisse Sehlugfolgerungen hinsiehtlieh der Pa~hophysiologie des strio- 
pallidi~ren Systems gezogen werden k6nnen. Nun haben wir auger den gewShnliehen 
senflen Rindensehi~digungeli und den auffiilligerweise mflden Degenerationen der 
grogen Striatumzellen vor allem im Pallidum recht sehwere Alterationen naehweisen 
kSnnen. Der Prozeg ist derartig intensiv, dag er nach unserem Ermessen auch die 
Intensitat  der Lasion in den Fallen 1 und 2 iibertrifft, obwohl in diesen letzteren 
bereits eine starkere Pallidumdestruktion anwesend war. - -  Gewisse Degenerationen 
waren in der Subst. nigra wieder anwesend, wo Ganglienzellzerfallserseheinungen 
und Totenladenbildungen anzutreifen sind. 

Besprechung .  

U n s e r  M a t e r i a l  b e s t e h t  aus  5 Fi~llen;  d ies  i s t  a l l e rd ings  - -  besonde r s  
im  Verg le i ch  z u m  R i e s e n m a t e r i a l  F. H. Lewys  - -  ke ine  a l lzu  grol~e Zah l .  
D o c h  s ind  wi r  de r  A n s i c h t ,  dab  die  ganz  e i n g e h e n d e  h i s to log i sche  U n t e r -  
s u c h u n g  weniger ,  besonde r s  g e e i g n e t e r  F~tlle die  we i t e r e  E n t w i c k l u n g  
ebenfa l l s  f 6 r d e r n  kann .  I m  L a u f e  de r  h i s to log i schen  ]~ea rbe i tung  h a b e n  
wir aus dem N. lentiformis immer gr68ere Pa~affinserien angefertig~ 
und auch die Subst. nigra, der INT. tuber und das+C. Luysii wurden nach 
MSglichkeit an Seriensehnitten studiert. DaB dabei die fibrigen, mit 
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unserem vorliegenden Thema nicht ganz eng zusammenhs 
Hirngebiete ebenfalls genau beriicksiehtigt wurden, geht aus der Ubersicht 
der histologischen Befunde hervor. Gam~l~ den frfiheren Beobachtungen, 
dab in den Fallen yon P. a. grobe L~sionen kaum zu erwarten sind, haben 
wir der Nissl-F~rbung den Vorzug gegeben und Markscheidenpr~parate 
wurden (nebst Impregnations-, Fett- und ttgmatoxylin-Eosinprs 
nur zur Erg~nzung nach der Paraffinmethode yon Loyez angefertigt. 

A]le unsere F~lle sind in ziemlieh diffuser Weise ergriffen. Dies be- 
kundet sich vor allem darin, da~ aueh die GroBhirnrinde in einer - -  wenn 
auch ganz leichten Form - -  immer affiziert ist. Wir treffen hier n~mlich 
allererst eine starke Verfettung an und es ist nicht nebens&ehlich, da~ 
Fetttropfen auch in den Gliazellen und perivascul~ren Elementen zumeist 
reichlieh vorkommem Die Affektion der Ganglienzellen tritt  sehr deutlieh 
auch am Nissl-Bild heryor : wir haben ja - -  insbesondere an den gr56eren 
Elementen der I I I .  und aueh der V. - -  oft Zeiehen eines einfachen Sehwun- 
des oder einer wabigen Degeneration in Ausgang an eine ,Zel]schatten- 
bildung" feststellen kSnnen, wodurch kleine Lichtungen entstehcn; eine 
nennenswerte Gliareaktion war nicht zu ermitteln. Im groBen und ganzen 
treffen wir also jenes Bild an, welches in Gahirnen yon glteren Individuen 
ziemlich iiblich ist; die Art des Prozesses wurde in 2 Fallen durch die 
Anwesenheit yon senilen Drusen demonstriert. Auf Grund dieses all- 
gemein senilen oder involutiven Charakters kSnnen wir diesen Befunden 
in der speziellen Histopathologie der P. a. keine grSBere Bedeutung ein- 
r&umen; sie entspreehen fSrmlich der yon Bielschowsky geguBerten An- 
sieht, ,,daI3 es in den Gehirnen yon Parkinsonkranken yon senilen Ver- 
anderungen w i m m e l t . . . " .  Damit befindet sich in voller ~bereinstim- 
mung, da{~ die Veranderungen ganz diffus sind und keine Pr~idilektions- 
lokalisation aufweisen. - -  Die zuweilen beobaehte~en psychischen StS- 
rungen yon seniler Art (StSrungen der Merkf~ihigkeit, Wahnideenbildung, 
psyehomotorisehe Erregungszustiinde) sind mit diesen Befunden anato- 
misch unseres Erachtens vollstandig erklart. 

Gehen wir nun auf die Veranderungen des Striatu~ns fiber, so steht es 
allererst lest, dai3 eine erhebliehere zahlenmal3ige Reduktion der groBen 
Ganglienzellen bei vergleiehenden Zellzahlungen in keinem Fall ein- 
wandfrei festgestellt werden konnte. Bei der eingehenden Durchsicht 
der Prs scheint eine gewisse Zahl der groBen Zellen etwas tief- 
greifender affiziert zu sein: die Lasionen sind (nur urn die auffalligste 
Form zu erwahnen) sowohl am Zelleib wie auch am Zellkern unverkennbar 
und bestehen nebst einer Lipoidose in eincr wabigen-kSrnigen Entartung 
und unseharfen Abgrenzung des ZellkSrpers und in einer Blahung des 
5fter exzentrisch lokalisierten Zellkerns. Umklammerungserscheinungen 
kommen in einwandfreier Form nur ~u2erst selten vor. Alle diese Ver- 
anderungen sind nicht derartig ausgebreitet, dab man ihnen - -  besonders 
im Vergleich zu den gleieh zu erw~hnenden Vers des Pal]idum - -  
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in der speziellen Histopathologie einen einwandfreien fiihrenden Platz 
einr/~umen soll. Es darf ja nie auBer aeht gelassen werden, dab hier 
Gehirne ~tlterer Individuen zur Untersuchung gelangen. Ferner haben 
wi:c in unserem Fall 1, wo die Krankhei t  noch yon kurzer Dauer war, 
neben der intensiven Pallidumseh/~digung die Striatuml/~sion nur in einer 
angedeuteten Form nachweisen kSnnen. Auf Grund der angefiihrten 
Erw/~gungen konnten wir uns yon der t~iehtigkeit derjenigen Annahme, 
dab die L/~sion des Striatums bzw. der groBen Striatumzellen in der 
Histopathologie der P . a .  yon ausschlaggebender Bedeutnng ist, trotz 
wiederholter Durchmusterung der Pr/~para~e nicht fiberzeugen. Damit  
soll freilich nieht behauptet  werden, dab den stri/~ren Ver~nderungen im 
Rahmen der Histopathologie der P. a. i iberhaupt keine Rolle zukommt.  - -  
Die Affektion d e r  kleiaen Striatumzellen ist eine noch geringere und 
braueht  welter nicht besprochen zu werden. - -  Auf das Verhalten der 
Gef~6e und des perivaseulgren Nervenparenehyms kommen wir wei~er 
unten noeh zuriiek. 

I m  Pallidum konnten wir dagegen in jedem Fall bedeutend auff/il- 
ligere - -  wenn auch bei weitem nicht mit  einer vollst/~ndigen Verniehtung 
einhergehende - -  Ver/~nderungen feststellen. Die normalerweise sehSn 
geformten Inotorischen Ganglienzellen sind sehr ansgebrei~et geschrumpft,  
blal] angef~trbt und sehr oft seheint der ganze Zelleib auBer dem Zellkern 
nut  aus der Lipoidkugel zu bestehen. Infolge der Verkleinerung des 
Zelleibes ist die Kernplasmarelation deutlieh zugunsten des Zellkerns 
verschoben, wozu aber auch eine gewisse B1/~hung des letzteren zutragen 
kann;  in fortgesehrittenen Stadien fehlen die Forts/~tze und wir treffen 
vollst/~ndig abgerundete ~berreste  an. I m  allgemeinen haben wit  also 
das Bild einer ein/achen, anscheinend chronisch ]ortschreitenden Atrophie 
vor uns, wobei manchmal auch Ziige der Sklerose zu entdec]cen sind. Ver- 
/~nderungen anderer, akuterer Art, z. B. die akute Sehwellung und Zell- 
erkrankung, schwere Zerfallserseheinungen sind ausgesproehen selten. 
Umklammerungen haben wir in den sts ergriffenen Fallen ebenfalls 
nachweisen k6nnen; im tibrigen verh/~lt sich die Glia aber, abgesehen yon 
der Fettspeicherung, ziemlieh passiv. Nur selten haben wit den Eindruek, 
dab eine geringffigige diffuse Gliavermehrung, verbunden mit Makro- 
gliaformen progressiven Charakters, vorliegt (z. B. Fall 5). All diese 
Pallidumver/~nderungen treten nieht setten in den /~ulJeren Lamellen 
sts hervor, w/~hrend im inneren medialen Anteil leidlieh erhaltene 
Zellen noeh in grSBerer Zahl vorkommen kSnnen ; i m  Vergleichsmaterial 
vom entspreehenden Alter haben wir eine Pallidumlgsion yon der- 
artiger Intensit/~t und Qualit~t - -  trotz der zuweilen sehr ausgepr~gten 
Arteriosklerose - -  niemals vorgefunden. - -  Hinsichtlieh des Mark- 
seheidenbildes kSnnen mit  Sieherheit, abgesehen yon sp/~rlichen miliaren 
Erweichungen, nur ganz feine diffuse Liehtungen festgestellt werden; 
manchmal  haben wir aueh den Eindruek, dab eine gewisse gedukt ion  



280 A. Ju l~  and A. Szatm&ri: 

der Ansa lenticularis vorliegt. Wir  sind deshalb der Ansicht, dab F~lle 
mit  einer erheblichen Reduktion der pallidiiren efferenten Faserung 
(Jelgersma) zu den Seltenheiten gehSren. H 1 und H 2 blieben best~ndig o. B. 

Aus dieser ~bersicht geht also hervor, daft die JErkrankung des Pallidum 
in unseren Fiillen die wichtigste und au]/~illigste Veriinderung ist. Wir sind 
deshalb geneigt, in dieser Palliduma]/ektion die wesentliehe Komponente 
des histopathologisehen Substrates der vorliegenden P. a.-F~ille zu erblieken. 

Gef~Bver~nderungen yon ganz milder Art  kommen in den Stamm- 
ganglien oft vor; auch tref~en wir eine Rarefikation der perivascul~ren Hirn- 
substanz und selten noch punktfSrmige Erweiehungen an. An unserem 
Vergleichsmaterial haben wit uns aber fiberzeugen k6nnen, daB auch im 
Falle eines bedeutend intensiveren Status lacunaris und cribrosus noch 
keine parkinsonistischen Symptome auftreten: In  einem yon Juba und 
Rakonitz kfirzlich mitgeteilten Fall yon 3t~gigem Hemiballismus lagen 
vor dem Erscheinen derselben keine erw~hnenswerte extrapyramidale 
Symptome vor; ira Laufe der hirnhistologischen Untersuchung wurde 
dann nebst einer frischen C. Luysii-Blutung ein sehr schwerer, mit  
zahlreichen miliaren Erweichungen und Kriblfiren einhergehender Status 
lacunaris des Striopallidums angetroffen. Ziehen wir noch dazu in 
Betracht,  dab die pallid~ren Ver~nderungen unserer F~lle diffus und 
nicht herdfSrmig verteilt waren, so dab eine Gefi~Babh~ngigkeit nicht 
in Betracht  kommen kann, so dfirfen wir sehlieBen, dab die leichten Gef~G- 
ver~nderungen und korrelativen Erscheinungen in unseren JF~llen yon 
P . a .  nicht zum wesentlichen Substrat,  sondern zu dem ubiquit~ren 
senflen Hintergrund gehSren. 

Die Subst. innominata hat  sich auch in Fi~llen yon schwerer Palli- 
dumaffektion als intakt  erwiesen; ebensowenig waren im C. Luysii und 
im N. tuber, ferner im Denta tum und in der unteren Olive auff~lligere 
L~sionen anwesend. - -  I m  Mittelhirn war vielleicht die Substantia nigra 
noeh am schwersten betroffen; doch sind diese L~sionen ziemlich be- 
schr~nkt und es liegt eher eine Erkrankung einzelner Zellen vor. Diese 
Ganglienzellen haben eine fortschreitende ZerstSrung erlitten und an ihrer 
Stelle linden wir regelm~Big ,,Totenladenbildungen", so dab hier auch 
eine gewisse aktive Gliat~tigkeit zutage tri t t .  Eben in diesem Resti- 
tutionsstreben der Glia linden wit den wesentlichen Zug der nigralen 
Ver~nderungen, womit diesen trotz des sporadischen Auftretens etwas 
ProzeBhaftes verliehen wird. I)aB Zeichen eines Melanintransportes 
ebenfalls vorliegen, scheint den obigen Vermutungen zu entsprechen. 
Wenn auch diese L~sion in ihrer Intensit~t  und Ausbreitung mit  der 
Erkrankung des Pall idum kaum in Parallele gestellt werden kann, so 
ist es doeh erwiihnenswert, daft seitens der Subst. nigra in ]edem unserer 
Fiille eine gewisse A]/ektion nachzuweisen war. 

Die Ver~nderungen der Thalamuskerne und der hypothalamischen 
A bsehnitte scheinen vor allem mit  der hochgradigen Verfettung verbunden 
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zu sein und sind daher - -  ganz wie im C. Luysii und N. ruber - -  nur  yon 
begleitender I~atur. Beziiglieh der Bedeutung der im dorsalen Vaguskern 
vorkommenden Zelleinsehliisse, welche eingehend yon F. H. Lewy ge- 
schildert wurden, konnten wir - -  da sie nur 2mal anzutreffen waren - -  
keine endgiiltige Vorstellung gewinnen. 

Die Hauptlokalisation des histologisehen Prozesses bei 1 ~. a. wird, 
wie gesagt, sehr oft aueh in das Str iatum verlegt. Hier w~re allererst 
die Ansicht yon Jakob zu erw~hnen: er beschreibt die intensivsten 
Ls im Bereiehe des Str iatum-und Pallidum, wobei aber die Affek- 
tion des ersteren tiberwiegen soll. In  diesem Absehnitt  sind wiederum 
die grol~en Ganglienzellen stark gesehs so dab gewissermaBen das 
Gegenbild der Chorea minor entsteht, bei welcher allererst die kleinen 
Zellen ausgefallen sind. AuI~er Jalcob seheint aueh Bielschows/cy dazu 
zu neigen, dal] der Sehwerpunkt des Prozesses in das Str iatum zu ver- 
legen ist, da der dem l~rozeB zugrunde ]iegende ]~tat eribl6 im Str iatum 
ein ausgesprochener ist. C. und O. Vogt Sprechen bei P . a .  von einer 
Affektion des Str ia tum und des Pallidum, und zwar ist in F~tllen mit  
Tremor allererst das Str iatum geschs w~hrend in F~llen yon ,,sine 
agitat ione" die Pall idumerkrankung vorherrseht.  DaB aber diese Autoren 
der Striatumaffektion im allgemeinen eine groBe Bedeutung beimessen, 
geht daraus hervor, dab sie yon einer ,,Aufdeckung des aussehlaggebenden 
Einflusses der Str iatumkomponente in der Symptomatologie der P. a." 
spreehen. 

Unsere Befunde st immen in dieser Frageste]lung am besten mit  den 
Anschauungen yon F. H. Lewy, Bogaert und Foix-Nicolesco iiberein. 
2'. H. Lewy gelangte auf Grund seines Materials zu der ~berzeugung, dab 
die wiehtigsten Vergnderungen in dem Paleostr iatum angetroffen werden, 
wo eine zahlenm~tBige Reduktion der zelligen Elemente und eine schwere 
Affektion des Parenchyms im a]lgemeinen vorliegt; der Autor fiihrt 
6 verschiedene Ar tender  Zellerkrankung an. Dabei kommen aber aueh yon 
der t t irnrinde abw~rts bis zur Oblongata diffuse Sch/~digungen vor. In  
dem yon Bogaert mitgeteilten Fall yon juveniler P. a. wurden die t t aup t -  
ver~nderungen ebenfalls im 1)allidum besehrieben, w~hrend die groBen 
Striatumzellen und aueh die Subst. nigra bedeutend leichter ergriffen 
sind. Foix-Nicolesco haben in ihrem 1% a.-Material die l%ststellung 
gemacht,  dab im Vergleieh zu der Affektion des Str iatum die Erkrankung 
des Pallidum unvergleiehbar bedeutungsvoller ist. 

Bemerkenswerterweise wird yon Lewy auBer dem Pallidum auch die 
Subst. innominata zum Paleostriatum gereehnet nnd bier weiehen unsere 
]3efunde yon den seinigen ab. Wie wit sahen, kamen in unseren :Fallen, 
wo das Pallidum ~iefgreifend ver/~ndert war, in den Nissl-Pr~paraten der 
Subst. innominata nur ganz unbedeutende Abweichungen vor; ins- 
besondere erwies sieh dieser Kern im Fall 5 (sehwere verbreiterte Pallidum- 
entartung) als auffallend gut erhalten. Es erseheint uns auch in normal- 
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anatomiseher Hinsieht als unbegrfindet, yon einer Zusammengehfrigkeit  
des Pallidum und der Subst. innominata zu sprechen. Auf diesen Um- 
stand hat  besonders naehdriieklieh Bielschowsky hingewiesen; nach diesem 
Autor sind ,,die Zellen der Subst. i nnomina ta . . ,  yon denen des Gtobus 
pallidus hinsiehtlieh ihrer GrfBe, ihrer Form and ihrer Struktur  ver- 
schieden". Ferner weist M. Friedmann darauf hin, dab diese Zellmasse 
oral mit  den Zellgruppen des Selotum pellucidum zusammenhgngt;  die 
Beziehungen zmn t~hineneephalon hebt besonders Villiger hervor, der 
die Axone der Zellen der Innominata  in die Fornix, in die Taenia thalami 
und in die Stria terminalis einstrahlen lgBt. 

Die franzfsische Sehule ftihrt in Zusammenhang mit der Histopatho- 
logie der P . a .  die grol3e Bedeutung der nigralen Vergnderungen an. 
Tretialco[/, Lhermitte und Cornille spreehen yon ausgebreiteten Ganglien- 
zellzerfallserscheinungen, so dab die Symptome,  insbesondere der l~igor 
und der Tremor auf die Lgsion der Subst. nigra zuriiekgeftihrt werden 
mug. Diese Ansieht (d. h. die Prgdominanz der nigralen Erkrankung) 
wird u. a. auch yon Messing und Freeman angenommen. Beim Fall yon 
Pushtcin mit ghnliehem Befund ist die Mfglichkeit einer eneephalitisehen 
Atiologie nieht genfigend berfieksiehtigt worden, wie dies veto Referenten 
Hallervorden bemerkt  wird. Jakob hat die Mitbeteiligung der Nigra bei 
3 Fgllen lmal,  Lewy bei 54 Fgllen 14real festgestellt. Bielschowstcy ist 
der Meinung, dab die Behauptungen yon Tretiako// vfllig unbewiesen 
sind, da der Autor selbst auger der Subst. nigra aueh an anderen Stellen 
lokalisierte Prozesse beschrieben hat. Foix-Nicoleseo geben ebeMa]ls 
an, dab die schwersten Lgsionen im Bereiche der Subst. nigra liegen; 
die Erkrankung des Pallidum in diesen Fgllen ist abet  nach ihrem Er- 
messen ebenfalls nicht aul]er acht zu lassen und wird im allgemeinen 
mit  derjenigen der Nigra in Parallele gestellt. 

Wie wir bereits erwghnt haben, haben wir in jedem vorliegenden Fall  
gewisse Vergnderungen in der Soemmeringsehen Substanz angetroffen, 
welche im allgemeinen von sporadischer Natur  sind und neben tier Palli- 
dumlgsion stark zurtickb]eiben. Es ist aber bemerkenswert, das sie 
aug GanglienzellzerfalIserseheinungen und konsekutiver Gliawueherung 
mit  Totenladenbildung bestehen, so dab hier trotz der im allgemeinen 
geringen Intensitgt  fiber die gewfhnliche Senilit/it hinausgehende prozel~- 
hafte Erseheinungen v orzuliegen seheinen. Diese bestgndige Beteiligung 
der Subst. nigra ist um so mehr bemerkenswert, als wir die t lauptlokalisa- 
tion der Lgsionen in das Pallidum verlegt haben. DaB nun Pall idum and  
ein Teil der Subst. nigra, ngmlieh seine ,,rote Zone", einander ziemlich 
nahe verwandt sind, hat  allererst Spatz angegeben. Seit seinen Unter- 
suehungen ist es bekannt, dab hinsichtlich des Eisengehalts beide Kerne 
in die erste Kategorie geh6ren; auBerdem sind die Zellen der beiden 
Ganglien in Form and  Strnktur  einander ziemlioh ghnlieh und die beiden 
Kerne k6nnen auch ohne Unterbrechung ineinander fibergehen. Angesiohts 
dieser normelanatomisehen Tatsachen ist es leiehter verstgndlieh, dab 
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in Zusammenhang mit einem Proze$, welcher vor allem im Pallidum 
lokalisiert ist, auch die Subst. nigra best/indig ver/~ndert ist. 

Hunt hat in einem Fall yon juveniler Paralysis agitans die Degenera- 
tion des ,,pallidalen Systems" besehrieben; unter dieser Bezeichnung 
werden die Pallidumzellen und die groSen Striatumelemente zusammen- 
gefaSt. Vor kurzem hat  der Autor seine Ansichten wiederholend in 
2 F~tllen yon gewOhnlicher P. a. ebenfalls eine derartige ProzeSverteilung 
festgestellt. Die Ansicht yon Hunt wurde bereits yon Bielschowsky ab- 
gelehnt; auch im Fall yon Bogaert lag allererst eine Affektion des Pallidum 
vor, w/~hrend die groBen Striatumzellen unvergleiehlieh weniger gesch~- 
digt sind. Auf Grund unserer Befunde kSnnen wit fiir die Huntsche 
Auffassung ebenfalls keine Beweise anfiihren und wir glauben, da$ jeder 
Versuch, die Grenzen des pallidalen Systems oder des Paleostriatums 
aufterhalb dem Pallidum zu verschieben, mit den tats/s Ver- 
h/~ltnissen in Widerspruch steht. 

C. und O. Vogt sprechen yon einem ,,Status desintegrationis", welcher 
aus mehreren Komponenten:  1. Aus dem diffusen Untergang der Gan- 
glienzellen, 2. aus kleinen, nach H/~morrhagien oder Erweichungen ent- 
standenen Lacunen, 3. aus einer perivaseut~tren Resorption des Par- 
enchyms (]~tat laeunaire)besteht;  dieser letztere ist nut  als die lokale 
st~trkere Auspr/~gung des diffusen Parenchymprozesses zu betraehten. 
Wie ersichtlich, heben also C. und O. Vogt die Anwesenheit solcher Zer- 
st6rungen hervcr, welche als ,,vasculis bedingt" angesehen werden 
miissen (St. cribrosus, lacunaris). Bielsehowsky gibt an, dal3 die Gef/tl~e 
in den Gehirnen yon P .a .  stets erheblich affiziert sind, das Haupt- 
gewieht sei abet auf die sehr ausgedehnte Capillarfibrose zu legen; 
die yon diesen Gef~titver~nderungen abh/~ngigen Kribl/iren wurden 
,,bei Betrachtungen fiber die Pathogenese der Krankheit  gar nicht 
geniigend gew/irdigt." Die Kribliiren entstehen infolge der Ersehwe- 
rung der Zirkulationsbedingungen der Gewebsfliissigkeit und die Ur- 
sache des Prozesses ist letzten Endes ,,in den Ver~nderungen der 
Gef/~Bwand zu suchen". 

Eine yon der obigen abweichende Meinung wurde u .a .  yon F. H. 
Lewy ge~tnSert. Dem ]~tat cribl6 sei nut  eine allgemeine pathologische 
Bedeutung beizumessen; in der speziellen Histologie der P. a. spiele er 
gar keine Rolle: ,,Wit linden die siebartige Durchl6cherung der basalen 
Ganglien bei alten Leuten, wenn man darauf achtet, in einem sehr hohen 
Prozentsatz der Sektionen . . . "  und es kann selten festgestellt werden, 
dab derartige Individuen im Leben ganz auffallend steif oder zittrig 
gewesen w/~ren. Die P. a. ist naeh Lewys Ansieht ein seniler, oder ein 
pr/iseniler Proze[3, welcher in Analogia zur Lissauerschen Paralyse herd- 
f6rmig vor allem im Pallidum zur Ausbildung gelangt, so d a $ s i e  als ein 
seniler Vorgang yon besonderer Lokalisation zu betraehten sei; freilich 
wird damit die gesonderte nosologische Stellung der Krankheit  nieht in 
Abrede gestellt. 
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Jalcob konnte Spuren eines St. eriblosus nur in 2 F/~llen feststellen 
und eine Gef/~gerkrankung ausgesproehener Art  wurde in allen 3 F/tllen 
vermil3t; die leiehten Gef~gfibrosen haben mit  dem diffusen Parenehym- 
untergang seheinbar gar niehts zu tun. Der negative Gef~Bbefund bei 
P . a .  muB also mit  Naehdruek hervorgehoben werden. Jalcob stellt in 
dem histologisehen Bild der P. a. einen den senilen Gehirnver/tnderungen 
v611ig nahestehenden Zug lest und sehliel3t sieh in diesem Punkt  der 
Ansicht yon Lewy an : ,,Wenn a u e h . . ,  die seniIen Drtisen flit gewShnlieh 
fehlen, so erinnern doeh die fibrigen Vers am meisten an die 
Parenehymzerst6rungen der typisehen oder atypisehen senilen Demenz." 
Foix-Nicolesco nehmen ebenfalls eine senile Genese an. 

Auf  Grund unserer Beobaehtungen haben wir bereits darauf hinge- 
wiesen, dal3 den  in Fs yon reiner P . a .  anwesender~ Gefs 
rungen u n d  deren ~olgeerseheinungen eine pathogenetisehe Bedeutung 
kaum beigemessen werden kann. Erhebliehere Gef/tgls waren im 
vorliegenden Material ausgesproehen selten, so dab Jakob nur beigestimmt 
werden kann, dag eine sehwere Erkrankung des Zirkulationsapparates 
nieht zum Durehsehnittsbild der gew6hnliehen P. a. geh6rt. Es kommen 
woh] nur sehr selten derartige P. a. F~lle vor, in welehen nieht einmal 
Spuren eines St. eribrosus naehzuweisen w/~ren; wir weisen aber in An- 
sehluB an Lewy und Jakob und im Gegensatz zu C. und O. Vogt und 
Bielschowsky darauf bin, dag diese Vergnderungen als konstante Neben- 
befunde der senilen Gehirne gedeutet werden miissen. 

Es erhebt sieh nun die Frage, ob das Wesen des histologisehen Vor- 
ganges einem senilen Involutionsprozel3 yon besonderer Lokalisation 
entsprieht. Es besteht fiber alle Zweifel, dab die Gehirne der P. a. naeh 
der Art  eines diffus-senilen Vorganges dutch und dureh geseh~digt sind 
und dag die Art  der Erkrankung an Stelle der Hauptlokalisation eben- 
falls eine exquisit ehroniseh-atrophisehe ist. Diese erw/~hnten Momente 
spreehen abet  an sieh allein nieht mit  der vollen Gewfl3heit daffir, dag es 
sieh t~ts/~chlieh um eine bevorzugte Lokalisation eines senilen oder 
Involutionsprozesses handelt;  falls, ns im h6heren Alter - -  also in 
einem senil oder .prs vergnderten G e h i r n -  sieh ein ehroniseh- 
fortsehreitender Pr0zeg entwiekelt, so miissen wit ebenfalls dasselbe 
histologisehe Resultat  erhalten. Die Frage also, ob hier die besondere 
lolcale Ausprdigung eines di//usen senilen Prozesses vorliegt, oder ob ein yon 
der Senilitgt unabhdingiger chronisch-progressiver Proze[3 im hohen A~ter 
in Gange gesetzt wird, ]cann der Histopathologe alleiu Icaum beantworten. 
Hierbei ist erwiihnenswert, daft - -  iiu[3erst selten - -  auch eine juvenile Form 
der P .a .  vorkommt (Hunt, Bogaert). Ferner scheint die P .a .  im all- 
gemeinen eine sehr gut umschriebene nosologische Einheit zu sein, wie dies 
durch die erbbiologischen Erscheinungen bewiesen wird. Familigres Vor- 
lcommen haben bereits Erb, Gowers erwghnt. Hunt spricht in Zusammen- 
hang mit der ]uvenilen P .a .  yon einem heredodegenerativen Proze[3. Die 
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Rolle der erblichen Bela.stung tritt besonders iiberzeugend aus dem Stamm- 
baum einer yon BenedJc und CsSrsz mitgeteilten Familie hexvor, wo inner- 
halb 4 Generationen eine recht ansehnliche ErlcranlcungsziHer (5 sichere, 
3 wahrscheinliche, 3 vermutete P.a.-Kranke) festgestellt werden konnte. 
Weitere ~ihnliche, den Be/unden yon Benedelc und Cs6rsz durchaus ent- 
sprechende Stammbiiume wurden sp~iter auch yon Ki~cl~ens und Nagy mit- 
geteilt, 8o daft die hierbei erhobenen Einwiinde als entlcr~i]tigt zu betrachten sind. 

Aus alledem ist ersichtlich, dab bezfiglich der Pathogenese und 
Atiologie der genuinen P.a .  zahlreiche Fragestellungen unbeantwortet 
bleiben mfissen und wir stoi~en auf ganz i~hnliche Schwierigkeiten hin- 
siehtlieh der Patbophysiologie. Im folgenden werden wir trotzdem ver- 
suchen, fiber die Lokalisation der auff~lligsten Symptome (Rigor, Tremor, 
Akinese) eine gewisse, freilich durchaus hypothetische Vorstellung zu 
gewinnen. Gewisse andere Erscheinungen (vegetative Veri~nderungen, 
eventuelle sensible Reizsymptome und die ebenfalls fraglichen richtigen 
AntriebstSrungen) kann man zur Zeit fiberhaupt noch nieht in Betracht 
ziehen. 

Beginnen wir gleich mit dem Rigor, so fiihren C. und O. Vogt an, dalt 
dieser ein charakteristisches Pallidumsyndrom sei, welcher auf die Ent- 
hemmung gewisser subpallid~rer Zentren zurfickzufiihren sei. Dies wird 
auch yon Jalcob angenommen, er fiigt aber noch hinzu, da[t man ins- 
besondere, auf Grund des Bielschowslcy-Schusterschen Wilsonfalles, an- 
nehmen muG, dal~ eine reine strii~re Li~sion (Ausfall der groBen Ganglien- 
zellen) selbst Tonussteigerungen hervorrufen kann; diese Ansicht wird 
auch yon Lothmar g e t e i l t . -  Kleist und FSrster sind ebenfalls der An- 
schauung, dal3 der Rigor auf dem Wege einer Enthemmung subpallid~rer 
Kerne zustande kommt, und zwar handelt es sich hier nach F6rster um 
das cerebello-rubrale System, dessen tonuserh5hender EinfluI~ normaliter 
durch die denervierend-hemmende Pallidumt~tigkeit unterdriickt wird. 
Nach Lothmar liegt nicht eine Hemmung in engerem Sinne vor, sondern 
es gelangt der einer gewissen Menge der zuleitenden Erregungen beraubte 
N. ruber infolge seiner partiellen IS95~rung im einen pathologisehen 
Erregungszustand, worauf dann die Starre ~eintreten soll. 

Die grol~e Bedeutung der gestSrten Pallidumti~tigkeit beim Entstehen 
der Starre geht aus einzelnen, einschli~gigen giinstigeren F~llen der Gehirn- 
pathologie ziemlich einleuchtend hervor. So handelt es sicb bei einem 
yon Bielschowsl~y mitgeteilten Fall um eine juvenile progressive Ver- 
steifung; das Leiden begann mit choreiformen Zwangsbewegungen, welche 
spi~ter yon einer Starre ersetzt worden sind. Histologisch land sich nebst 
einer schweren Striatumerkrankung auch eine Pallidumentartung vor; 
.Bislschowsky ist der ~einung, dal~ die choreatisehe Bewegungsunruhe 
der ersten Krankheitsphase auf die Striatumerkrankung zu beziehen 
ist, W~hrend man die terminale Starre auf die Pallidumerkrankung 
zurfickfiihren mfisse. Ein klinisch sehr i~hnlicher atypischer juveniler 
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Wilsonfall, wo in der Terminalphase ebenfalls eine allgemeine Starre 
vorlag, wurde yon Lehocz]cy mitgeteilt. Anatomiseh konnte eine strio- 
pallido-dentale ProzeI]verteilung naehgewiesen werden und der Autor 
hglt es ffir nieht ausgeschlossen, dal] die terminale sehwere Akinese auf 
die Mitbeteiligung des Pallidum zuriiekzufiihren ist. Ganz einwandfrei 
t r i t t  der Zusammenhang zwisehen den etappenweise auftretenden Krank-  
heitserseheinungen und zwischen dem anatomisehen Befund arts dem 
5fter zitierten Wilsonfall yon Bielschowsl~y-Schuster hervor: I m  Leben 
dominierte der Wackeltremor, w~hrend eine gewisse Rigidits nur ganz 
sps festzustellen war. Anatomisch lag eine sehwere und diffuse Striatum- 
affektion vor; das Pallidum i s t -  abgesehen yon chronischen Zellver- 
~nderungen im Bereiehe des Aul]engl iedes--versehont .  Naeh Biel- 
schows]cy liegt es auf der Hand,  dal3 die alten Tremorerscheinungen mit  
der fortgesehrittenen Striatumaffektion~ die sparer hinzugetretene Hyper-  
tonie mit  der geringffigigen ]~allidumentartung in Zusammenhang stehen. 

Wie erw/~hnt, hat  Jakob diesen Fall daffir verwertet,  dal~ Tonus- 
erhShungen auch dureh eine reine Striatumaffektion in Gang gesetzt 
werden; seine Ansieht weicht also yon der Erkls Bielschows]cys ganz 
auff~lligerweise ab, denn das lange Bestehen eines Waekeltremors (sehwere 
Striatuml/~sion) ohne sichere Zeiehen einer Hypertonie und die Bedeutung 
der leiehten, scheinbar bei weitem nicht fortgesehrittenen Pallidum- 
affektion kann sehwerlich iibersehen werden. Es wird aueh yon Kleist 
betont:  ,Ob  Erkrankung des Striatums, in Sonderheit seiner grol~en 
Zellen tiberhaulot zu einer, wenn aueh nur ]eiehten Hypertonie zu ftihren 
vermag, erscheint noch durehaus ungewil]; keineswegs wird es durch den 
Fall Bielschowslcy-Schusters bewiesen, wie Ja]cob m e i n t . . . " - - ] ~ r e i l i e h  
haben wir in unseren F~llen mit einer wesentlieh unkomplizierten Sach- 
lage zu tun, da wir als Hauptl/~sion die Pall idumentartung bezeichnet 
haben. Angesichts dieser Lo]~alisation des Prozesses in unseren F~illen ist 
die Hypothese, daft der Rigor eine pallid~ir bedingte Enthemmung oder 
Erregungszustand subpalliclCirer Zentren ist, ein~ durchaus naheliegencle 
und kann in Ubereinstimmung +nit den [riiher angefiihrten Literaturangaben 
aueh angenommen werden. 

Angesichts der bevorzugten l~allidumaffektion ist die Erkl~trung 
des Zustandekommens des Tremors in unseren Fs schon bedeutend 
schwieriger. Wie bekannt, haben C.O. Vogt im Zittern eine typisch 
stris bedingte Hyperkinese erbliek~; diese Anschauung wird zum Tell - -  
nieht allerletzt auf Grund der ]~athologie der Wilsonschen K r a n k h e i t -  
fast allgemein angenommen. Nur bei FSrster treffen wir eine davon ab- 
weiehende Annahme an; F6rster schreibt mehrere Komponenten des 
C. und O. Vogtsehen Striatumsyndroms dem Pallidum allein zu und 
stellV dadurch ein stark erweitertes Pall idumsyndrom auf. Nach ihm 
kommt  dus Zittern im Falle einer Palliduml~sion infolge der ge~t5rten 
T~tigkeit des enthemmten eerebellaren Systems zustande: die dem 
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Cerebellum besti~ndig zuflieBenden Erregungen ffihren , , . . .  allm~hlieh 
zu einem ]~berflieBen fiber den roten Kern und Darlcschewitschen Kern 
in die Per ipher ie . . .  ". Es besteht aber aueh eine andere Erkliirungs- 
mSgliehkeit, nach weleher die St5rung der Pallidumfunktionen, also eine 
pallid~re Parafunktion vorliegen soll. 

F. H. Lewy konnte auf Grund seines Materials hinsiehtlich der Den- 
tung des Rigors und des Tremors keine bestimmte Meinung iiu6ern. 
C. und O. Vogt ffihren an, dab in den gewShnlichen, mit Tremor ver- 
bundenen F~llen haupts~eMich das Striatum und in Fi~llen mit vorherr- 
schendem Rigor zu allererst das Pallidum ergriffen sei. Wir selbst haben 
im unseren Material eine ann~hernd ~hnliche Beobaehtung gemacht: 
wir hat ten ni~mlieh den Eindruck, dab in dem Fall yon P. a. sine agita- 
tione (Fall 5) das Pallidum im Vergleich zu den ersten 4 Fi~llen tief- 
greifender gesehi~digt war. Falls dies aueh an grSBerem Material be- 
st~tigt werden sollte, so spricht diese Beobachtung da/i~r, daft parlcin- 
sonistische Tremorerscheinungen nut bei Fdllen mit einer etwas leichteren 
Palliduma//elction vorliegen and daft sich mit einem tie/grei/enden Proze[3 
das Bild der P. a. sine agitatione mit Rigor and Alcinese entwiclceln kann. 

Mit den obigen Erws ist freilich noeh nicht entsehieden, wie 
man sich don eigentlichen Tremormechanismus bei der P. a. vorstellen 
soll. Ist  anzunehmen, dab der Tremor auf eine Striatumaffektion zurfick- 
zuffihren ist und daB er im Falle einer schweren pallidalen Ls sekun- 
d~r ausbleibt und einem schweren Rigor den Platz rs  ? Nehmen wir 
an, dab die in unseren Fs festgestellten leichten stris StSrungen 
einer fiber die gewShnliche Senilit~t hinausgehenden Entar tung ent- 
spreehen, so liegt allerdings eine gfinstige Erkl~rungsm6gliehkeit vor; 
leider ist aber die Striatumerkrankung in den vorliegenden Fs nach 
unserem Ermessen eine derartig geringe, dab man dies mit Sieherheit 
kaum behaupten kann. 

Deshalb miissen wir auch die Erkls yon F6rster in Be- 
traeht  ziehen. Ira Sinne seiner ersten Lehre wfirde man zu der SchluB- 
folgerung gelangen, dab die leichtere Enthemmung bzw. Befreiung des 
eerebellorubralen Systems zu einer in den Agonisten and Antagonisten 
ungleich verteilten und wechselnden TonuserhShung, also zum Tremor, 
fiihren wird, w~hrend die totale oder starke Enthemmung eine best~ndige 
und gleiehverteilte Tonuszunahme, also einen Rigor hervorruft. Die 
Quantits der Sch~digung im Sinne yon Spatz w~re dann also anssehlag- 
gebend. Mit unseren obigen Befunden befindet sich auch der zweite Er- 
kii~rungsmodus yon FSrster (pallids Parafunktion) in Einklang: falls 
es sich hierbei um eine pallid~re ]~arafunktion handelt, so mug diese 
mit der fortschreitenden ZerstSrung des Pallidum einmal aufhSren und 
einem totalen Funktionsausfall Platz machen, dessen Folgeerscheinungen 
sich dann in Form eines schweren Rigors und Akinese manifestieren 
werden. 
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W/ihrend wir beim Erkl/~ren des Tremors wenigstens zwischen 3 M6g- 
lichkeiten zu w/~hlen haben, kann man das Zustandekommen der Akinese 
wieder leichter verstehen. Falls wir nach F6rster annehmen, dab das 
Pallidum die wichtigsten Automatismen innerviert, so ist im Falle einer 
Pallidumlgsion der Verlust des Mienenspiels, der Ausdruckbewegungen, 
der verschiedensten Mit- und Abwehrbewegungen usw. (die yon C. und 
O. Vogt als prims Automatismen, yon Kleist als ,,icheigene" Automatis- 
men der Psychomotilit/~t zusammengefal3t werden) ohne weiteres ver- 
st/~ndlieh. Aber auch wenn man das Pall idumsyndrom nieht so weir 
faBt und im Sinne yon C. und O. Vogt und Jakob die eigentliehe Inner- 
ra t ion der prim/~ren Automatismen dem Str iatum zuteilt und dem Palli- 
dum nur eine primitive motorische Funktion zuspricht, liegt die Erkl~- 
rungsm6gliehkeit der Akinese auf der Hand:  infolge der Pallidument- 
artung werden die stri/~ren Erregungen, welehe wegen der leichten Stria- 
tumerkrankung vielleicht schon an sich gelitten haben, blockiert und 
gelangen nieht zur Ausffihrung. 

Ob man lieber den Standpunkt  yon F6rster oder den yon C. und 
O. Vogt annehmen soll, k6nnen wit allein auf Grund unserer Befunde 
kaum entscheiden. In  Anbetracht  der normalanatomisehen und faser- 
anatomischen Verhs haben wit abet  den Eindruck, dab die Annahme 
yon C. und O. Vogt dem normalen Aufbau und faseranatomischer Struktur  
des StriopMlidums besser entsprieht. Es wurde ja schon oft hervorgehoben, 
dag das Str iatum im Gegensatz zum primitiv-motorisehen Pallidum 
eine hochdifferenzierte rindenartige Struktnr  aufweist und aueh nach 
den faseranatomisehen Verh/~ltnissen seheint es eine fiber die rein koordi- 
natorische golle hinausgehende wichtige reflektorisehe motorisehe Funk- 
tion zu haben. Es ist endlich bekannt,  dab die Myelinisation des Pallidum 
ganz frfih beginnt und somit das PMlidum eher als das Reflexorgan des 
S/iuglings zu betraehten ist, wghrend dann sps aueh die stris Fase- 
rung markhal~ig wird und eine motorische T/~tigkeit h6heren Grades 
ausfibt. 

In  bezug der Konstruktion des Extrapyramidiums ist es yon grSgter 
Bedeutung, dab auch eine reine Nigralgsion das  gesamte Parkinsonsyn- 
drom hervorrufen kann;  unsere reichen Erfahrungen fiber die Ence- 
phalitis epidemica und deren Sps ferner i~ugerst seltene F~lle 
mit  isolierter Nigral/~sion (Charcot-Blocq-Marinesco), haben dies ja 
gen/igend bewiesen. Es wurde bereits erw/ghnt, dag naeh den Feststel- 
lungen yon Spatz die Subst. nigra dem Pallidum ganz nahe verwandt  ist 
und ihr im I~ahmen des gesamten Extrapyramidiums eine wichtige Funk- 
tion zukommen mug. Vielleicht handelt es sich darum, dag die Nigra 
als das eigentliche effektuierende Organ des Striopallidums im Mittelhirn 
zu betrachten ist, deren T~tigkeit die h6heren Zwischenhirnimpulse auf 
gewisse Mittelhirnsysteme, vielleieht aueh auf das cerebellorubrale 
System fiberleitet. I m  Sinne dieser freilich durehaus hypothetischer 
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Vermutung  wiirde der  Rigor  und  die Akinese  der  Pos t encepha l i t i ke rn  
einer  subnigra len  E n t h e m m u n g  (Isolierung) bzw. einer  n igra len  Blok-  
k ie rung  der  Mi t t e lh i rn inne rva t ionen  a m  bes ten  entsprechen.  Es  erschein t  
uns als besonders  beaeh tenswer t ,  dab  das  Z i t t e rn  hier  mi t  einer  S t r i a tum-  
af fekt ion  sicher]ich n ieh t  erkli~rt werden  kann,  so dab  bei e inem Erkl/~- 
rungsversueh des n igra l  bedinggen Tremors  die V e r m u t u n g  F6rsters 
(Tremor  als Folgeerseheinung der  ges tSr ten  eerebe l lorubra len  Tg t igke i t  
im Sinne einer  E n t h e m m u n g )  uns  vorls  als die a m  meis ten  ent-  
spreehende  erseheint ;  d a m i t  wollen wir  frei l ich die Exis tenz  eines rein 
s t r i~r  bed ing ten  Tremors  (z. B. Wilsonsche Kra nkhe i t )  bei  wei tem n ieh t  
in Abrede  stellen.  

Zusammenfassung. 
Es wurden  5 kl inisch als genuin erscheinende F~lle  yon P. a. histolo- 

gisch nn te r such t .  Zfige yon  Seni l i t s  bzw. yon Invo lu t ion  s ind fas t  in 
j edem GroBhi rnabschni t t  nachweisbar ;  die e igent l ichen prozeBhaften 
Ver~nderungen  gelangen aber  vor  a l lem im P a l l i d u m  zur  Sicht ,  wo die 
Ganglienzel len auf einer chroniseh-a t rophischen  Weise sehr  ausgebre i t e t  
veri~ndert sind. I m  Fa l l e  einer P.  a. sine ag i ta t ione  erwies sich das  Pal l i -  
dum als besonders  t iefgreifend a l te r ie r t .  I m  Vergleich zum Pa l l i dum sind 
die groBen S t r i a tumze l l en  unverg le ichbar  besser e rha] ten;  ve r s t r eu te  
Gangl ienze l l e rk rankungen  k o m m e n  aueh in de r  Snbs t .  n ig ra  vor. I n  de r  
Pa thogenese  k a n n  den  im at lgemeinen geringf/ igigen Gef/~Bls und 
ihren  Folgeerseheinungen,  welehe in senilen Gehi rnen  sehr  h/~ufig vor-  
kommen ,  keine Bedeu tung  beigemessen werden.  Ebenso  erseheint  es uns 
als  n ich t  res t los  bewiesen, d a b  es sich hier  u m  eine besonders  s t a rke  
lokale  Auspr~gung  eines senilen Prozesses in den  S tammgang l i en  hande l t  : 
Die erbbiologisehen Un te r suehungen  weisen ja  da r au f  hin, dab  P. a., d . h .  
ihre genuine F o r m ,  eine sehr  gu t  umsehr iebene  K ra nkhe i t s e inhe i t  ist .  
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