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Bei den sehr h/tufig im Gehirn vorkommenden Kalkablagerungen, 
die selbst zu grSgeren , ,Hirnsteinen" fiihren kSnnen, mul3 man zwei 
I Iauptgruppen grunds~tzlieh auseinanderhalten. Die eine betrifft Ab- 
lagerungen von Kalksalzen in nekrotischem Gewebe, wie sie auch in 
anderen Organen vorkommen. Dahin gehSren die Verkalkung yon 
Ganglienzellen und ihren Verzweigungen in den Narben hauptsgehlieh 
jugendlicher Gehirne, die Kalkablagerung in Tuberkeln, alten Para- 
siten u. dgl. Die zweite Gruppe betrifft die ,,niehtarteriosklerotischen 
GefgBverkalkungen" des Gehirns. Dabei handelt es sieh nicht nur um 
Ablagerungen in den Wgnden der Gefgge selbst, sondern anch um kSrner- 
artige Bildungen im Adventi t ialraum und seltener im Gewebe. Die 
chemisehe und histologische Analyse zeigt, dag diesen Verkalkungen 
eine organische kolloidale Substanz zugrunde liegt. Diese hat  Spatz als 
, ,Pseudokalk" bezeiehnet, weil die Masse ~thnliche fi~rberische Reak- 
tionen (so Schwarzfi~rbung mit  Hgmatoxylin)  gibt, aueh wenn noch kein 
Kalk  vorhanden ist. Abgesehen yon dem sehon normalerweise vor- 
kommenden geringen Pseudokalk, haupts~Lehlich im Pallidum, weniger 
in anderen Hirnabschnitten, gibt es solehe Pseudokalkablagerungen unter 
pathologischen Bedingungen, z .B .  bei der Kohlenoxydvergiftung, bei 
Infektionskrankheiten, wie Encephalitis epidemica und Malaria, und in 
der Umgebung yon Tumoren. Es gibt aber auBerdem eine sog. idio- 
pathische Form, bei welcher vorzugsweise extrapyramidal-motorische 
Zentren wie das Str iatum und das Pallidum und gleichzeitig der Nucleus 
dentatus cerebelli befallen zu sein pflegen. So kommt  ein recht gut ab- 
grenzbares Krankheitsbild zustande. Hierzu gehSren die im folgenden 
zu beschreibenden Fglle. 

1. Albert We. Arbeiter, 56 Jahre alt 1. 
Vorgeschichte. Vater starb nach einem Fall von der Treploe etwa 60 Jahre alt, 

Mutter mit 73 Jahren an Alterssehwi~che. Mutter lift an epilelotischen Kritmpfen, 
ein Bruder geistig minderwertig. 

1 Fiir ~berlassung yon Material und Krankengesehichte sind wir der Direktion 
der Landesanstalt zu Neurulopin zu Dank verpflichtet. 
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Patient ist ehelieh geboren, Als Kind englisehe Krankheit, lernte sehwer gehen 
undspreehen. K6rperlicheundgeistigeEntwieklungbliebweiterhinzurfiek. Konnte 
inder Sehuledem Unterrioht nieht folgeI~. SpgterinI-[ambarg Gelegenheitsart~eiter, 
clann in der Landwirtsehait besch/~ftigg. 1912 fiel ihm ein Sttiek Holz von einem 
Ziehbrunnen auf den Kopf, so dab er bewul3tlos liegenblieb. Im Alter yon 35 Jahren 
angeblieh Sehlaganfall mit reehSsseitiger L~hmung, seit jener Zeit arbeitsunl~hig. 
Venerisehe Infektion wird in Abrede gestellt. 

Be]und. Stimmung gedriiekt. Itin und wieder heiter, oft ohne Grund. Keine 
besonderen Neigungen und Gewohnheiten. Etwas schleploender Gang. Abgerissene 
Spraehe. Sehr geringe 8ehuIkerm~nisse, Faeialis: R.eehter Mundwinkel herab- 
h~ngend. Zunge weieht naeh reehts ab und zittert. Reehter weieher Gaumen 

Abb. I. I. We. Frontalschnttt durch die vordere Oommissur. Kalkmassen im Putamen 
und angrenzenden Teil des Pallidmns. 

h~ngt etwas herab. Z~pfchen weieht naeh links ab. Grobe Kraft und aktive Be- 
weglichkeit der oberen Gliedmagen rechts herabgesetzt. Knle-I:Iaekenversuch 
plump und unsicher. Romberg angedeutet, Lidila~tern. ~atellar- und Aehfiles- 
sehnenreflex gesteigert, FuBklonus rechts; Sohlen~, Cremaster- und Bauchdecken- 
reflexe sehwach positiv, reehts herabgesetzt. Beriihrungsempfindlichkeit rechts 
herabgesetzt, Schmerz- nnd W~rmeempfindlichkeit reehts gesteigert. Psychisch: 
Gleichgfil~ige Stimmung. Ged~chtnis fiir gltere Eindrfieke vorhanden, fiir frischere 
sehr beeintrgchtigt, l~ber Zeit, Ort und Person leidlieh orientiert, Keine I-Iallu- 
zhlationen. Versagt bei Intelligenzprfifungen voUst~ndig. K6rperbau gesund, 
mi~telkrgftiger Knoehen- und N;uskelbs~u, innere Organe o. B. 

1917: Kindlieh und albern. Arbeiget auf Station. 1919: Teilnahmslos, sprieht 
wenig oder gar nieht, k6rperlieh hinf~llig, bettl~gerig. 1924: Zeitweise einn~ssend, 
v611ig verbl6det. 1936: Naeh zunehmendem k6rperliehen Verfall Nxitus letalis. 

Klinische Diagnose. Angeborener Sehwaehsinn und reehtsseitige L~hmungs- 
erseheinungem 

Gehirnsektion. Das Gehirn ist gleiehm/~Big atrophiseh. Die Gef~fie der Basis 
sind zart, zeigen keine Einlagerungen. Pia fiber den Sulei miIehig getriibg. In  den 
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Stammgangl ien  beiderseits sind Kopf des Nucleus eaudatus  und  P u t a m e n  b raun  
verf~rbt  und  yon derben Kalkm~ssen durchsetzt .  Diese Kalkmassen reichen auch 
in das ~iul3ere Glied des Globus pallidus hinein (Abb. 1). Die Ventrikel  sind mal]ig 
erweitert. Auch im Thalamus  und  zwar im oberen Tell des Nucleus lateralis,  l inks 
mehr  ~ls rechts, sind Kalkmassen  nachweisbar.  Das Centrum semiovMe ftihlt  sich 
leieht r anh  an, und  zwar yore St i rnhi rn  bis zum Occipitalpol. An Stellen, wo die 
Furchcn  in die Marksubstanz tier einschneiden, sind die Windungsts leicht 
br~unlich verf~rbt  und  rauh  ~nzuffihlen. I m  Kleinhirn  t re ten  die Nuclei denta t i  
und  das anliegende Mark durch ihre 
dunkle F~rbung hervor ,  auch hier 
sind ha r t e  Einlagerungen zu fiihlen. 

Mikroskopischer Be]und. Ein  Fron- 
ta lschni t t  (H~m.-Eos.) dureh die Cor- 
pora mammil lar ia  (Abb. 2) zeigt schon 
mit  bloBem Auge, dal] eine fast  schwarz 
erscheinende kompakte  Kalkmasse  die 
dem Pal l idum anliegende innere I-I~lfte 
des Pu tamens  ausfiillt, oben an der 
inneren Kapsel  abschneidend;  dagegcn 
ist  die ~iuBere I-I~lfte zur Capsula ex- 
t e rna  hin  und  t in  schmaler  Streifen 
un ten  frei geblieben. Aber aueh diese 
Teile, einschlieBlich des oberen Clau- 
s t rumabschni t tes ,  sind yon einem zier- 
l ichen verk~lkten Capillarnetz dnrch- 
setzG wobei die GanglienzelIen da- 
zwischen vollst~tndig erhal ten  sind, 
wghrend in den dich~eren Massen das 
nerv6se Gewebe zugrunde gegangen 
ist. Der nntere  Tell des Clgustrums, 
Capsula externa und  extrema, sowie 
Inselr inde sind frei geblieben. Auch 

das Pal l idum, die ganze inhere Kapsel Abb. 2 I. We. Frontalschnttt dutch die rechte 
nnd  der hier eben beginncnde Tha- HemispMre. Itamatoxylin-Xosin. GrSbere 
lamus zeigen die glciche Verk~Ikung Kalkmassen im Putamen, verkalkte Gefa~e 
gr6Berer n n d  kleinerer Gef~Be ohne im aufgehellten Marklager'nnd einigen 
Verklumpung,  desgleichen - -  in etwas ~Vindnngst~ilern tier Rinde. 
s ts  Grade - -  der Nucleus cau- 
datus.  I n  dcr ZNachbarschaft t r e ten  im Centrum semiovale die Gef~Be ebenfalls 
deu~tieh ~ngefi~rb~ hervor,  und  noch mehr  die Rinds  derWindungs~Kler der  zweiten 
und  dr i t t en  St i rnwindung,  nament l i ch  in den unteren  Ganglienzellschichten, 
welche wie dichte dnnkle  B~nder aussehen (vgl. Abb. 5). E in  ~hnliches Bild 
bietet, wenn auch in welt schwi~eher ausgepr~gtem Grade, das Mark des Schl~tfen- 
lappens mi t  den Ti~lern der ersten und  zweiten Schliifenwindung. 

Auf dieser Schni t th6he ist es also nnr  in der inneren H~tlfte des Pu tamens  zu 
einer intensiveren Kalkablagerung,  zur  Bildung eines , ,Hirnsteins" gekommen, 
im iibrigen beschrankt  sieh die Verkalkung nur  ~nf die Gefg~e der  umliegenden 
Bezirke der Stammganglien,  des Marks und  der tiefer l iegenden Rindenabsehni t te  
- -  im ganzen also ein zusammenh~ngender  Bezirk, auBerhalb dessen keine Einzel- 
herde mehr  vorkommen.  

In  den vor  diesem Schni t t  l iegenden Gebieten ist das P u t a m e n  in seiner ganzcn 
Ausdehnung sowie der Kopf des Nucleus caudatus  yon kompakten,  br6ckligen 
Kalkmassen  durchsetzt ,  welter caudal  ist  das P u t a m e n  bis in seine Endtei le  ganz 
du tch  die Hirnsteine zerstSrt, w~hrend Nucleus caud~tns  nnd  Pal l idum, sowie 
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der Nucleus lateralis thalami nur die verkalkten feinen Capillarnetze zeigen. Die 
Verhgltnisse im Mark und den Rindentglern bleiben dieselben yore Stirnhirn bis 
zum Oceipitatpol. Atte diese Vergnderungen sind symmetrisch auf beiden Seiten 
vorhanden. 

Weiterhin finden sich solehe verkalkten Gef&gnetze im Vierhfigelgebiet im 
roten Kern (Abb. 3) beiderseits, rechts etwas mehr als links und in geringem Grade 

Abb. 3. I. V/e. Unterer Tell eines Frontalschnittes durch das Mittelhirn. Thionin. Vergr. 
15real. Capillarnetz des roten Kerns und einige gr6~ere Gefa~e in der Umgebung verkalkt; 

Substantia nigra intakt. 

in der Substantia reticularis; vereinzelte Gefgl~e sind auch in den Vierhfigeln selbst, 
in den seitlichen Teilcn der Subs~antia nigra, die sonst nnversehrt  ist, und im FuB 
zu finden, t i ler  und d~ liegen auch kleine Kalkkonglomerate im Gewebe. Briicke 
und Medulla oblongat~ sind frei. Dagegen gibt es im Nucleus dentatus und seiner 
Umgebung sehr betr~chtliche Verka]kungen, welche sich yon d~ durch das Mark 
in die ~ inde  ausbreiten. Die K6rnerschicht ist erheblich mehr getroffen als das 
Mark, weniger die Molekul~rschicht (Abb. 4). In  dem befallenen Gebiet sind auch 
wieder freie Kalkk6rner im Gewebe vorhanden. W~hrend im GroBhirn die GefaBe 
in den weichen ~ u t e n  keinerlei Ablagerungen aufweisen, sind sic im Kleinhirn 
fiber den schwer erkr~nkten Teilen in gleicher Weise wie in der Hirnsubstanz yon 
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Kalkk6rnchen dicht besetzt. Auch hier ist ein gr6i]erer zusammenh~ngender zentral 
gelegener Bezirk befallen, welcher nur den l~ucleus dentatus, das unmittelbar an- 
liegende Mark und die n~chstgelegenen L/~ppchen umfaGt, w/~hrend in der groBen 
Masse des iibrigen Kleinhirns derartige Ver/~nderungen ganz fehlen. 

AuBerhalb der geschilderten Verkalkungsbezirke finden sieh keine Kalkablage- 
rungen an den Gef~Ben. Aber aueh innerhalb der betroffenen Gebiete, sind nur der 
gr6Bere Teil, aber kr alle Gef/iBe yon dem ProzeB in Mitleidenschaft gezogen; 
im allgemeinen kann man in der Schwere der Ver~nderungen eine Abnahme vom 
Zentrum nach der Peripherie feststellen. Es linden sich Kalkkonkremente um 
normale Gefi~Be, Einlagerungen in die Gef~Bwand selbst, und sehlieBlieh regressive 
Ver~nderungen der Wand vom Typus der hyalinen Degenerationen - -  wobei fettige 
Entartung durehweg fehlt - -  und schliei]lieh Gef/~l]e, welche neben einer hya]inen 
Entar tung  eine Verkalkung aufweiser/. 

Abb. 4. I.~re. !~leinhirn. I~/~matoxylinEosin. Verg'r. 12real. Verkalkung des Capillar- 
netzes im Nllcleus dentatus und anliegenden Rindenl~ppchen. 

Die ersten Vorg/inge der Verkalkung studiert man am besten in den periphersten 
Gebieten in der l~inde der Windungst/~ler (Abb. 5). 

Sie beginn~ mit der Ablagerung zum Teil sehr kleiner kokken/thnlicher runder 
K6rnchen, welche an der Aul]enseite der Capillarwand, also aul3erhalb des Endo- 
thelrohres gelegen sind (Abb. 6). Nie finden sich derartige KalkkSrnchen in den 
Endothelzellen selbst. Die feinen KSrnchen, welehe im Beginn des Prozesses auf- 
treten, fiirben sich, ebenso wie die groi]en Massen, mit H~matoxylin dunkel an, 
mit ~-I~imatoxy]in-Eosin dunkelblau, mit  Heidenhain grau bis schwarz, mit  van 
Gieson bl/~uliehrot, mit  Thionin im nieht entkalkten Schnitt entweder gar nicht 
oder mattgriinlich und bl/~ulich, wobei sie hellgl/~nzend hervortreten; im entkalkten 
Schnitt erh~lt man die gleichen Bilder, nur dal~ dann im Thioninpr~parat ein mehr 
dunkelblauer Ten auftritt.  Wie weir es sich im einzelnen dabei um ,,Pseudokalk" 
oder ,,Verkalkungen" handelt, l a s t  sich wegen der Formolfixierung, die sehon ent- 
kalkend wirkt, nichb entscheiden. Im Perdraubild zeigt sich, dab diese I~onkremente 
unmittelbar auBerhalb der mesenchyma]en Silberiibrillen abgelagert sind. Die 
Menge der Silberfibrillen ist nnr wenig vermehrt.  Diese Kalkablagerung an den 
Capillaren zeigt nun alle i)bergi~nge fiber eine totale Verkalkung tier Capillaren zu 
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einer Verschmelzung mehrer Capillaren und grSl]erer GefgBe zu kompakten KMk- 
massen (ttirnsteinen). ~amentlieh in den l~andpartien dieser groSen Kalkherde 
sieht man, dab diese Kalkmassen durch Zusammenfliel~en yon massenhaft ver- 
schieden grollen, unregelmgBig gestMteten, zum Tell vergstelten, kompakten XMk- 
zylindern bedingt sind, welehe vOllig verkalkte Gefgtle und zwar grSlltenteils 
Capillaren darstellen (Abb. 6). Diese Xalkzylinder haben eine trolofsteinartige 
Konturierung ihrer Oberflgche, die dureh Versehmelzung zahlreicher kleiner KMk- 
kugeln zustande kommt. Aul]er diesen XMkkonkrementen linden sieh massenh~ft 
KMkkugeln verschiedensten KMibers. Die kleinsten unter ihnen haben die GrSBe 

Abb. 5. I. We. GroDhirnrinde. tIhmatoxylin-Eosin. Vergr. llma]. Beg'inn der ~alkeblagerung 
an den Capillaren der Windungst~iler. 

eines Lymphocyten; andere sind um das Vielf~che gr6Ber; diese grOBeren zeigen zum 
Teil eine konzentrische Schichtung, auch sind einzelne Kugeln ztt Maulbeerformen 
miteinander verbacken. Bei diesen grSBeren als Kugeln imponierenden Gebilden 
1/il]t sich nicht immer mit Sicherheit entscheiden, ob es sich um quergetroffene, 
total verkalkte Gef~Be handelt. In den l~andpartien dieser durch intensivste Ver- 
kalkung ausgezeichneten Herde finden sich ferner einzelne erythrocytenhMtige 
v6llig unverkMkte Capillaren yon rege]rechter Besch~ffenheit, bei denen es sich 
zum Teil offenb~r um neugebildete Capillaren handelt, die sich m6glicherweise 
infolge eines kom]?ensatorischen Vorganges zum Ausgleiche der unzureichend ge- 
wordenen Blutversorgung des Gewebes entwickelt haben. Iqicht nur die Capillaren 
weisen Verkalkungen auf, sondern auch die kleineren Arterien und Venen, und zwar 
die Arterien st/irker als die Venen, w/ihrend grSBere Gef/tBe verschont sind. Die 
gr6Bten der verkMkten Gdglle weisen etwa das KMiber einer krgftigen Stecknadel 
auf. Entsprechend dem komplizierteren BaU dieser Gef/tl~e zeigen die Verkalkungs- 
formen bier eine noch grSBere MannigfMtigkeit Ms die der C~pillaren. Vielfaeh linden 
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sieh kleine Arterien, die yon einem mehr oder weniger diehten KMkmantel umgeben 
sind, welcher sieh vorzngsweise im Virchow-Robinsehen Raume befindet und yon 
hier aus einerseits bis unmittelbar an das nerv6se Gewebe hill, andererseits stellen- 
weise bis nahe an die subintimMen Gef/~gwandschichten reichen kann. Auffgllig ist, 
dab die Liehtung dieser Gef/~ge vielfach, aber keineswegs immer, reeht eng ist und 
die mittleren und ~ugeren Gef/igwandsehichten oft eine hoehgradige Aufloekerung 
erfahren haben (Abb. 7). In  einigen wenigen Arterien und Arteriolen haben sich 
haupts/~chlich in der Media ringf6rmig kleine KMkkSrnehen abgelagert, wghrend die 
/~ugeren und inneren Wandsehichten hiervon frei geblieben sind. Andere Gef/~ge 
des gleiehen KMibers sind v611ig verkMkt und stellen massive KMkrohre dar. Wieder 
andere Gef/~ge zeigen mul- 
tiple KMkringe, yon denen 
der eine im Bereiehe des Vir- 
chow- Robinsehen R~umes, 
der andere vorzugsweise im 
Bereiehe der inneren Media- 
sehiehten ]iegt (Abb. 8). 
Diese gi lder  leiten zu solchen 
fiber, welche bis auf das 
Endothel v611ig verkalkte 
Gef/~ge darstellen, t t ierbei 
ist auff/~llig, dab die Gef/~g- 
]iehtung nicht versehlossen 
ist und flfissiges, nicht 
thrombosiertes Blur enth~lt 
(Abb. 9). Nut  ganz verein- 
zelt sind Gef/~ge anzutreffen, 
die nmgekehrt eine v611ige 
VerkMkung der Int ima und 
der inneren Mediaschieht 
aufweisen, w~thrend die ~uge- 
ren Wandschichten yon der 
VerkMkung verschont sind. 
Solche Gef/~ge lassen sieh 
fast ausschlieBlich in Ge- Abb. 6. I. ~Te. Randgebiet eines ,,Hirnsteins". l~/imato- 
bieten naehweisen, in denen xylin-Eosin. Vergr. 100real. Dichte JoZalkmassen mit 
die VerkMkung besonders trops verkMkten Capillaren im Randgebiet. 
welt vorgesehritten ist. 
Zeigen diese Gef~tge keine nennenswerten regressiven Ver/inderungen, so sind 
an anderen die sehr unterschiedlichen regressiven Ver/~nderungen, die sich auger 
der KMkablagerung vorfinden, bemerkenswert. Eine nahe der Medianlinie 
zwisehen den beiden roten Kernen auf einem Sehnitt dutch die hinteren 
Vierhiigel flach angeschnittene kleine Arterie gew/~hrt infolge der Schnittrichtung 
ein fibersichtliches g i ld  yon der VerkMkung; es zeigt sich n/~mlich, dab die Kalk- 
inkrustation ein Rohr im Bereiehe des Virchow-Robinsehen t~aumes und der/~ugeren 
AdventitiMschichten darstellt (Abb. 10); die Kalkablagerung besteht zum Tell aus 
feinen KMkk6rnchen, zum Tell bat ten aber aueh faserige Bestandteile der Gef/~B- 
wand eine VerkMkung erfahren. Media und Int ima sind frei yon nennenswerten 
pathologisehen Ver/~nderungen, insbesondere fehlen tIyMinisierungen. Die inneren 
Adventitiaschichten sind nur wenig aufgeloekerg. An anderen Gef~gen ist dagegen 
vorzugsweise die Media in sehr untersehiedlieher Weise hyMin degenerierL Diese 
hyaline Entartung steht in keinem Verhgltnis zu der Masse des niedergesehlagenen 
t~alkes, aueh weisen einige v611ig unverkMkte Arterien eine weitgehende hyaline 
Entartung auf. Eine kleine Arterie im Nucleus caudatus z. ]3. zeigt eine hoch- 



12 Walter Volland: 

gradige tIyalinisiernng der Media, obwohl die Kalkablagerung in der Adventitia 
keinen kompakten Kalkmantel darstellt. In ihrer ganzen Circumferenz ist die 
Media weitgehend homogenisiert und kernarm, ~uBerdem ist sie m~gig verdick~. 
In dem Sektor, in dem diese Verdiekung besonders ausgesproehen ist, linden sieh 
als Ausdruek einer erh6hten Durehl~ssigkeit der regressiv ver/~nderten Gef/~Bwand 
m/~13ig reichlieh Erythroeyten innerhalb der Media. Die Verkalkung dieses Gef/il3es 
in der Adventitia ~tuBert sieh aussehlieglich in der Ablagerung yon reiehlieh nieht 
miteinander verbaekenen, zum Tefl reeht feinen Kalkk6rnehen. Im Gegensatz hierzu 
finden sich nur hOehst selten Gef~fle, bei denen offensiehtlieh aussehliel?lich faserige 
Bestandteile der GefSgwand eine Kalkinkrustgtion erlitten haben. Innerhglb der 
Gef/~Bwand finden sieh also keine Xalkk6rner, hingegen sind elastisehe Ms such 
kollagene Fasern vonder Kalkinkrustation betroffen und treten als tiefdunkelblaue 
fAdige Gebilde bei der I-I~matoxylin-Eosinf~rbung hervor (Abb. 11). Bei Anstellung 
der TurnbuU-Jgeaktion geben der grOgte Teil der Kalkablagerungen im Groghirn 
eine Bl~uf~rbung, and zwar namentlieh der feink6rnige pericapillgre Kalk, bzw. 
Pseudokalk. Bei sehr grogen konzentriseh gesehiehteten Kalkkonkrementen f/~llt 
dagegen die Eisenreaktion meist negativ gus. Aueh im Kleinhirn zeigt die Xalk- 
ablagerung im Nucleus dentatus, im Mark und in der l%inde zum Teil eine Blau- 
fgrbung. Hierbei ist zu berfieksiehtigen, dag das Material lange in Formalin gelegen 
hatte und infolgedessen der Weft dieser histochemischen Reaktion im vorliegenden 
Fall zweifelhaft ist; denn es ist bekannt, dag sieh das Eisen aus dem Gewebe unter 
diesen Umstgnden 15sen und sieh umgekehrt urspriinglich eisenhaltiges Material 
mit dem in die Fixierungsfltissigkeit iibergegangenen Eisen sekund~tr imbibieren 
kann. Wie die Fettprg@arate zeigen, ist es weder in den Ganglien- uud Gliazellen, 
noeh im Bereiehe der GefgBwfi.nde zur Ablagerung yon Lipoiden gekommen. Ganz 
allgemein ist Iestzustellen, da$ jegliehe Zeiehen einer Endothelaktiviernng, wie 
Sehwellnng, Auflockerung und KnStchenbildung der Endothelzellen, an den Ge- 
f~gen vermil3t werden; desgleiehen fehlen jegliehe entztindliehe Vergnderungen. 
Das nervOse Parenehym wird erst ganz allm/~hlieh dureh die Vorg/~nge in Mitleiden- 
sehaft gezogen. Wo der Prozeg beginnt, sind fiberhaupt keine Vergnderungen an 
den Ganglienzellen zu bemerken, erst bei st/~rkerer Verkalkung zeigen sieh geringe 
Liehtungsbezh'ke urn die Gef~Be; zu einem merkliehen AusfM1 yon Nervenzellen 
und Markfasern kommt es erst da, wo diehtere Verkalkungen und Versehliisse auf- 
treten. In den ttirnsteinen selbst ist dann tats/~ehlieh fast giles zugrunde gegangen. 
Trotz der z~hlreichen durch und dureh verkalkten Gef~ge fehlen Erweiehungen des 
Gewebes, was sieh wohl dadurch erkl/trt, dag der GeNgversehlug so ganz allm~hlieh 
entsteht. Dies ist w~hrseheinlieh aueh die Ursaehe fiir das Fehlen sekunds 
Degenerationem Vielleieht noch auff~lliger ist der Mangel wesentlieher Gliareak- 
tionen. Eine geringe Vermehrxmg der Meinen dunklen Oiigodendrogli~kerne ist 
nut mittelbar unter starker verkalkten l%indent/tlern zu sehen and mitunter in der 
N~he vereinzelter verkalkter Arterien, sonst fehlen sowohl bei der ttortegaglia als 
aueh bei den Astroeyten alle progressiven oder regressiven Ver/inderungen voI1- 
st~ndig. 

Soweit nieht ausgedehnte Verkalkungen Platz greifen, ist keine Seh~tdigung 
des nerv6sen Gewebes und keine St6rung der Arehitektonik zu bemerken. Er- 
wS, htlt sei ~ueh das Fehlen yon Plaques and FibrillenverSmderungen, wie die ent- 
spreehenden Silberf~rbungen zeigen. Lediglieh in der sonst nieht betroffenen Me- 
dulla oblongata sind die Nervenzellen der Oliven diffus gelichtet, vermutlich infolge 
einer retrograden Degeneration dutch Sehgdigung der olivo-eerebellaren Bahn auf 
dem Wege dm'ch das Kleinhh'nmark. Die weiehen tI~ute sind frei yon KaIkeinlage- 
rungen bis auI die erw/~hnte Ausnahme im Kleinhirn. 

Zusammen[assung. 56 Jah re  Mt gewordener Mann, dessen Mut te r  
epileptiseh gewesen sein soll und dessen Bruder  sehwgchsinnig wgr. E r  
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blieb als Kind  in seiner geistigen Entwicklung zurfick, und war sp~-t6r 
als Gelegenheitsarbeiter t~itig ; in seinem 35~ Lebensjahre wurde.er dauernd 
arbeitsunfs Das klinische Bild wird beherrscht  yon  einem zunehmen- 
den kSrper]ichen und  geistigen Verfall bis zur vSlligen VerblSdung, 
sowie einer spastischen Parese der rechten KSrperh~ilfte. Anatomisch 
finden sich intensivere Verka]kungen in Form yon  Hirnsteinen im Pu:  
t amen  und Kopf  des Nucleus caudatus  beiderseits, sowie ausgedehnte 
Verka]kung des Gef~i~netzes in der Nachbarschaf t  - -  inhere Kapsel,  

Abb. 7. I. We. Verkalkte Arterien. H~matoxylin-Eosin. Vergr. 150mal. ]4:ompakte 
K a l k e i n l a g e r u n g e n  i m  Virchow-Robinschen l~axlm, A u f l o c k e r u n g  de r  Media  ~lnd A d v e n t i t i a ;  

d a z w i s c h e n  v e r k a l k t e  Capi l la ren .  

Pall idum, Teile des Thalamus - -  sowie im Zent rum semiovale ein- 
schliel]lich der Windungst~iler der Gro~hirnrinde yore Frontal-  bis zum 
Oeeipitalpol. Ferner  ist betroffen der Nucleus ruber und  seine n~Lchste 
Umgebung.  Ein weiterer symmetr isch gelegener Erkrankungsbezi rk  
umfal3t den Nucleus denta tus  und  das benaehbarte  Mark bis in die 
unmit te lbar  anliegenden Rindenlappchen.  

2. Otto Ew. Invalide, 5l Jahre alt 1. 
Vorgeschichte. Vater starb an Schlaganfall, sonst immer gesund gewesen. Mutter 

starb an ,,Halsschwindsucht"; zwei Brtider gesund. Aus einer zweiteu Ehe des 
Vaters drei gesunde SShne. 

Als Kind immer gesund gewesen; in der Schule gut gelernt. Sparer kein I-Iand- 
werk er]ernt, aber stets gearbeitet. ]917 Armierungssoldat, 1918 im Alter yon 

Material und Krankengeschichte wurde uns dankenswerterweise yon der 
Direktion der Landesanstalt in Landsberg/Warthe iiberlassen. 
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31 Jghren im Felde angeblich oft und lange bis an die Knie im Wasser gestanden. 
hn AnsehluB daran sell sieh allm~hlich die jetzige Erkrankung entwiekelt haben. 
Zuerst Sehwgche und Kribbetn im iinken Bein, dann im linken Arm. Mehriaehe 
Lazarettbehandlung; mit l~ente entlassen. Seit den letzten Jahren Spraehst6rung. 

BeJund (Sieehenanstalt mit 37 Jghren). Etwas untermittelgroBer Patient yon 
kri~ftigem KSrperbau. Neurologisch: Spraehe verwasehen, undeutlich, skandierend. 
nut in kurzen unvollst~ndigen S~tzen. Bewegungen sehr ungesehickt und unsicher, 
besonders links. Spasmen der unteren Extremitgten. Babinski ? Sehnenreflexe 
gesteigert. Kloni nieht auszul0sen. Knie-Haekenversuch etwas sehleudernd. Gang 
sp~stiseh-paretiseh mit Nz~ehziehen des linken Beines. Setisibiliti~t im wesentliehen 
ungestSrt. Augen: Pupillenreaktion regelreeht, kein Nystagmns. Psyehiseh dement- 

Abb. 8. I.~r Verkalkte Arterien. H~matoxyln-Eosin. Vergr. 125real. ~alkablagerung 
im Virchow-t?obinschen Raum und gleichzeitig in den inneren lVlediaschichten. 

euphorisch, einsitbig, Zwangstachen. Serologische Untersuehungen auf Lues ne- 
gativ. Seit 1931 deutlieh zunehmender geistiger und k6rperlicher Verf~ll, wird un- 
s~uber; Sp~smen aller Extremit~t, vorwiegend links, d~bei sehr stark ataktisch. 
1936 dauernd bettl~gerig, iBt noch selbst, sonst v611ig unbeholfen. 1937 keine Ver- 
st~ndigung mehr  m6glich, vSllig hilflos, beginnender Deeubitus. 2. i. 38 Exitus 
let~lis. 

Klinischs Diagnose. Geistige StSrung bei organischer Erkrankung. 
G~hirnsektion. M~i~ig a~rophisches Gehirn. Gef~i~e am der Basis ohne ~in- 

lagerungen. Weiche tI~ute zart. Ventrikel kaum erweitert. Auf einem Schnitt 
durch den vordersten Teil des Balkens findet sich beiderseits im Zentrum semiovale 
neben der Ventrikeleeke je ein leicht graugef&rbter pfennigstiickgroBer I-Ierd mit 
Kalkeinlagerungen, welcher sich lin~s in den oberen Tell des Nucleus caudatus und 
des Putamen einschlieBlich der inneren Xapsel hinein erstreckt. An dieser Stelle 
ist es zur Bildung eines ~irnsteines gekommen. Rechts d~gegen ist dzs Striatum 
bier frei geblieben, links nimmt dieser J~erd weiter caudal rasch ~b, so dag auf 
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einem Schnitt durch die Commissura media nur noch eine leichte Schrumpfung in 
diesem Gebiete zu erkennen ist (Abb. 13). Auf der rechten Seite dagegen, auf weleher 
die vorderen Anteile des Striatums unversehrt sind, t r i t t  eha kompakter Kalkherd 
(Hirnstein) erst welter hinten auf und erreicht auf dem eben erwahnten Sehnitt 
durch die Commissura media seinen grSl3ten Umfang. Er  umfal3t hier das ganze 
Putamen und begreift auch noch das au$ere Glied des Globus pallidus, einen Tell 
der inneren Kapsel und den oberen Anteil des Nucleus lateralis des Thalamus in s ick 
Der Nucleus eaudatus ist hier unversehrt (Abb. 12). Auch dieser Herd nimm~ naeh 
hinten zu ab, und es bleibt nut  eine rauhe Stelle im rechten Pulvinar iibrig. Im  
Centrum semiovale shad yon vorn bis ins Occipitalhirn hinein die Gef~$e verkalkt  
und die Schnittfl~chen rauh. Soweit die Rinde mit  den WindungstMern in diesen 

Abb. 9. I. We. Verk~lkte Arterie. I{~m~toxylin-Eosin. Verg'r. 850mai. Vollstadadig ver- 
kalkte Wand, nur die Endothelien der Intima sind nieht verkalkt, im Lumen frlsehes Blur. 

Bezirk hineinragt, sind ihre Gef~Be ebenfalls verkalkt.  Am roten Kern und der 
Substantia nigr~ ist makroskopisch nichts Besonderes zu sehen. Im Kleinhirn ist 
der Nucleus dentatus und seine unmittelbare Umgebung beiderseits yon Kalk dureh- 
setzt (Abb. 13). D~s l~tickenm~rk ist frei. 

Auf einem FrontMsehnitt  (Thionin) dureh die reehte Hemisphere in HShe des 
Corpus mammillare ist ein gr613erer t t irnstein bei der Preparation herausgebrochen; 
der Defekt umfM3t das ~ul~ere Glied des Pallidum nnd die anliegende ] ~ l f t e  des 
Putamens bis an die innere Kapsel, im unteren Teil des Putanlens liegt noeh ein 
linsengrof3er Teil des Konglomerats yon tief dunkelblauer F/~rbung, der l~est des 
Put~mens mit Capsula externa, extrema und Inselrinde ist unversehrt. Die benaeh- 
barte innere Kapsel und das innere Glied des Pallidums sind yon einem verkalkten 
Gef~Bnetz durchz0gen , welches auch das Centrum semiovale erfiillt und die unterste 
Sehieht der tief einsehneidenden Windungst~ler der zweiten und dritten Stirn- 
windung erreicht. Im Mark das Sehl~tfenlappens sind nur einige geringe Kalk- 
brSckel an den grSBeren Gef~f~en vorh~nden. Die iibrigen Teile, wie Nucelus 
amygdalae, Fornix, Balken und der gr61~te Teil der tIirnwindungen sind frei. 
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Auf einem weiter hinten gefiihrten Frontalschnit~ durch die Commissura media 
finder sich die sti~rkste Verkalkung in denselben Gebie~en, welche im wesentliehen 
die Fortsetzung der deft  beschriebenen ~4erde darsteIlt. D~r Thalamus zeigt eine 
m&Bige Verkalkung der Capil]aren im Nucleus anterior, wghrend der obere Teil 
des ]ateralen Kerns in den Kalkstein aufgeht, der das benachbarte Gebiet des 
Putamens ausfiillt. In  dem unteren Tell des Putamens begleitet eine schmale Zone 

verkalkter Capillaren die Grenze zum Pallidum. 
In  diesem liegen im iiuBeren Gliede nur einige 
verkalkte Capillaren mit  deutlicher Auflockerung 
des Gewebes, im inneren Gliede ist eine Aus- 
streuung kleiner KalkkSrperchen zu bemerken. 
Die innere Kapsel, das benachbarte Markweill 
bis zu den Windungsti~lern zeigt wieder das 
gleicheverkalkte Gefiil~netz wie vorher. W~hrend 
die autlerhalb der befallenen Gebiete befindlichen 
Gehirnteile - -  die meisten Windungen, Schlitfen- 
[appen, Balken, insbesondere auch die weichen 
Hitute - -  frei yon solchen Ablagerungen sind, 
zeigt hier eine meningeale Arterie in unmittel- 
barer N~he des 0pticus einen Verkalkungsstreifen 
in der Media und Adventit ia;  ihre inneren zentral 
gelegenen Mediaschichten sind zum Tell auf- 
geloekert. 

Welter york im Stirnlappen finder sich im 
Mark ein unscharf begrenzter ovaler Herd ver- 
kalkter Gef~Be, weleher an zwei Stel len auf 
die Rinde fibergreift. 

_~hnlich, wenn auch in viel abgesehw~eh- 
terem Grade liegen die Verhi~ltnisse. im Occipi- 
tallappen. Das Marklager weist hier eine ziem- 
lich diffuse geringgr~dige Verkalktmg der Gef~Be 
auf mit  deutlicher Bevorzugung der Windungs- 
ts im iibrigen finden sich auch hier reichlieh 
frei im Gewebe liegende Kalkk6rner. 

Im Bereiche des Mittelhirns finder sich 
ausschlieBlich eine geringe auf den Nucleus 
ruber beschr~nkte Verkalkung der Capillaren. 

~bb. 10. I, ~Te. VerkalkteArterie. Briicke, Medulla oblongata und Rfickenmark 
H'~ma.boxyli~-Eosin. Vergr. 140mat. 
:Rechts oben Ab]agerung feinster sind ffei yen Gef~Bverkalkung. In  der Meduiia 
Kalkk6rnchen and Verkalkung fa- ob]ongata mul3 abet ein anderer Befund hervor- 
serigerBestandteileder Gefh~wand, gehoben werden: ein vollst~ndiger Ausfall der 

Ganglienzellen im unteren Bande der Oliven auf 
beiden Seiten, wahrend die dorsalen Anteile weft besser erhalten sind und nur 
eine geringe diffuse Lichtung aufweisen. 

Im Kleinhirn sind der Nuc|eus dentatus und die fibrigen Kerne dureh zlerllehe 
verkalkte Gef~i~netz6 ausgezeiehneL, wobe~ aber die Gangli6nzellen fast volistgndig 
erhalten geblieben sind. Starker ist die Gef~13veralkung in den later~len oberen 
Anteilen des Marks, and sie greift yon da aus auf die benachbarten Lappehen der 
I-Iemisph~ren und des Wurms fiber, wobei die Gef~l~e der t(Srnerschicht und des 
Marks vornehmlieh betroffen sind, w~hrend die Molekularschieht im wesentlichen 
fief bleibt. Die Gef~Be der weichen ]=Is sind hier im Gegensatz zum vorigen Fal l  
nieht beteiligt. Nur an einigen Stellen im Mark ist es zu elner st&rkeren Ver- 
k[umpung gekommen, ohne da[3 man abet yon der Bildung eines Hirnsteines spreehen 
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k6nnte. Es sind also im wesentliehen die zentralen Teile der I-Iemisph~ren yon dem 
Prozeg ergriffen. 

Wie im Nucleus dentatus sind aueh in den L/~ppehen die Nervenzellen nieht 
merklieh gesch~tdigt, aueh die K6rnersehicht zeigt ihren gew6hnliehen ZellgehMt 
in den yon den verkMkten Gef/~Ben durehzogenen Gebieten. Im ganz auff/~lligem 
Gegensatz dazu stehen die dorsal gelegenen L/~ppehen beider Hemisph~ren und des 
Wurms, in denen jede GefgBverkalk~ng fehlt: Sie zeigen eine ausgesproehene 
Atrophie der meisten Purkin]e-Zellen und sehr merkliche Verarmung der K6rner- 
sehieht; im iibrigen Kleinhirn wird eine solche Atrophie vermil3t. 

SehlieBlieh ist noch zu erw/ihnen, dab die weichen I lgute des Rfiekenmarks, 
namentlieh in den dorsMen Oebieten eine leukoeytgre Infiltration aufweisen, welehe 

Abb. 11. I. ~re. Verkalkte Arterie. :H~rnatoxytin-Eosin. Vergr. 270ma1. 
Alleinige Verkalktmg- tier faserigen Besi;andteile der Ges 

in der Leptomeninx des Groghirns stellenweise ebenfalls im geringen MaBe vorhanden 
ist - -  offenbar die Folge einer Infektion dutch das DecubitMgeschwiir. 

Im einzelnen st immt die Verkalkung der Gef/tBe mit  dem im vorigen Tall ge- 
schilderten Befunde weitgehend ilberein. In  den periphersten Gebieten, in denen die 
KMkanlagerungen sieh in den Anf/~ngen befinden, sind neben den kleinen kokken- 
/~hnliehen K6rnehen hier bereits aueh sehr viel gr6gere Kalkkonkremente vor- 
handen; auch liegen sie h/~ufiger frei im Gewebe als bei der vorigen Beobaehtung. 

Arteriolen nnd kleine Arterien besitzen zu einem betr/~ehtliehen Teil Kalk- 
m/tntel im Bereiehe des Virchow-Robinsehen Raumes mit  Obergreifen auf die/~ugeren 
Gef/~Bwandsehiehten und zeigen eine weitgehende hyaline Umwandlung der iibrigen 
Wandsehiehten, besonders der Media. Ihr Lumen ist vielfaeh eingeengt. Neben vSllig 
verkalkten Gef~Ben finden sich auch solehe mit  vollst/indigem Versehlul3 des 
Lumens, obwohl die Verkalktmg zentralw~rts n ieh t / iber  die Adventit ia hinausragt. 
Im iibrigen finden sieh stellenweise doppelte Kalkringe auf den Gef~gquerschnitten; 
an einigen Gefs ist ein sieherer Beginn der VerkMkung in der Media bzw. an 
der Grenze yon Media und Adventit ia festzustellen. In  der unmittelbaren Nachbar- 

_A_rehiv f~r Psyehiatrie. Bd. 111. 2 
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schaft der I-Iirnsteine finder sich bereits makroskoloiseh erkennbar eine feine sieb- 
artige Auflockerung d e s  Gewebes, die sich in der weiteren Entfernung verliert. 
Das trifft  auch zum Teil fiir das Cent ru~ semiovale zu, welches im Markscheiden- 
bild deutlich aufgehellt ist. 

Abweichend vom vorigen Fall sJnd hier einige kleine Blutaustr i t te  in denen 
am schwersten befallenen Teilen des Putamens,  sowie eine leichte reaktive Zell- 
wucherung in der Umgebung einzelner kleiner GefaBe an einigen Stellen, z .B .  
im Stirnhirn zu linden, die offenbar mesenchymaler Natur  sind. Diese starke 
Beteiligung des Bindegewebes kommt auch dadurch zum Ausdruck, dab an einigen 
Gef/~Ben die Kalkkonkremente yon einem zierlichen Netz feinster Fibrillen dich~ 
umsponnen sind. 

Abb. 12. II. Ew. Frontalschnitt dutch das Gro/3hirn in ttOhe tier Commissura media. 
Gr6bere Kalkmassen im reehten Putamen und angrenzenden Tell des Pallidnm sowie tier 
inneren KapseL Links verkalkte Gefa/]e im oberen Tell des Putamens und der inneren 

]~:apsel. Beiderseits im angrenzenden 1VIarktager zahlreiche verka]kte Gef/~e. 

Eine besondere Besprechung erfordern die Verh~ltnisse im Kleinhirn. ~tier liegen 
zwei Arten yon Ver~nderungen vor, die 6rtlich voneinander unabh/~ngig sind: Die 
Gef/~Bverkalkung in den zentralen Teilen und  die Rindenatrophie der dorsalen Ge- 
biete in Wurm und ~Iemisph~ren. Diese letztere entspricht dem Bride der ,,Atrophie 
tardive" (Marie, Foix und Atajouanine). Dabei pflegt auch ein Ausfall der Gang- 
lienzellen in den Oliven der Medulla oblongata vorzukommen. Friiher sprach man 
deshalb yon einer olivo-cerebellaren Atrophic, je tz t  weiB man aber, dab der Unter-  
gang der Zellen in den Oliven durch retrograde Degeneration zustande kommt, 
wenn genfigend Zeit vorhanden ist, und zwar entspricht dem dorsalen Anteil der 
Kleinhirnhemisph/~re ein Ausfall des dorsalen Olivenbandes der Gegenseite. In 
unserem Falle aber erfiillt das Bild der Olive keineswegs diese Forderung: t i ler  
ist gerade umgekehrt das ventrale Band elektiv degeneriert, das dorsale abet weir 
besser erhalten, wenn aueh etwas gelichtet. E s  bleibt dann nut  die Erkl/~rung, dab 
der atrophische ProzeB der oberen Xleinhirnrinde noch nicht lange genug besteht, 
um diesen Schwund im oberen Olivenanteil hervorzurufen. Der v611ige Ausfall des 
ventralen Bandes muB hier als eine Folge der Zerst6rung der entsprechenden Teile 
der olivoeerebellaren ]3ahn aufgefaBt werden. 



~ber intraeerebra]e Get/~Bverkalkungen. 19 

Zusammenfassung. Der  51j~hrige Mann  - -  angebl ich erblich n icht  
be las te t  - -  soil fr i iher  gesund gewesen sein. I m  Al ta r  yon  31 J a h r e n  ent-  
wickel ten  sich nach  wiederhol ten  Durchn~ssungen im Fe lde  Lahmungs-  
erscheinungen in F o r m  einer spas t i schen Parese  der  Beine, Ungesehiek-  
l ichkei t  der  Bewegungen,  Par~s thes ien  und  eine zunehmende  eupho-  
r isehe Demenz.  

Ana tomiseh  f inden sich aueh bei diesem Fa l l  die s t~rks ten  Gef~6- 
ve rka lkungen  (Hirnsteine)  im Nucleus  caudatus ,  Pu t amen ,  im ~uBeren 
Gliede des Globus Ioallidus und  Nucleus  la tera l i s  tha lami ,  sowie feiner 
ver te i l t e  Verka lkungen  der  Gefs in der  wei teren Naehbarschaf t ,  im 
Cent rum semiovale  und  den Windungst~t lern der  I{inde. Fe rne r  is t  
wieder  der  Nucleus  ruber  betroffen.  E in  andere r  gr66erer  Verkalkungs-  
bezi rk  umfaBt  im Kle inh i rn  den Nucleus  d e n t a t u s  und  seine U m g e b u n g  
bis in die an l iegenden Lappehen .  Unabh~tngig d a v o n  bes teh t  im Cere- 
be l lum eine R i n d e n a t r o p h i e  der  dorsa len  Gebiete  des W u r m s  und  der  
Hemisphs  

Eine  frisehe Meningit is ,  haupts/~chlich des Rt ickenmarks ,  weniger  des 
Gro6hirns,  i s t  auf die le ta le  E r k r a n k u n g  zu beziehen.  

Der  3. Fa l l  n i m m t  insofern eine Sonders te l lung ein, als sich der  Be- 
ginn der  E r k r a n k u n g  offenbar  an  eine a k u t e  In fek t ionsk rankhe i t ,  nSm- 
lich einen Schar lach  angeschlossen hat .  

3. Ernst Ma., 40 Jahre alt 1. 
Vorgeschichte. Im 5. Lebensjahre Seharlach; imAnschluB daran soll Patient eine 

akute cerebrale Erkrankung durchgemacht haben, welehe als Veitstanz diagnosti- 
ziert wurde. Seit jener Zeit Zittern am reehten Arm und in der rechten I-Iand. 
Patient lernte in der Schule zun~ehst mit der reehten tIand schreiben, Inul~te sie 
dann aber, weil sie iminer unruhiger wurde, mit der linken Hand ffihren und schlieB- 
lich auf die linke l land  umlernen. Seit dem 12. Lebenjahr traten aueh Bewegungs- 
st6rungen iin rechten Bein auf. Voin 10.--17. Lebensjahre erlitt er drei Spontan- 
frakturen und zwar iIn reehten Oberarm und zweimal iin rechten Oberschenkel. 
Nit  AbschluB der Pubert/~t traten mehrere Inanische Ph~sen auf, welehe eine An- 
staltsbehandlung notwendig Inaehten. Patient war starker Alkoholiker. Ein halbes 
Jahr vor seinem Tode wurde er in die innere Abteilung des st~dtischen Kranken- 
hauses zu Memel (Priv.-Doz. Dr. Pierach) wegen Ulcus-Gastritis und Cholecystitis 
aufgenoinmen. Neben den Erscheinungen yon seiten des Magen-Darinkanals land 
sieh neurologiseh: ttemiathetose der reehten K6rperh~ilfte mit ballistiseh aus- 
fahrenden Bewegungen, Ataxie der oberen Extremit~ten reehts, Knie-Haeken- 
versueh beiderseits prompt. Kein Rigor. Keine Atrophie der Muskulatur. Die 
rSntgenologisehe Untersuchung des Schadels ergab Inehrere intensive Verschat- 
tungen iin Gebiete der Stammganglien. 1)as Encephalograinin lieB diese I-Ierde, die 
als Hirnsteine gedeutet wurden, uin den dritten Ventrikel und am Boden der Seiten- 
ventrikel gruppiert erkennen. Der Kalkspiegel war w~hrend des Krankenhaus- 
aufenthaltes nicht erh6ht. 

Klinisehe Diagnose. ttemiathetose rechts bei Hirnsteinen. 

1 t{err Priv.-Doz. Dr. Pierach in ~/[einel hatte die l~reundlichkeit, uns die Ka-anken- 
geschiehte zur Verftigung zu stellen, tiber die er bereits berichtet hatte, und die 
Verwertung des Materials zu gestatten. 

2* 
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Gehirnselction. Keine Anzeiehen yon I-Iirnsehweliung, keine deutliche Atrophie.  
Weiche I-I~ute n ieht  wesentlieh getriibt.  Die Gehirngef~Be o. B. 

Ein  Fronta l sehni t t  dureh die Mitre des Pal l idums fi ihrt  in das Bereieh der  
t l i rnsteine.  Der gr6Bere Stein der l inken Seite ha t  den Thalamus  so gut  wie roll-  
kommen zerst6rt,  dagegen S t r i a tum und Pal l idum in tak t  gelassen. Auf der reehten 
Seite sind nur  die vorderen Teile des Nucleus anterior  und  seine Naehbarsehaf t  
du tch  zwei kleinere Steine gesch~digt. Die Steine lassen sieh aus dem Bert  heraus- 
heben, wobei kleine Gewebsfetzen an  ihrer  Oberfl/~che hgngen bleiben. Zwei sym- 
metrisch gelegene kleine Kalkherde werden im Briickenfu8 Iestgestellt  und  ebenso 
im Nucleus denta tus  des Kleinhirns  anf beiden Seiten. Die zentrale I-Iaubenbahn 
auf der Seite der  schweren Thalamusl~sion ist n ieht  atrophisch. 

Mi]crosl~opischer Befund. Auf einem Fronta l sehni t t  (Markseheidenpr/~parat} 
durch die reehte GroBhirnhemisph~re f inder  sieh makroskopiseh zwei etwa erbsen- 

Abb. 13. II. Ew. Kleinhirn. Verkalkungsherde im Gebiet des Nucleus dentatns beiderseits, 
in der ~mmittelbaren Naehbarschait des 3/iarks und der angrenzenden L~ppehen. 

groge rundliehe Substanzdefekte im Thalamus,  von denen der eine im Bereieh des 
Nucleus anterior,  der andere im Bereiehe des Nucleus lateralis gelegen ist;  hier 
sind bei der Sektion steirtartige Kalkmassen  (tIirnsteine) herausgenommen worden. 
Am Rande dieser artefiziellen Substanzdefekte l inden sieh v611ig verkalkte  Capil- 
laren, die vielfaeh zu bizarr  geformten gr6Beren KalkbrSekeln mite inander  ver- 
baeken sind. Diese Ablagerungen bleiben bei der Weigertsehen Markseheiden- 
dars te l lung ungef~rbt  und  sind daller nur  sehr sehwer zu erkennen. I m  Gegensatz 
zu den vorigen Fgllen umgeben sie die I-Iirnsteine nu t  mit  einem sehmalen Saum, 
dart iber hinaus fehlen alle Verkalkungen, so dag S t r ia tum und Pal l idum, innere 
Kapsel,  Markweil? und  ~Rinde v611ig in tak t  geblieben sind. 

Auf einem Sehni t t  dureh das Corpus genieulatum externum sind die medialen 
Teile des Pulv inar  yon einem verkalk ten  Capillarnetz durehzogen. I m  Plexus des 
Seitenventrikels liegt eine Arterie mit  Verkalkungsstreifen in der Media. Alle 
iibrigen I-Iirngebiete sind lrei. 

Das Vierhiigelgebiet, insbesondere der Nucleus ruber,  zeigt keine Verkalkung.  
In  der 13riieke finder sieh in der Gegend des Lemniseus medialis nahe der Mittel- 

linie ein pfefferkorngrol3er Bezirk, in dessen Bereieh fast  aussehlieglieh die Capillaren 
eine m~Big s tarke Verkalkung zeigen, nur  eine wenige yon ihnen sind mi te inander  
verbaeken. 
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Im Kleinhirn tritt lediglich das Band des Nucleus dentatus durch sein zierliches, 
schwach vcrkalktes Capillarnetz im Zellpraparat hervor, welches nut in einem etwa 
steeknadelkopfgroSen Bereich etycas starker verklumpt ist. Im Mark sind nur einige 
der n~chstliegenden Arterien you Kalk durchsetzt, im fibrigen ist das Mark wie 
die I%inde frei. 

Das ]%iickenmark zeigt keine Ver/inderung. 

Zusammen[assung. Der 40 Jahre alt gewordene Mann erkrankte im 
5. Lebensjahr im Anschluf] an eine Seharlachinfektion an Veitstanz; 
sp/s Zi~tern im reehten Arm. Drei Spontanfrakturen zwischen dem 

Abb.  14. I I l .  ~[. N. d e n t a t u s  des IKleinhirns. Thio]zin. Ka lks te inb i ldung  uncl feine 
Ablafferungen an  den Capil]aren. 

10. und 17. Lebensjahr sind bemerkenswert. Er war Trinket und litt 
mehrfach an Erregungszust/s Eine genaue Untersuchung ein halbes 
Jahr  vor seinem Tode ergab neben Ulcusgastritis und Cholecystitis eine 
Hemia~hetose rechts. Das R6ntgenbild zeigte massive Kalkablage- 
rungen (Hirnsteine) im Bereich der Stammganglien. Der Kalkspiegel 
war w~hrend des Krankenhausaufenthaltes nich~ erhSht. 

Anatomisch fanden sich Hirnsteine, die den linken Thalamus fast 
vollkommen, den rechten teilweise zerstSrt hatte~l, ferner kleinere sym- 
metrische Verkalkungen im BrfickenfuB und im Nucleus dentatus eere- 
belli. Im Gegensatz zu den beiden ersten F~llen war die 1%inde des Klein- 
hirns frei yon Gef~verkalkungen. ~berhaupt  is~ die Verkalkung weit- 
gehend auf die Hirnsteine beschr/ink~; die mehr diffuse, sich fiber das 
ganze Mark erstreckende Verkalkung der Gef/~Be, welche in den beiden 
ersten F/~llen so ausgesproehen war, wird hier vermiBt. 
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Das histologische Bild dcr Gef~13verkalkungen zeigt bei allen 3 Fgllen 
weitgehende Ubereinstimmung. Den Hauptbefund stellt die Verkalkung 
der Capil!aren dar; sic beginnt mit der Ablagerung tel ls  sehr kleiner 
kokkens tells grSBerer rundlicher Kalk- bzw. Pscudokalk- 
kSrner aul3erhalb des zungchst intakten Endothelrohres und auBerhalb 
der im Perdraubild siehtbaren Silberfibrillen. Durch Konfluieren dieser 
Konkremente kommt es dann zur Bildung kompakter Kalkm~ntel urn 
das Endothelrohr, und schliel31ich zu einer vSlligen Verkalkung des Ge- 
fs mit Verschlu~ seiner Liehtung. Durch Versehmelzung zahlreicher 
verkalkter Gef~13e untereinander entstehen die Hirnsteine. Diese hi]den 
gewissermal~en das Zentrum eines grSl~eren Bereiches, in welchem allein 
Verkalkungen vorkommen, und zwar: im GroBhirn die Stammgang]ien, 
im Vierhiigelgebiet der Nucleus tuber und im Kleinhirn der Nucleus 
dentatus mit dem anliegenden Mark. Aul3erhalb dieser Bezirke sind 
die Hirnsubstanz und die Gef/~13e vollkommen normal und frei yon jeg- 
lichen Ablagerungen, yon sehr vereinzelten Ausnahmen abgesehen. In 
unseren beiden ersten F~]len sind die Ausbreitungsbezirke welt aus- 
gedehnt und erstrecken sich bis zu den Wi~dungst~lern; im 3. Fall da- 
gegen sind sic eng begrenzt und reiehen nur wenig fiber die Hirnsteine 
hinaus, wobei aul~erdem start des Nucleus ruber der beiden ersten F~lle 
sich bier ein kleiner Herd in der Brfieke findet. Entspreehend ihrem 
komplizierteren Bau zeigen die kleineren Arterien, welehe mehr als 
die kleinen Venen betroffen sind, eine grSl3ere Mannigfaltigkeit der Ver- 
kalkungsbilder. Die ersten Ablagerungen zeigen sich hauptsgchlich im 
Virchow-Robinsehen Raume, dann auch in der Adventitia und den 
s Mediasehichten, nut  im 3. Fall ist ein Beginn der Verkalkung 
in der Media hgufiger. Es kann als Regel gelten, dal3 die Intima am 
lgngsten yon der Verkalkung verschont bleibt; Gef/~Be, bei denen die 
Verkalkung in den inneren Wandsehichten anfgngt, bilden die Aus- 
nahme. Allgemein ist festzustellen, dal3 - -  s wie an den Capil- 
larch - -  auch in der Wand der Arterien die Verkalkung in der Ablage- 
rung runder Konkrementk5rnchen besteht und eine Inkrustation fase- 
riger Bestandteile eine sehr untergeordnete Rolle spielt. Multiple Kalk- 
ringe auf dem Gef/~f3quersehnitt, wie sie in gleieher Form Weimann 
beobachten und abbilden konnte, leiten zu einer vSlligen Verkalkung 
der Gefgl3e fiber. Von den fibrigen Gef~Bvergnderungen sind an einigen 
Gef~13en Auflockerungen der gul3eren Wandschichten sowie hyaline Ent- 
artungen vorzugsweise der Media hervorzuheben, ws Lipoid- 
ablagerungen vermil3t werden. UngewShnlich ist eine geringe Beteiligung 
kleiner meningealer Gef/~13e an den Verkalkungsprozessen im Bereiche 
der befallenen Gebiete und kann vielleicht im Hinblick auf die engen 
Beziehungen zwisehen Verka]kung und VerknSeherung zu der Knochen- 
bildung in der Pia in Parallele gesetzt werden, die Weimann in seinem 
zweiten Falle in der Pia, und zwar im Bereiche einer Furehe des reehten 
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Parietallappens feststellte. Beziiglieh der Kaikablagerungen ist endlieh 
noeh auf das Vorkommen frei im nerv6sen Gewebe liegender Kalk- 
konkremente hinzuweisen. 

Uberrasehend ist die geringe Beteiligung der Gef~6w/tnde und die 
fast mangelnde Reaktion ihrer Zellelemente; bei allen F/tllen fehlen die 
Zeiehen einer Endothelaktivierung, sowie entziindliehe Ver~nderungen; 
(yon der interkurrenten eitrigen Meningitis im 2. Falle ist nattirlieh ab- 
zusehen). Das weist eindeutig daranf bin, da6 hier keine prim/ire Gef/~g- 
erkrankung vorliegt ; der Prozeg spielt sieh vielmehr nur an den Gef/tBen 
ab, solange bis sehlie61ieh ihre Funktion gesch/~digt wird, wodureh es 
dann zu reaktiven Ver/~nderungen und aueh zu Kalkeinlagerungen 
kommt. Nur selten gibt es kMne Blutaustritte und niemals ausgedehnte 
Erweiehungen, wie man dies bei den Gef/~Bversehliissen erwarten diirfte; 
nur innerhalb der am sehwerten betroffenen Gebiete kommt es zu Ver- 
6dungen des nerv6sen Gewebes. Sonst sind die Nervenzellen, auch wenn 
die Gef/~ge dieht yon Kalkkonkrementen besetzt sind, v611ig intakt, und 
an der Glia sind weder pro- noeh regressive Erseheinungen wahrzunehmen. 

Von einer chemisehen Untersuehung der Gehirne wurde Abstand 
genommen, da das Material lange in Formalin, dessen kalkl6sende Wir- 
kung bekannt ist, gelegen hatte, bevor die histologlsehe Untersuehung 
erfolgte. 

Bei der K6rpersektion der beiden ersten F/tlle, welehe augerhalb des 
Instituts vorgenommen worden war, sind yon den Obduzenten keine 
Besonderheiten des Skeletsystems und des Gef~gsystems vermerkt 
worden. Offenbar haben die Gehirnver/tnderungen den Hauptbefund bei 
der Obduktion dargestellt. Eine histologisehe Untersuchung der K6rper- 
organe ist nieht vorgenommen worden. Uber die innersekretorisehen 
Organe fehlen in den Protokollen jegliehe Angaben. 

Cerebrale Gef/~gverkalkungen yore Typ der besehriebenen waren 
sehon Virchow und Rokitansky bekannt und sind in der Folgezeit des 
6fteren mitgeteilt worden. Eine ausfiihrliehe und grfindliehe Bearbeitung 
yon einsehl~gigen F/~llen mit erseh6pfender Darstellung der Literatur 
bis 1922 verdanken wir Weimann. Unter Hinweis auf die beiden Arbeiten 
dieses Autors k6nnen wir auf eine eingehende Bespreehung der vor 1922 
besehriebenen F/s verziehten und beschr/tnken uns im folgenden 
darauf, auf die naeh diesem Zeitpunkt mitgeteilten Beobaehtungen kurz 
einzugehen. I-Iierbei ist zu bemerken, dab wir Jm tIinbliek auf die Arbeiten 
Weimanns und der /~lteren Autoren heute dank wichtiger Arbeiten des 
neuropathologischen Sehrifttums der letzten Jahre den Begriff der in 
Frage stehenden intracerebralen Gef/tBverkalkungen enger fassen k6nnen, 
als es vor 16 Jahren m6glieh war. Dies ist dadureh erm6glieht, dab 
solehe F/~lle ausgeschlossen werden k6nnen, bei denen die Gef/ig- 
verkalkungen lediglieh einen, wenn auch wiehtigen Begleitbefund dar- 
stellen. 
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Abgesehen davon, dab beispielsweise auch in Ventrikeltumoren und 
gelegent]ieh in Rindenknoten der tuberSsen Sklerose eerebrale Gef/~B- 
verka]kungen vorkommen, sei in diesem Zusammenhang an die Auf- 
stellung des Begriffes der Sturge-Weberschen Krankhei t  dutch Bergstrand, 
Olivecrona und T6nnis in ihrer 1936 erschienenen Monographie fiber die 
Gef/~BmiBbildungen und Gef/~ggeschwti]ste des Gehirns erinnert, worauf 
wir unten n/~her zuriickkommen werden. Gedacht sei ferner der ein- 
gehenden Bearbeitung des Gliomproblems in den letzten Jahren, das 
ebenfa]ls zu dem vorliegenden Thema in Beziehung steht. Denn bekannt- 
lich kommen ja aueh bei diesen Blastomen Gef~13verkalknngen vor, die 
iiberdies sogar fiir best immte Gliomtypen einen /iberaus charakteri- 
stischen, unter Umst/~nden diagnostiseh wichtigen Befund darste]len. 
Endlich sei darauf hingewiesen, dal3 wir heute in der Frage, ob Zusammen- 
hgnge zwischen den vorliegenden Gef/~BVerkalkungen und der sogenannten 
vorzugsweise bei progressiver Paralyse vorkommenden kolloiden Degene- 
ration der Hirngef/~l~e klarer sehen, als es noch vor einigen Jahren der 
Fall war. Dieser Punkt  wird unten n iher  zu erSrtern sein, doeh sei hier 
bereits angedeutet, dab Weimann die kolloide Degeneration, die gelegent- 
lich yon Verkalkungsvorg~ngen begleitet sein kann, mit  in die Be- 
spreehung der intracerebralen Gef/iBverkalkungen einbezog. Und auch 
Jakob fiihrte unter ttinweis auf die Arbeiten Weimanns und anderer 
Autoren in seiner 1927 erschienenen Anatomie und Histologie des GroB- 
hirns aus, dag ihm aus all den Untersuchungen dieser Verkalkungs- 
prozesse hervorzugehen scheine, dab sie gewisse Beziehungen zur Kolloid- 
und Hyalinentar tung des Gehirns bei progressiver Paralyse aufwiesen. 
Wenn wir also die vorliegenden lq'ille als eine best immte Gruppe yon nicht- 
arteriosk]erotischen cerebra]en Gef/~13verka]kungen herausgreifen, so ver- 
kennen wir nicht, dab all diese mit  Verkalknng einhergehenden Gef~6- 
ver/~nderungen des Gehirns, sieher jedenfalls im morphologischen Bilde, 
gemeinsame Ziige aufweisen. Diese bestehen darin, dab sich aul3er den 
im tibrigen reeht/~hnlichen Kalkinkrustationen charakteristische, vorzugs- 
weise regressive Gef/tBwandvers linden. 

Man wird naeh dem Gesagten zugeben mfissen, dab offenbar reeht 
heterogene Dinge unter dem Krankheitsbild der nichtarteriosklerotischen 
intracerebralen Gef/~Bverkalkungen zusammengefal~t worden sind, n/~m- 
lieh einma] F&lle, bei welchen der Verkalkung eine symptomatische Be- 
deutung zukommt und andererseits solche F/~]le yon cerebralen GefiB- 
verkalkungen, die man nach Fahr als idiopathisehe bezeiehnen kann. 
Hierzu gehSren aus dem /~lteren Sehrifttum die Beobaehtungen yon 
Bamberger, Rokitansky, Virchow, Holscheniko][, Simon, v. Hansemann, 
Mallory u. a. Nach Erseheinen der Arbeiten Weimanns wurden die 
folgenden Fille verSffentlicht: 

Der Fall St~immlers betraI einen 42j~hrigen Xutscher, der einige Stunden naeh 
einer 3Eagenresektion wegen ZwSlffingerdarmgesehwfir gestorben war. Neurologisch 
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hatte er keinerlei Symptome geboten. Anamnestiseh wurde Alkoholabusus fest- 
gestellt. Bei der Sektion fanden sich herdf6rmige symmetrisehe Verkalkungen im 
Gehirn, die in den Globi pallidi schon makroskopisch als gut erbsengroge um- 
sehriebene tIerde zu erkennen waren. Auch im Kleinhirn und im Ammonshorn 
waren Verkalkungen naehweisbar. Die Verkalkungen erwiesen sieh als zusammen- 
geballte Konkremente, die zum Tell frei im Gewebe lagen, zum Teil Beziehungen 
zu den Blutgef~gen aufwiesen. Es handelte sich hierbei haupts~chlich um Capillaren, 
denen die Konkremente in einfaeher Lage augen aufsagen. Doeh auch Arterien 
und Venen waren nieht verschont geblieben. Diese Gefiige zeigten Kalkringe in 
den augeren Mediaschichten und der Adventitia, oft war auch der Virchow-Robin- 
sche Raum der Ort der Ablagerung. Im fibrigen wurden ttomogenisierungen und 
tIyalinisierungen der Media und Adventiti a beobaehtet. Das nerv6se Gewebe zeigte 
Degenerationsherde, die zum Untergang yon Ganglienzellen und Markscheiden ge- 
fiihrt und Lfickenfelder hinterlassen hatten. Naeh Ntdimmlers Ansicht waren wahr- 
scheinlich diese Degenerationsherde eher als die Verkalkungsprozesse aufgetreten. 
Die K6rpersektion ergab eine Atrophie beider Keimdrtisen, w~hrend sonst jegliche 
Verkalkungen vermigt wurden. 

Schiele berichtete fiber den Obduktionsbefund eines 55j/~hrigen Mannes, der in 
der Jugend nichts Auff~!liges geboten hatte, sp~ter dagegen das gild einer langsam 
zunehmenden Demenz zeigte. Im klinischen gerund wurden unter anderem fort- 
w/~hrende unbeabsichtigte ausfahrende Bewegungen in Armen und Beinen, sowie 
mitunter plStzliches tIin- und tferwerfen des Kopfes hervorgehoben. Das Gehirn 
zeigte bei der Sektion fast steinharte herdf6rmige Massen in beiden Stammganglien 
mit ~bergreifen auf das Marklager des Groghirns. Auch im Kleinhirn fanden sich 
harte Massen, die als eine Versteinerung des gez/~hnten Kernes imponierten. Das 
histologische Bild entsprach sowohl hinsichtlich der Konkrementablagerungen 
(KSrner, Kugeln, Maulbeerformen, kompakte Kalkrohre), als auch den Aufquellun- 
gender  Gef/~ginnenwand, den Auflockerungen der Arterienmedia, den bis zum 
Verschlug ffihrenden Einengungen der Lichtungen usw. weitgehend unseren F/~llem 
Die chemische Analyse des Gehirns ergab einen Calciumgehalt der Asche yon 
36,32 % gegenfiber 2,]7 und 1,11% bei normalen Vergleichsf~llen. Im fibrigen ent- 
hielt die Asche des Gehh'ns wenig Magnesium und Eisen neben Spuren yon Natrium 
und Kalium. 

~'ahr beriehtete fiber den Sektionsbefund eines 55j~hrigen Mannes, der kurz 
vor dem Tode an Durehf~llen gelitten und fiber Doppelsehen, Schwindel und 
Schw/ichegefiihl in den Beinen geklagt hatte. Er starb unter klinisch unklaren Er- 
seheinungen. Die Obduktion der Brust- und BauchhShle ergab auger starker 
Stauung, beginnender hypostatischer Pneumonie und alter Cholelithiasis niehts 
Bemerkenswertes. Am Gehirn hingegen fiel die eigenartige Konsistenz des weigerL 
Marklagers auf, indem man beim tIinfiberstreiehen mit dem Finger den Eindruck 
hatte, dab es yon dichtstehenden Stacheln durchsetzt war. In  den Stammganglien 
war dieser gerund nur andeutungsweise vorhanden. Mikroskopisch war die weil3e 
Substanz aufs diehteste yon verkalkten Gef~gen verschiedenen Kalibers durchsetzt, 
Dort, wo die Arterien nur teilweise verkalkt waren, sah man ehm Wandverdickung, 
deutliche Quellung und tIyalinisierung. Es fanden sich keinerlei Erweichungen, 
nur vereinzelt kleinste Blutungen. 

M~ller land als Sektionsbeobachtung multiple intracerebrale bis kirschkern- 
groge Verkalknngsherde bei einein 47j~hrigen Epileptiker mit rachitischem Zwerg- 
wuchs, der knrz vor dem Tode athetoseartige Bewegungsst6rungen dargeboterr 
butte. Die gr6geren N_noten waren beiderseits, besonders im Nucleus caudatus, 
Putamen und Pallidum lokalisiert. Kleinere Knoten fanden sich aueh im Thalamus 
und in der inneren Kapsel. Auch in den Kerngebieten des Kleinhirns und stellen- 
weise im Marklager der Groghirnhemisph/~ren fund sich eine Rauhigkeit beim 
Betasten der tIirnschnitte. Das histologische :gild der Verkalkungen deckte sieh 
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weitgehend mit den Darstellungen Weimanns. Keine Nekrosen und Erweichungs- 
herde. Die ursprfinglichen Gef~gelemente des Nervensystems waren erhMten, 
soweit infolge der Kalkablagerung noch Platz vorhanden war. 

Balthasar berichtete fiber einen Fall yon Torsionssyndrom, der autoptiseh eine 
.excessive Hirnverkalkung zeigte. Befallen waren vorzugsweise das StriopMlidum, 
die gez~hnten Kerne des Kleinhirns, die Kleinhh'nkSrnerschicht und die inneren 
Gro]hirnrindenschichten. I-Iistologisch handelte es sich neben einer VerkMkung 
tier Capillaren und Arteriolen um einen Niederschlag verkalkter Massen im Hirn- 
gewebe. Die AsehenanMyse der Kalkkonkremente, in denen eine organische Grund- 
substanz nachgewiesen wurde, ergab eine ~hnliehe chemische Zusammensetzung 
wie die der Knoehensubstanz. Bezfiglich der Pathogenese nahm der Autor an, 
dal3 offenbar das Zusammenwirken verschiedener Faktoren die Voraussetzung ffir 
die VerkMkung darstelle, hierbei aber eine Gewebsentartung eine hervorragende 
Rolle spiele. 

Pritzsche beschrieb eine familiar auftretende Form yon Oligophrenie mit r5nt- 
genologisch nachweisbaren symmetrischen KMkublagerungen im Gehirn und zwar 
vorzugsweise in den Stammganglien bei drei Geschwistern. Weniger dichte Schatten 
fanden sich im Marklager beider tIemisph~ren und im Kleinhirn, wobei die Kon- 
turen des Nucleus dentatus deutlieh zu erkennen waren. Der Autor deutete seine 
Befunde als nachtr~tgliche Kalkabsorption in PseudokMkkonkrementen. Alle 
Gesehwister waren seit ihrer Kindheit im mittleren Grade schwachsinnig; sie zeigten 
parkinson~thnliche Symptome ohne Agitation, sowie dysarthrische Sprachst6rungen 
und Gehst6rungen. 

Kasanin und Crank fanden bei einem 32j~hrigen Manne, der seit dem 22. Lebens- 
jahre an Epilepsie lift, besonders in den Stammganglien, abet such im Stirnhirn- 
mark und im Nucleus dentatus reichliehe Kalkablagerungen an den Gef~tBen und 
frei im Gewebe. Klinisch fanden sieh spastische Erscheinungen an den Extremitaten, 
dysarthrische Sprach- und Sehluckst6rungen, zuckende Bewegungen yon Kopf, 
Augen, I-IMs, Schulter und Extremit~ten sowie zunehmende Demenz. Eine autoptisch 
nicht untersuchte Schwester bot klinisch eine I-Iemiplegie und einen znnehmenden 
k6rperliehen VerfM1. 

Ein yon Hallervorden untersuehter Fall yon ausgedehnten VerkMkungsherden 
in den Stammganglien und im Kleinhirn bot ebenfalls Hinweise auf eine famili~tre 
Belastung. Es handelte sich um eine 62j~hrige Frau, welche yon Jugend auf an 
Epilepsie lift und 31/~ Jahre vor ihrem Lebensende wegen gemeingef~hrlicher 
]-Iandlungen anstal~sbedfirftig wurde. Klinisch bot sie einen weitgehenden Sehwaeh- 
sinn mit stumpfer Euphorie sowie eine unbeholfene sehwerf~llige Spraehe. Ein Bru- 
der der Patientin lift ebenfalls an Kr~mpfen. Anatomiseh ~anden sich im Gehirn 
ausgedehnte, zum Teil kompakte Kalkherde in den Stammganglien, namentlich im 
Globus pallidus und Putamen, aber auch an einzelnen Stellen der inneren Kapsel. 
/Ringsherum im Marklager der Groghirnhemisph~re war Kalk an den Gef~w~nden 
~bgelager~, so dag die Gei~Be wie feinste Nadelspitzen fiber die Schnittfl~che 
hinausragten. ~Ts die Groghirnrinde verschont war, fanden sich betr~ehtliche 
Kalkab]agerungen aueh in und um den Nucleus dentatus cerebelli. Der Autor 
nimmt eine eigenartige StoffwechselstSrung an, bei der eiweiBartige Subst~nzen 
an den Gef~A3en abgelagert werden, die sich erst naehtr~glich mit Kalk imbibieren. 

Sowohl im Nucleus dentatus als auch im Globus pMlidus fanden Guillain, 
~Bertrand und Rouqu~s dieht gelagerte l~seudokalkk6rner im AdventitiMraum der 
Gef~tBe bei einem 15j~hrigen Knaben, bei dem 11/2 Jahr vor dem Tode epileptische 
~nd tetanische Anf~lle aufgetreten waren. Die :Nebenschilddrfisen zeigten keine 
pathologischen Ver~nderungen. 

W. C. Meyer land bei einer 79j~hrigen Frau, bei welcher auger der klinischen 
Diagnose Apoplexie und Herzschw~ehe weitere klinische Angaben fehlten, in ganz 
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erh6htem ~aBe Pseudokalkablagerungen nicht nur im Striatum, Pallidum und 
Nucleus dentatus, sondern aueh im Corpus Luys und im Nucleus tuber. 

~)brigens verfiigt die Veterin/~rl0athologie nicht nut fiber ]3eobachtungen yon 
Pseudokalkablagernngen bei unseren groBen I-Iauss/iugetieren, auch Krankheits- 
f/tlle vom Typ der beschriebenen siud beim Tiere bekannt; so fand ttolz bei einem 
t4 Jahre alten Pferde beiderseits im 2queleus dentatus k irsehkerngroBe ,,Pseudo- 
kalkinka.ustationen" die eine positive Kossasehe Kalkreaktion gaben. Gleiehartige 
wenn aueh geringere Ver~nderungen zeigte der Globus pallidus. Vor dem Tode 
wies das Tier zentralnerv6se St6rungen auf, die in gespanntem, unsicherem Gang, 
sowie mangelhaftem Orientierungsverm6gen bestanden. 

Die yon uns beschriebenen und die angeffihrten F~lle aus dem neueren 
Schrifttum weisen so viele gemeinsame Zfige auf, daB man yon einem 
besonderen Krankheitsbild sprechen kann, ffir das wir die yon Fcthr 
gepr/~gte Bezeichnung ,,idiopathisehe, nichtarteriosklerotische, intracere- 
brale Gef/~Bverkalkung" iibernehmen wollen. Die Verkalkung ist nieht 
diffus fiber das ganze Gehirn ausgebreitet, sondern lokalisiert: sie zeigt 
eine Bevorzugung der  Stammganglien und regelm~Big auch des Nucleus 
dentatus cerebelli, desgleichen manchmal des Nucleus tuber, Mso vor-. 
wiegend extrapyramidalmotorischer Zentren. f3ber diese Gebiete greift 
der Prozefi in jeweils versehiedenem Grade auf die in der Nachbarsehaft  
li.egenden Bezirke des Marks und der Rinde fiber, nach der Periphe~ie 
an Intensit~tt abnehmend; der Schwerpunkt liegt aber stets in den er- 
w/~hnten Zentren. Daraus ergibt sich, dab dem einheitlichen patho- 
logisch-anatomischen Vorgange auch eine best immte Symptomatologie 
parallel gehen muB; wir haben also ein einheitliches Krankheitsbild vor 
uns, das anatomisch und klinisch gut umschrieben ist. Es zeigt einen 
langsam progressiven Verlauf, soweit die Beobachtung zureichend ist, 
mit  Beginn im jugendlichen oder mittleren Alter. Die Symptome wechseln 
natfirlich mit der Lokalisation der Krankheitsherde:  im Vordergrund 
stehen t typerkinesen verschiedener Art mit  der Tendenz zur Versteifung, 
seltener ist der Beginn mit  einer Akinese. Daneben entwickelt sich eine 
mehr oder weniger deutliche Ataxie, Dysmetrie und cerebellare Sprach- 
st6rungen. Je  naeh der Beteiligung der inneren Kapsel kann es frfiher 
oder sp~iter zu hemiplegischen oder paraplegischen Symptomen kommen. 
Epileptiforme - -  manchmal  aueh tetanische - -  Anf/ille sind h~ufig, so dab 
die Patienten als Epileptiker imponieren, doeh k6nnen solche Anf/~lle auch 
fehlen, +vie dies gerade in unseren F/illen zutraf. Ein zunehmender 
geistiger Rfickgang vervollst/~ndigt das Krankheitsbild. 

Bei der Seltenheit der  Erkrankung geht die Diagnose h~ufig fehl. 
Es sollte deshalb in zweifelhaften F/~llen eine einfache R6ntgenaufnahme 
des Sch/~dels "nicht unterbleiben; die sch/Snen Befunde van Pierach 
und Fritzsctte zeigen den Wert  dieser Untersuchung. 

Vergleieht man die Vorgeschichte der einzelnen Krankheitsf/~lle, so 
stellt man lest, dab es sieh in einigen F/illen offenbar um frfiher gesunde 
Individuen gehandelt hat, w/~hrend in anderen ein angeborener Schwaeh- 
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s inn mi t  Hinweis  auf eine familis Belas tung besteht.  I n  dieser Hins ich t  
beanspruehen  die FMle yon  Hallervorden, Kasamin  und  Cranlc, Fritzsche 
sowie die eine der eigenen Beobachtungen  ein besonderes Interesse. Es  
erscheint deshalb a r ingend  geboten, in  Zukunf t  derartige Fs mSglichst 
aueh veto genea]ogischen S t a n d p u n k t  aus genau zu untersuchen.  Ers t  
d a n n  wird sieh entscheiden lessen, ob wir bei dem vorl iegenden Krankhe i t s -  
bild von  einer besonderen Erbkrankhe i t  zu sprechen bereehtigt  sind. 

W e n d e n  wir uns  veto patho]ogiseh-anatomischen S t a n d p u n k t  aus der 
Deu tung  des Krankhei t sb i ldes  zu, so sei vorausgesehiekt,  dab bezi]glieh 
der Pathogenese die Ansiehten der Autoren  weir auseinander  gehen. 

I-Iatte Ascho]] in seinem Referat fiber die VerkMkung (1904) die )[tiologie 
dieser eigentfimlichen DegeneratiOn der GefhBe als v6ilig dunkel bezeichnet, des- 
gleichen Fahr im ]-Iinblick auf seinen eigenen Fall, so nannte auch M. B. Schmidt 
die multiple Verkalkung der kleinen ~Iirngef~$e ein Krankheitsbild unsicherer Ent- 
stehung, bei welchem in der Mehrzahl der Falle keine Skeleterkrankung oder Ver- 
~nderung am gesamten Gef~l~system vorliege. Hallervorden sehlol3 auf eine besondere 
Stoffweehselkrankheit unklarer Genese. Die Frage, ob bzw. inwiefern die VerkaL 
kungen mit den fibrigen vorwiegend regressiven Ver~nderungen der Gef~Be in ur- 
sachlichem Zusammenhang stehen, wird verschieden beantwortet. Sie beriihrt sich 
aufs engste mit der oben bereits gestreiften Frage, ob des vorliegende Krankheitsbild 
mit der sea. kolloiden Degeneration des Gehirns zusammenh~ngt, also einem Kramk- 
heitsbilde, bei dem histologisch die I~Iomogenisierung and Verquellung der Gef~Be l 
im Vordergrunde steht nnd bei dem eine Verkalkung nur faknltativ auftritt and eine 
sehr untergeordnete t~olle spielt. Weimann, der einer St6rung der Lymphzirknlatio~ 
bei dem ganzen KrankheitsprozeB eine besondere Bedeutung beimaB, versuchto 
sowohl die Verkalkungsvorg~nge als aueh die Verdickungen and ]=Iomogenisie- 
rungen der Gef~l]w~nde mit dieser hypothetischen Zirkulationsst6rung in urs~ich- 
lichen Znsammenhang zu bringen. So srblickte er unter Bezugnahme anf seinerL 
ersten Fall in der starken 5demat6sen Aufquellung der Intima, die stellenweise zu 
einer erheblichen Verengernng des Lumens gefiihrt hatte, die Folge einer StSrung 
der Lymphzirkulation innerhalb der Gef~il3wandnngen nnd aul3erdem nahm er an, 
daft diese Lymphzirkulationsst6rung dureh Vsr~nderung des Kohlens~tnregleieh- 
gewichtes far die Ausscheidung der Kalksalze yon Bedeutung sei. Deshalb meinte 
er, daft fast immer bei den beschriebenen FMlen Anhaltspunkte fiir die Annahme 
einer Lymphzirkulationsst6rung gegeben seien, and zwar bald sin des angrenzende 
Nervenparenchym komprimierender Tumor im Gehirn oder in seinen Hiiuten, bald 
ein Hydrocephalus. Eine Stiitze ffir diese Auffassung erblickte er darin, da[~ die 
Verkalkung stets in den adventitiellen Lymphraumen beginne. Abgesehen devon, 
dal3 es recht bedenklieh erscheint, einen Hydrocephalus mit einer Lymphzirku- 
lationsst6rung in Zusammenhang zu bringen, da die inneren und gnl3eren Liquor- 
r~nme schwerlich als Lymphrs aufzufassen sind, sei darauf hingewiesen, da~ 
iiberhaupt der Begriff der Lymphe nnd  der Lymphzirkulation vieIfach in sinem 
zu weiten Sinne gebraueht wird, wenn nach Hueclc unter Lymphbahn lediglich die 
klappen~iihrenden Lymphgefii$s nnd dis Lymphcapillaren, also nur die mit einem 
eigenen Endothel ausgekleideten l~tume zu verstehen sind im Gegensatz zu den 
nieht vorgebildeten Gewebsspalten. In diesem Sinns sind die meisten sog. Lymph- 

1 Wir vermeiden bewu~t den Ausdruek ,,HyMinisierung", da die Bestrebungen 
Erich Mi~llers u. a. eiaer Verw~sserung des Hyalinbegriffes entgegenzutreten und 
einzelne ttyalinarten seharf vonein~nder abzugrenzen vom allgemein-pathologischen 
Standpunkte aus durchaus zu unterstfitzen sind. 
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spalten nur Saftspalten. Ferner ist die Tatsaehe, dag Aufquellung der Gef/tgwand 
und Verkalkung keineswegs immer genau Hand in Hand gehen, mit dieser ttypo- 
these nieht gut in Einklang zu bringen. I)iese Diskordanz erkl/~rte Weimann am 
]Beispiel der kolloiden Degeneration der Hirngef/~ge, die ja den Prototyp einer Ver- 
quellung der Gef/tgwand darstellt, mit der Annahme, dab die Ausf~llung der kolloi- 
den Eiweigsubstanz allein offenbar nieht zum Auftreten des Verkalkungsprozesses 
gen/ige, sondern andere im Chemismus der Blur- und Gewebsfliissigkeit sowie im 
Nervenparenehym begrfindete Momente hinzukommen miigten. Zum Verst/~ndnis 
dieser Erw~gungen sei erw~hnt, dab man, naehdem Mallory und v. Hansemann 
bei ihren l~tllen naeh Entkalkung als Riiekstand eine kolloidartige Eiweigsubstanz 
vorgefunden hatten, auf Grund eines/~hnliehen Verhaltens bei einigen reeht unspezi- 
fisehen ehemisehen Rsaktionen allzu weitgehende Sehltisse auf die ehemisehe Zu- 
sammengehSrigkeit der kolloidalen Substanz bei der kolloiden Degeneration einer- 
seits, der naeh Entkalkung fibrig bleibenden kolloidalen EiweigkSrper andererseits 
gezogen hatte. So fiihrge Weima~n aus, dag die groge gesistenz gegen S/~uren, 
Alkalien und Siedehitze bei seinem Falle vollkommen mit dem Verhalten bei der 
kolloiden Degeneration fibereinstimme, nut fehlte bei letzterer die starke F/~rb- 
barkeit mit H.~matoxylin, die nut dann auftr/~te, wenn der Stoff Kalk enthielte, 
enthalten habe oder mit Eisen impr/~gniert sei. Man wird zugeben miissen, dab 
es mehr als gewagt, ist, lediglieh aus diesen Feststellungen heraus auf eine ehe- 
misehe ]4hnliehkeit oder gar Gleiehheit der in Frage stehenden K6rper zu sehlieBen, 
~m so weniger als namentlieh dutch die neueren Untersuehungen von Seholz und 
seiner Sehule der mesenehymale Charakter der kolloiden Degeneration als erwiesen 
gelten mug, w/thrend ftir das vorliegende Krankheitsbild allein sehon wegen des 
in Llbereinstimmung mit nnseren Befunden yon vielen Untersuehern festgestellten 
Vorkommens freier Kalkkonkremente auBerhalb der Gef~ige im nervSsen Gewebe 
der rein mesenchymale Charakter des Krankheitsprozesses zum mindesten hSehst 
zweifelhaftist. Unter diesen Umstanden mag es gerechtfertigt erseheinen, im folgen- 
den die beiden wiehtigsten Kennzeiehen des in Frage stehenden Krankheitsbildes 
im histologisehen Bride, n~mliell einmal die Verkalktmg nnd zum anderen die fibrigen 
Geffigwandver/~nderungen in ihrer pathogenetisehen Bedeutung fiir den Gesamt- 
prozef3 einer gesonderten Betraehtung zu unterziehen. Hiermit soll freilieh nicht 
gesagt sein, dag der Verkalkungsprozel3 aussehlieglieh im ektodermalen Gewebe 
beginne ~nd sekund/~r auf die Gef~igwand iibergreife. Es ist vielmehr Obersteiner 
beizupfliehten, der die Ansieht vertrat, dal~ die Verkalkung der Gefal~e bei diesen 
Verkalkungsprozessen yon der Adventiti~ ausgehen und offenbar aueh in den mitt- 
leren und inneren Gel~il3wandsehiehten beginnen k6nnen. Aueh naeh Schalten- 
brand und Bailey kann die Verkalkung der Hirngef/~13e an jeder Sehieht des Gef/tB- 
rohres beginnen. 

Die Verkalkungen sind als dystrophisehe aufzufassen, da im all- 
gemeinen offenbar keine hinreiehenden Anha l t spunk te  fiir das Vorliegen 
einer Kalkmetas tase  oder einer sonstigen den Kalkstoffweehsel des Ge- 
samtorganismus  betreffenden StSrung gegeben sind. Die Erfassung des 
dystrophisehen Vorgangs bietet  abet  vor allem deswegen besondere 
Sehwierigkeiten, weil die Ausmage der Verkalkungen zur Geringfiigigkeit. 
der Befunde am ektodermalen und  mesenehymalen  Gewebe des Gehirns 
in ke inem Verhs stehen. I t ieraus  ergeben sieh folgende Fragen :  

1. Woher  s t a m m t  die Masse, die die organisehe Grundsubs tanz  der 
VerkMkung bildet, bzw. als Kalksalzf~nger wirkt  ? 

a) Aus dem Blur ? b) Aus dem Gewebe? 
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2. Wie ist der zur Bi ldung dieser Masse ffihrende gewebliche Vorgang 
zu denken  ? 

W e n d e n  wit uns  n u n m e h r  zun~chst  einer speziellen Be t rach tung  der 
KMk~blagerungen zu, so ist iestzustellen,  da~ die verschiedensten An- 
sichten fiber ihre Genese ge~uBert worden sind. 

Die yon Virchow vertretene Auffassung, dab es sich hierbei um eine Kalk- 
met~stase handele, eine Annahme, die der Autor mit dem Naehweis einer Caries 
der Wirbels~ule und des Felsenbeines begriinden konnte, f~nd bei sp~teren Unter- 
suehern fast allgemein wenig Anklang. Die meisten Autoren stimmten vielmehr 
darin fiberein, dab dem vorliegenden VerkMkungsprozefi in der I{auptsaehe keine 
den Gesamtorganismus betreffende StSrung des KMkstoffweehsels, zu welcher be- 
kanntlich yon M. B. Schmidt ~uBer der KMkmetastase die KMkgicht gereehnet 
wird, zugrunde liege, sondern dab es sich vielmehr um eine Verkalkung aus lokalen 
GewebestSrungen heraus bei unver~ndertem KMkstoffwechsel, Mso um eine dys- 
trophisehe Verkalkung h~ndele. Dennoch wurde wiederholt die M6gliehkeit er- 
wogen, dab eine Mlgemeine KalkstoffweehselstSrung mit im Spiele sein und den 
VerkMkungsprozeB begfinstigen m5ge. So m~ehte Schiele in diesem Sinne ~uf eine 
gleiehzeitig bestehende hochgradige MediaverkMkung der Arteri~ thyreoidea supe- 
rior aufmerksam, wahrend Stii~tmler ausdriieklich hervorhob, dM] er ~uBer im Ge- 
hirn in keinem Organ mikrosl~opisch babe Kalk nachweisen k6nnen. Gelegentlieh 
wurde eine kurz vor dem Tode durchgeffihrte CMeiumbehandlung, gelegentlich 
ein rachitischer Zwergwuchs Ms Ausdruck einer KalkstoffwechselstSrung mSglicher- 
weise mit dem cerebrMen Verkalkungsprozefi in Zus~mmenhang gebracht. ~Iier 
bedfirfen aueh die bei unserem dritten FMle vermerkten Spontanfrakturen des 
Oberarms und Obersehenkels einer besonderen Wfirdigung. In  ihnen einen Hin- 
weis auf eine erh5hte Knochenbrfichigkeit und m6glicherweise einer Kalkver- 
armung des Knochens zu erblieken, dfirfte nieht abwegig sein. Leider liegt ein ana- 
tomischer Untersuehungsbefund fiber das Skeletsystem nieht vor. Da man in letzter 
Zeit den seit langem bekannten VerkMkungen der ~iere vom Typ der subakuten 
Sublimatnephrose bei hypochlor~mischen Zust~nden, als deren Ursache schweres 
und wiederholtes Erbreehen beim Magen- und Duodenalgesehwfir bzw. der hier- 
durch bedingten PfSrtner- und DuodenMstenose eine wesentliche Rolle spielt, 
erneut Beaehtung gesehenkt hat und P~rez-Castro im Institute Bi~chners in syste- 
matischen Untersuchungen dieser Frage nachgegangen ist, sei darauf hingewiesen, 
d~B es sieh im FMle Stgmmlers und sehr wahrseheinlieh auch in unserem dritten 
Falle um Ulcustrager handelte. Freilich l~Bt sieh nieht mit Bestimmtheit ent- 
seheiden, ob bier ein rein zuf~lliges Zusammentreffen zweier versehiedener Krank- 
heiten vorliegt. Immerhin ist in dieser l%ichtung die wiederholt festgestellte Pseudo- 
kMkvermehrung bei der Addisonschen I~rankheit (Ostertag, Jakob) bemerkenswert, 
da auch bei dieser Krankheit eine Verminderung der BlutkoehsMzwerte bekannt 
ist. Wichtig ist fibrigens, daB das vorliegende Krankheitsbild weder mit der 
universellen noch der cireumseripten Caleinose vergesellschaftet zu sein pflegt. 
Endlich muB hier d~r~uf hingewiesen werden, daB die seit langem diskutierte 
Frage, ob die vorliegenden Gef~Bverkalkungen mit elner FunktionsstSrung 
der ~Tebenschilddrfisen bzw. einer Tetanie in urs~chliehem Zus~mmenhang 
stehen kSnnte, immer noch nieht endgfiltig entschieden ist. Zwar haben die 
anatomisehen Untersuchungen der Epi~helkSrper bisher noch nie ein im posi- 
tiven Sinne verwertbares l%esultat gezeitigt, aber in dieser Riehtung gibt aus 
dem neueren Schrifttum immerhin die Beobaehtung yon Guillain, Bertrand 
und Rouqu~s und der Fall ~ahrs zu denken, bei welehen fiber kurz vor dem 
Tode aufgetretene eklampsie~hnliehe Anf~lle mit Geburtshelferstellung der Finger 
und I-Iande berichtet wird. 
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E s  w/~re also immerh in  m6glich,  dab  eine den Gesamtorganismus  
betreffende StSrung des Kalkstoffwechsels wenigstens einen den cere- 
bra len  VerkalkungsprozeB begiihst igenden Fak to r  darstel len kann .  DaB 
abet  fast regelm/~Big isoliert das Gehirn betroffen ist, weist entschiederr 
in  tier R ieh tung  eines lokal bed ingten  Prozesses. Welcher Art  aber der  
dystrophische Vorgang sei, auf den die Bi ldung jener  KSrper,  welche die 
organische Grundlage der Ka lk ink rus t a t i onen  darstel len und  mi t  der  
organischen Grundsubs tanz  der in Gallen- u n d  Harnwegen  vorkommenderr  
Ka lkkonkremen te  vergleichbar w/~ren, zu beziehen sei, ist  eine verschieden 
beantwor te te  u n d  noch nicht  befriedigend gelSste Frage. 

So sah Fischer in einer Erkrankung tier Glia die Grundlage des Verkalkungs- 
prozesses, weil er bei einem klinisch dureh athetotische Bewegungsst6rungen aus- 
gezeichneten Falle, der zwar nicht zum gleiehen Krankheitsbilde wie das in Frage 
stehende geh6rte, im Pallidum au$er reiehliehen Kalkkonkrementen k6rnige Ein- 
schliisse in zahlreichen Gliazellen fand, in denen er die Vorstufe tier Kalkkonkre- 
mente erblieken zu miissen glaubte. Von neneren Untersuchern hat vor allem 
Schiele die Meinung vertreten, dab in einer Erkrankung der Ganglienzellen im 
wesentliehen das Primum movens des Prozesses zu erblicken sei. Schiele begrtin- 
de~e seine Ansicht dami~, dal~ sieh in Sehnitten, die mit Thionin oder nach Niss~ 
gef~rbt wurden, in diehten Verkalkungsherden wie aueh doff, wo die perikapill~re 
Konkrementbildung iiberwog, in den degenerierten Ganglienzellen zahllose runde 
K6rnehen naehweisen liel~en, welche sieh an Stelle der ZellauflOsung in das um- 
gebende Gewebe verteilten. Im ttinbliek auf diese Ausfiihrungen Schieles scheint 
es uns unbewiesen zu sein, dab die beschriebenen Ganglienzellver/~nderungen de- 
generativen Charakters als prim/~re aufzufassen seien, und endlich spricht das ver- 
sehiedenartige f/~berisehe Verhalten der in den Ganglienzelten enthaltenen KOrner 
einerseits der ira Virchovo-Robinschen l~aume gelegenen Niederschl~ge anderer- 
seits nicht zu Gunsten der Annahme Schieles. Bei der I-I~matoxylinf~rbung be- 
hielten n~mlich die Einsehliisse tier Ganglienzellen eine schwach gelbliche Eigen- 
farbe, w/~hrend Rich die im Virchow-Robinschen l~aum befindlichen KOrnchen 
intensiv mit H~tmatoxylin f~rbten. Weimann dagegen vermied es, eine bestimmte 
Zellform fi~r den dystrophischen Vorgang verantwortlich zu machen, indem er 
tier Ansieht Ausdruck verlieh, dab infolge des Degeneragionsprozesses im Gehirn 
sehleehthin und dermit  ihm zusammenh~ngenden Abbanvorg~tnge in der Gewebs- 
fliissigkeit und in den Lymphbahnen der Gef~ge kolloidale EiweillkSrper ausfielen, 
die als Kalksalzfanger wirkten and sich mit Kalksalzen impragnierten, ttierbei 
komme der Spezifitat des Degenerationsprozesses im Nervensystem keine aus- 
schlaggebende Bedeutung zu, da die Verkalkung bei den versehiedensten Krank- 
heiten, sowohl lokalen als diffusen, akuten und chronischen beobachtet wiirde, 
Als Vertreter der lokalen fiihrte er unter anderem die Linsenkernerweichungen bei 
der Kohlenoxydvergiftung, f~ir die diffusen angeborene und erworbene Idiotien, 
Paralyse usw. an. Auf Grnnd nnserer eigenen Untersuehungen miissen wit fest- 
stellen, dal] wit an den vorliegenden F~tllen keinen als primttr zu deutenden degene- 
rativen Pr0zeB naehweisen konnten, w~hrend a11e gefundenen degenerativen Ver- 
/~nderungen, wie beispielsweise die Befunde an den Kernen der Oliven, zwanglos 
als Folge der Gef~tl~verkalknngen gedeutet werden kSnnen. Sehr bemerkenswert 
und sehwer erkl/~rbar ist ferner, wie Weimann selbst hervorhob, dab die Verkalkung 
meist nieht diesen anderen laathologisehen Prozessen parallel geht, sondern oft 
gerade dort am stgrksten ausgepr&gt ist, wo sonst keine oder nut geringe ttirn- 
ver~nderungen vorliegen. Mit l~eeht ist tiberhaupt yon vielen Un{ersuchern 
hervorgehoben worden, dab die Schwere des Verkalkungsprozesses zu der Gering- 
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Ytigigkeit der Ver~nderungen im nervOsen Gewebe kontrastiert. Und nicht zuletzt 
deshalb wird man die :Beziehungen zwischen den Kalkab]agerungen des vorliegellden 
Krankheitsbildes und dem sog. Pseudokalk, dessen Vorkommen auch beim Ge- 
sunden durch die Untersuchungen yon Spatz, Ostertag u. a. bekannt ist, zu erSrtern 
haben. 

W~hrend ~ltere Untersueher die Bezeiehnung Kalk  und Verkalkung 
oft ohne Rfieksiehtnahme auf den Ausfall der histoehemisehen Kalk- 
reaktionen ftir basophile, sieh mit  tt/~matoxylin blau f/trbende K6rper  
im Gehirn anwandten, hat te  Spatz im Jahre  1922 mit  Naehdruek auf 
die Notwendigkeit einer wissensehaftlich exakteren Anwendung des Kalk- 
begriffes hingewiesen, indem er nut  bei positivem Ausfall der entspre- 
chenden histoehemischen Reaktionen yon Kalk zu spreehen gestattete. 
Er ffihrte den Begriff , ,Pseudokalk" ein, worunter er Produkte eines noeh 
nieht n/~her bekannten Stoffwechselvorganges zusammenfal3te, denen die 
Eigenschaft sieh mit  Kalksa]zen zu impr~gnieren, nur in fakultat iver 
Weise zukommt.  

War in genetischer Hinsieht dureh verschiedene Erfahrungen nahe- 
gelegt, dab es sieh bei dem sogenannten Pseudokalk um Niedersehlag- 
produkte aus einer eiweiBhaltigen Fliissigkeit handelte, so blieb die Frage 
naeh der t Ierkunf t  im wesentliehen ungelSst. Spatz ersehien es h5chst 
unwahrseheinlieh, dab der Pseudokalk primer in der Gef/~Bwand ent- 
stehe. Demzufolge liel3 er die beiden M5gliehkeiten often, dab die Masse 
aus dem Blute oder dem Gewebe bzw. der Gewebsfliissigkeit stamme, 
wobei er im fibrigen die Bedeutung eines spezifisehen Chemismus im 
Sinne yon C. und O. Vogt in Erw/~gung zog. Auch Altsch.ul berfieksichtigte 
bei seinen Ausf/ihrungen fiber die Pseudokalkgenese die Lokalisation 
dieser Konkremente und vermutete  im fibrigen, dab die Inkrustat ion 
mit Pseudokalk vielleieht eine relativ unspezifisehe Gewebsreaktion in 
einem hierftir besonders empfgngliehen Gebiete darste]le, die dureh fall- 
weise verschiedene Sch/~dliehkeiten hervorgerufen werden kSnnte. Be- 
ztiglieh der Beziehungen zwisehen der Pseudokalkablagerung und den 
vorliegenden Verkalkungsprozessen sei erw/~hnt, dab Sehiele, Fritzsche 
und andere Autoren, denen wir uns ansehliel3en, ihre Beobaehtungen a]s 
F/ille yon Pseudoka]kab]agerung mit  ungewShnlieh ausgedehnter u n d  
sehwerer sekund/~rer Verkalkung auffal~ten. Aber nicht jede Pseudokalk- 
vermehrung ist dem vorliegenden Krankheitsbilde gleich zu setzen; so 
stell~en beispielsweise Spatz und Hallervorden bei der naeh ihnen benannten 
Krankhei t  u. a. eine ins Paghologische gesteigerte Vermehrung des 
Pseudokalks lest, ohne dab hieraus ein das vorliegende Krankheitsbild 
beherrschender Gef/~Bschaden resultiert. St~immler betonte mit  Nach- 
druek, am auffallendsten sei wohl bei seinem Falle die Tagsache, dab die 
Lokalisation der Verkalkung genau die gleiche war wie sie Ostertag fiir 
die Konkremente in anseheinend v511ig normalen Gehirnen feststellen 
konnte. Dies ist besonders deshalb hervorzuheben, weil der Fall St~immlers 
im Gegensatz zu den anderen F/~]len keinen Endzustand darstellt, indem 
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es sieh n~tmlich um einen Patienten handelte, der keine neurologischen 
Symptome geboten hat te  und an einer interkurrenten Krankhei t  starb. 
Diese Lokalisation legt naeh St~immler den Gedanken nahe, dag w i r e s  
mit  einem ProzeB zu tun haben, der eine ins Pathologisehe gehende 
Steigerung eines sehon unter normalen Verh/tltnissen zu beobachtenden 
Vorganges darstelle. 

Hat te  Ostertag an einem grogen Material nachweisen k6nnen, dag vor 
allem innersekretorisehe StSrungen die Pseudokalkablagerung beg/in- 
stigen, so k5nnte es verlockend sein, in der Atrophic der Keimdriisen 
bei Stiimmlers Fall, die der Autor mit  dem anamnestiseh festgestellten 
Alkoholabusus in urs~ehlichen Zusammenhang braehte, eine Stiitze fiir 
die Auffassung zu erblicken, dag Pseudokalkablagerungen und Kalk- 
inkrustationen des vorliegenden Krankheitsbildes genetisch zusammen- 
geh6ren; freilich w/~re es gewagt, aus einer einzelnen Beobachtung allzu 
weitgehende Sehliisse in dieser I~ichtung zu ziehen. W/~hrend n~mlich 
Blankenburg hinsichtlich der disseminierten Calcinose der KSrperorgane 
auf zeitliche Beziehungen zur Pubert/t t  und den Beginn der Menopause 
hinweisen konnte und daraus den berechtigten SchluB zog, dab die 
Bevorzugung dieser Perioden der Umstellung des innersekretorischen 
Apparates einen Itinweis auf pathogenetisehe Zusammenh~nge mit  diesem 
Organsystem darstellten, kBnnen wir ftir das vorliegende Krankheitsbild 
derartige zeitliche Beziehungen zwisehen dem Beginn der Erkrankung 
und den erw/~hnten Lebensperioden nieht naehweisen. End]ich 1/iBt sich 
nicht leugnen, dab die LokMisation des Pseudokalkes nur bis zu einem 
gewissen Grade mit  den Pr/~dilektionsstellen des ~rorliegenden Krankheits- 
bildes iibereinstimmt, indem eine gewisse Bevorzugung der naeh den 
Untersuehungen yon Spatz als eisenreich bekannten Zentren nicht yon 
der Hand  zu weisen ist, wenn auch fast stets die Grenzen dieser Zentren 
yon dem vorliegenden Krankheitsprozesse nieht streng respektiert werden 
und aueh eisenarme Zentren betroffen werden kSnnen. Auch sei darauf 
hingewiesen, dab das AmInonshorn zu den Priidilektionsstellen der 
Pseudokalkablagerung ziihlt, wiihrend bei dem vorliegenden Krankheits-  
bilde keine merkliehe Bevorzugung dieses I-Iirnabsehnittes zu konsta- 
tieren ist. 

Aus all diesem glauben wir sehliegen zu miissen, dab enge verwandt- 
schaftliche Beziehungen zwischen dem Pseudokalk und den Kalk- 
inkrustationen der vor]iegenden Fglle anzunehmen sind. 

In  der Tat  kann man sieh bei einer Durchsicht des umfangreiehen 
Schrifttums in zah]reichen Fiillen des Eindrucks nicht erwehren, dab 
fliegende Uberg/inge zwischen dem vorliegenden Krankheitsbflde und 
einer iiberreichliehen Pseudokalkbildung denkbar sind. Allerdings ist 
zuzugeben, dab in unserem Falle M. das Pallidum keine Steigerung des 
normalen Pseudokalks aufwies. Man vergleiche beispielsweise die reich- 
lichen konfluierenden perieapilliiren Pseudokalkablagerungen im Pallidum, 

=&rchiv fiir  t ' s ych ia t r i e .  ]3d. 1 i l .  3 
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die Ostertag bei einem 31/2j~hrigen mongoloiden Kind land; auch der 
Fall LSwenberg mit bevorzugter Beteiligung der GefS~Be des Pallidums 
sei erwghnt. Brandes beobachtete bei einem 27jKhrigen Epileptiker, in 
dessert Blutverwandtschaft  Sehwaehsinn vorgekommen war, isoliert in 
der Brfieke, feine pericapill~tre Konkremente vom Typ des Pseudokalkes, 
die jedoeh eine positive Kossasche Kalkreaktion gaben. Eine ebenfalls 
bemerkenswerte Lokalisation yon Pseudokalkniedersehl~tgen in einem auf 
die vierte I~indenschieht der Fissura ealearina besehr~nktem Gebiete 

Abb. 15. Sturge-FVebersche !Krankheit ,  Fall  La .  Hi rnr inde .  l{f~matoxylin-Eosin. Verg'r. 
35real. Te leangiek tas ien  in der  Pia,  Ka lkkonk remens  an  den Gef~t~en der  l~inde. 

sahen Lgwenberg und Bielschowsky. C. und 0. Vogt erblickten bei diesen 
F~lleu die pr imate StSrung in einer topistisehen Gef~gerkrankung und 
vermuteten als Ursache derselben eine bisher nicht aufdeckbare besondere 
Struktur der Gef/~Bwand. v. Braumiihl fand im Nucleus dentatus einer 
30jghrigen Idiotin, die im Verlaufe yon 8 Tagen an einer fieberhaften 
intestinalen Erkrankung gestorben war, eine durchaus elektiv anmntende 
Ablagerung yon Pseudokalk im Bereiehe yon kleineren und grSgeren 
Gefggen. Daneben land sieh in diesem Gebiete ein diffuser Zellansf~lt 
und eine deutliche Gliavermehrung. Auffallend war, dab die iiblichen 
Prgdilektionsstellen fiir diese Ablagerungen, wie Pallidum und Ammons- 
horn, in diesem Falle frei waren. Naeh der Ansieht v. Braunmiihl darf 
man vielleieht in diesem Befunde die ersten Anzeichen ffir eine Schgdigung 
des Zahnkerns und seiner Gefggbezirke bei einer infekti/Ss-toxischen 
intestina,len E r k r a n  kung suehen. 
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Anderen  Gesetzen folgt die Loka l i sa t ion  der,  wie berei ts  angedeu te t ,  
h is tologisch s eh r~hn l i chen  GefgBverkalkungen bei  der  Sturge-Webersches 
Kranlcheit, welehe sieh un te r  Verschonung der  S t ammgang l i en  im Be- 
reiehe der  GroBhirnrinde,  und  zwar  aussehliel31ieh auf  der  Seite des 
Naevus  f l ammeus  und  des p ia len  Angioms finden.  W i t  besehr/ tnken uns 
im folgenden darauf ,  die Verka lkungsb i lde r  bei  dieser K r a n k h e i t  an 
H a n d  zweier Fgl le  einer vergle iehenden B e t r a e h t u n g  zu unterz iehen.  

Fall La. Mikroskolgischer Be/und: Oeeipitalrinde: Wahrend die ~ufteren l~inden- 
schiehten stellenweise frei yon Kalkablagernngen sind, zeigen die mittleren und 
unteren Sehiehten eine intensive Verkalkung. Es linden sieh hier versehieden 
gro6e, zum Tell bizarr geformte Kalkbr6ckel, yon denen die kleineren sich an der 
AuBenseite der Capillaren abgelagert linden. Das tfild gleieht weitgehend der 
Abb. 17 der angezogenen Monographie. Im iibrigen zeigen die Capillaren weir- 
gehende Untersehiede im Grade der Verkalkung. Neben v611]g verkalkten lassen 
sieh g/~nzlich unverkalkte naehweisen; gelegentlich sieht man an Gef~Bverzwei- 
gungen, dab der eine GefgBsst verkalkt, der andere yon der Verkalkung v611ig 
versehont ist. Einige gr6Bere Kalkbr6ckel sind konzentriseh gesehiehtet, andere 
maulbeerartig geformt, i]berhaupt hat die Verkalkung einen regelloseren Charakter 
als die der idiopathisehen Form. Teleangiektasie der fiber dem untersuehten t~inden- 
gebiet befindlichen Pia mit reichlieh vielfaeh erwei~erten Capillaren und kleinen 
Venen, deren Wandlung zum Teil homogenisiert ist. Verkalkungen linden sieh 
im Bereiehe der Pia nicht (Abb. 15). 

Eirt ~thnliches mikroskopisches Bild biete~ der ~'all T5. �9 
Mi/~roskopischer Be[und. Die Verkalkung in der Grof~hirnrinde gleicht welt- 

gehend der des Falles La. mit verschieden groBen, zum Teil konzentriseh geschich- 
teten Kalkbr6ekeln. Ferner linden sich zahlreiche kleine Gef/iBe mig sehr kleinen 
kokkenartigen Xonkrementen an der Aul?enseite der Gef~tBwand wie bei der idle- 
pathisehen Form (Abb. 16). Vielfaeh sind anf weite Streeken die GefgBe in dieser 
Weise vergndert, so dab ganze GefiiBnetze den gleiehen Befund aufweisen, tIgm- 
angiom der Pia mit starker Vermehrung vorzugsweise kleiner GefgBe, die zum Teil 
kavernomartig erweitert sind nnd dieht beieinander liegen; ferner finder sieh (ira 
Gegensatz zum Falle La.) stellenweise eine blastomat6se Wucherung des l~inde- 
gewebes, das gr6Btenteils faserig, znm kleinen Teil homogenisiert ist und in Form 
gr6Berer Knollen partielle Verkalkung aufweist. Dieses Bild stimmt weitgehend 
mit der Abb. 20 der erw/thnten Monographie iiberein. 

Vergleiehen wir  diese Verka lkungsb i lde r  mi t  denen der  id iopa th i schen  
F o r m ,  so l~Bt sieh eine wei tgehende Ahnl ichke i t  n ieht  yon der  H a n d  
weisen. Es is t  deshalb  vers t~ndl ieh ,  dab  Weimann und  gl tere Autoren  
in t raee rebra le  Gef/~Bverkalkungen, die wir  heute  als S y m p t o m  der  Nturge. 
Weberschen K r a n k h e i t  zu be t r ach t en  gelernt  haben,  n ich t  scharf  yon  der  
id iopa th i sehen  F o r m  absonder ten .  Fre i l ich  zeigt das morphologisehe  Bi ld  
der  Verka lkungen  auch gewisse Abweichnngen,  die nament l i ch  dar in  
bestehen,  da6  neben  den  kleinen,  r unden  K o n k r e m e n t e n  sieh ganz regellos 
ges ta l te te  b izarr  geformte  Ka lkb r6cke l  vorf inden,  wie wir  sie in ~thnlieher 
F o r m  wiederhol t  in ve rka lk t en  Ol igodendrogl iomen angetroffen haben.  
U b e r h a u p t  seheinen die Verka lkungen  bei der  Nturge- Webersehen K r a n k -  
heir  hinsieht l ich ihres feineren morphologischen  Brides vielfach noeh regel- 
loser zu erfolgen als bei  der  id iopa th i sehen  GefgBverkalkung,  und  es is t  
n ich t  nur  ve to  kl in isch-diagnost isehen,  sondern  auch ve to  pathologisch-  

3* 
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anatornisehen Standpunkte aus wiehtig, dab die Verkalkung gelegentlieh 
g/~nzlieh fehlen kann, worauf Olivecrona hinwies. 

In  formM-genetiseher Hinsieht seheint der KMkkonkrementbi ldung 
bei der Sturge-Webersehen Krankhei t  ein ~hnlieher Verkalkungsprozeg 
zugrunde zu liegen wie bei der idiopathisehen Gefgl3verkalkung. So ist 
der Ansieht yon Peters und Tebelis 1 beizupfliehten, dag aueh hier eine 
kolloide Substanz eine Verkalkung erf/~hrt. Wit  f/igen hinzu, dab unseres 
Eraehtens wabrseheinlieh such bei der Sturge- Weberschen Krankhei t  diese 

Abb. 16. Sturge-Webersehe I~2rankheit, Fall  T5. Hirm' inde.  Hhmatoxy l in -Eos in .  
Vergr.  95real. Feine und  grSbere K a l k k o n k r e m e n t c  in der  Hirnr inde.  

Masse aus dem Gewebe s tammen dfirfte, da Anhaltspunkte daffir, dab sie 
aus dem Blute kommt,  vermigt  werden. 

Was diese Kalkablagerungen abet grundsgtzlieh yon der idiopathi- 
sehen GefgBverkalkung unterseheidet, ist ihre Lokalisation: sie stehen 
bei der Sturge-Weberseheri Krankhei t  in engster Beziehung zu der Tele- 
angiektasie der weiehen Hgute und sind nut  in den I~indenabsehnitten 
unter diesen zu finden. Dies ist iibrigens aueh diagnostiseh von Bedeutung. 

Diese Lokatisation hgngt zweifellos mit  der Natur  dieses Syndroms 
als dysontogenetiseh-blastomatSse Erkrankung zusammen. Wghrend bei 
der idiopathischen Gefggverkalkung e ine  Kombinat ion mit multiplen 
Migbildungen in der l~egel vermiBt wird, und der zweite Fall Weimanns, 

1 Eine neue, naeh Fertigstellung unserer Arbeit ersehienene VerSffentliehung 
yon Peters iiber die Pathogenese der Sturge-Webersehen Krankheit [Z. Neur. 164, 
365 (1939)] konnte nicht mehr berfieksichtigt werden. 
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bei dem sich gleiehzeitig verschiedene MiSbildungen wie Mikromelie ver- 
schiedener Zehen, Asymmetrie des Gesichtes, starke Myopie mit myopi- 
sehen Ver/~nderungen beider Sehnervenpapillen fanden, als Ausnahme 
gelten muB, liegt in dieser Kombination mit bestimmten dysontogeneti- 
sehen Tumoren die Eigenart tier Sturge-Weberschen Krankheit begr/indet. 
Mit Recht hat man deshalb in ihr eine Schwesterkrankheit tier tuberSsen 
Sklerose Bournevilles sowie der Neurofibromatose v. ttecklinghausens und 
der Lindauschen Krankheit erblickt 1. 

Wie abet hat  man sicb nun die Bildung dieser fragliehen Massen vor- 
zustellen ? Wie bereits angedeutet, kommt nach Spatz nekrotisches Zell- 
raaterial irgendwelcher Art, sei es nerv6ser, gli6ser oder mesenehymaler 
Iterkunft, als Pseudokalkbildner nietlt in Frage, well entspreehende 
]?timbre Nekrosen oder Zellausf/~lle nicht vorhanden sind. Eine andere 
M6glichkeit w~re, daft die Masse aus dem Blute stammt. Hierzu ist 
freilich zu bemerken, da6 letzten Endes die Entstehung aller autlerhalb 
der Blutbahn im Gewebe befindlichen k6rpereigenen Substanzen ohne die 
Annahme, dal~ Destandteile des str6menden Blutes an ihrem Aufbau 
wesentlich betefligt sind, sehwer vorstellbar ist. Die Ansieht abet, da$ 
die in Frage stehenden Massen aus den ,,Mischkolloiden" des Serums 
hervorgegangen seien, eine Annahme, die neuerdings for die Pseudo- 
kalkbildung ausgesprochen worden ist, wird man nur dann vertreten 
diirfen, wenn man sichere Anhaltspunkte dafiir hat, daf~ die an sich ftir 
kolloidale Substanzen weitgehend undurchl/~ssige Gef~tSwand eine 
~nderung ihrer Permeabilit/tt im Sinne einer ErhShung der Durchl~tssig- 
keit erfahren hat. Itierftir haben wir in bezug auf den auch beim gesunden 
Mensehen vorkommenden Pseudokalk keinerlei Anhalt. Es ist sogar im 
Gegenteil hervorzuheben, da6, wie aus Versuehen, die sieh mit der 
Speieherung yon Farbstoffen beim lebenden Tier befaBten, zu schlieSen 
ist, die Endothelschranke im Bereiche des Gehirns dichter ist als in 

Auch auf die M6gliehkeit verwandtschaftlicher Beziehungen zu einer anderen 
dysontogenetiseh-blastomatOsen Erkrankung sei hier kurz aufmerksam gemacht. 
Wir denken an die ~hnlich der Sturge.Webersehen Krankheit dutch I-Ialbsei~igkeit. 
ausgezeichnete, mit einseitiger WachstumsstSrung (Oilier) einhergehende ]~'orm 
der generalisierten Chondromatose, die ihrerseits mit einer Angiomatose gepaart 
sein kann, wie Hellner an Hand einer eigenen und im Schrifttum niedergelegter 
Beobachtungen gezeigt hat. Obrigens ersch6pfen sieh die Beziehungen zwischen 
dieser Syst~merkrankung und dem Sturge-Webersehen Syndrom nieht in der ~alb- 
seitigkeit mid dem gemeinsamen Vorkommen yon Gef/~l~geschw/ilsten, wobei zu 
bemerken ist, dab die Gef~Bnaevi der Sturge-Weberschen Krankheit gelegentlich 
nieht auf die Kopf- und Gesiehtsh/~Kte beschr/~nkt sind, sondern sich auch fiber 
die iibrige K6rperhalfte erstrecken kSnnen. Auff/~llig ist vor ahem die beiden Krank- 
heiten gemeinsame einseitige WachstumsstSrung, denn der Olliersehen Wachstums- 
stOrung kann man die fiir die Sturge-Webersche Krankheit eharakteristische Ver= 
kleiaerung der betroffenen Hirnh~Ifte als eine mehr cireumscripte Wachstums= 
st6rung an die Seite stellen, welche nicht nur als Folgeerscheinung des pialen 
Angioms und einer hierdurch bedingten m~ngelhaften Blutversorgung erkl~r$ werden 
kann. 
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manchen anderen Organen. Aueh bei unseren Fgllen sowie denen der 
Literatur finden wir in ursgehlieher Hinsieht keinerlei AnhMt ffir eine 
erhShte Gefggpermeabilitgt. Wit vermissen jegliehe Zeiehen einer Eng- 
ziindung oder Hinweise auf die Wirkung eines entztindungserregenden 
Agens. Niehts sprieht f/it den Nffekt eines in dieser Riehtung wirksamen 
KSrpers, desgleiehen for eine Vergnderung des Blares oder der blutbilden- 
den Organe, die im 8inne eines der bekannten die Gefggdurehlgssigkeit 
erhShenden Agentien in ]?rage kgme, Aueh fiir ein Mlergisehes Gesehehen 
findet sieh keinerlei Anhalt. Ebenso fahnden wit morphologiseh ver- 
geblieh naeh den Zeiehen einer erhShten Oefggpermeabilitgt im Sinne 
der Dysorie Schiirmamts, denn wit vermissen geformte Bestandteile des 
Blutes and seiner Derivate j enseits des Endothelrohres wie Fibrin, Blut- 
zellen oder hgmoglobinogene Pigmente, jedenfalls dort, we des ProzeB 
der Verkalknng sieh in seinen Anfangsstadien befindeg. Dal3 iibrigens 
der Nachweis einer vereinzelten kleinen intramurMen Blutung im Bereiehe 
einer hoehgradig regressiv vergnderten Arteriole and eines ausgedehnten 
Verkalkungsherdes hierzu nieh{ in Widersprueh steht, bedarf keiner 
besonderen Begriindung. Freilieh ist das Fehlen dieser glemente des 
Biutes noeh kein Beweis for eine niehterh6hte Durehlgssigkeit der GefgB- 
wand, kennen wit- doeh die Bedeutung grob-disperser 8erumeiweil~kSrper 
fiir die Bildung des Amyloids, welches wit im tibrigen bei der in Frage 
stehenden Krankheit allein schon dureh das histologisehe Bild auszu- 
schliel?en imstande sind. 

Dies ist insofern yon ]~edeu~ung, als gltere Antoren, denen sieh Weiman~ 
nnd Jakob ansehlossen, das vorliegende Krankheitsbild mit der sog. kolloiden 
Degeneration der I-Iirngefgge bei progressiver Paralyse genetiseh in Zusammen- 
hang gebraeht hatte.n, wie oben bereits erwghnt wurde, ttierzu sei bemerkt, dug 
die allgemeine Paghologie den Begriff der kolloiden Degeneration f/ir Vergnde- 
rungen des GefgBbindegewebsapparates nieht kennt and es ist bezeiehnend, dug 
der yon Mignot and Marct~and~ besehriebene Fall yon lokalem Amyloid des Gehirns 
bei progressiver Paralyse yon neuropathologiseher Seite zur kolloiden Degene- 
ration gez~hlt wird, ebenso wie Hohlldder and ~'iseher lokales Amyloid des Ge- 
hirns naeh l~Sntgenbestrahlung des 8ehgdets beobaehteten, w/~hrend Ncl~ogz nnd 
Seine Sehule nnter den gleiehen Bedingungen eine kolloide Degeneration der I-Iirn- 
gefgBe feststellten. 

Wit k6nnen hier nieht auf die interessante Frage der Beziehungen 
zwisehen kolloider Degeneration und lokaler Amyloidose eingehen 1, 
sondern bemerken nut, dab wit bei dem vorliegenden Krankheitsbild - -  
im Gegensatz zu den beiden wiehtigsten Grundkrankheiten der kolloiden 
Degenera{ion, ngmlieh der progressiven Paralyse und der R6ntgen- 
spgtsehgdigung des Gehirns - -  sowohl eine Entztindung Ms aueh einen 
AnhMt fiir einen ausgedehnten Zerfall yon k6rpereigenem Eiweig ver- 
missen, Aueh fehlen in den Prgparaten unserer Fglle jegliehe Gefgl3- 

Wit verweisen auf unsere Arbeit ,,Die kolloide Degeneration des Gehirns 
bei progressiver ParMyse in ihrer Beziehnng zur lokalen Amyloidose". Verh. 
dtseh, path. Ges., 31. Tugung 19{~8, 515. 
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�9 vergnderungen vom Typ der kolloiden Degeneration. I m  iibrigen ist der 
mesenehymgle Charakter der kolloiden Degeneration sowohl bei der naeh 
progressiver Paralyse als aueh bei der naeh RSntgenseh/~digung auf- 
getretenen (Ncholz) erwiesen, und infoigedessen ist diese Veri~nderung 
hinsiehtlieh ihrer Lokalisati0n yon dem Gef/igbindegewebe abh/*ngig. 
Anders bei den VerkMkungen, die das vorliegende Krankheitsbild be- 
herrsehen. 

Da man fibrigens in neuerer Zeit in Anlehnung an die bekannten 
Untersuehungen LSschckes fiber die Amyloid- und tIyalinentstehung 
best immte pathologisehe Gewebsver/~nderungen, wie z .B.  die unter 
anderem im Verlaufe der Mlergiseh-hyperergisehen Entzfindung (RSssle, 
Klinge) auftretende fibrinoide Degeneration als Ausdruek einer Immun-  
reaktion vom Typ einer prgzipitierenden Antigen-Antik6rperreaktion 
gedeutet (Jiiger), und sieh von neuropathologiseher Seite aueh Marlcie- 
wicz ffir die kolloide Degeneration der Hirngef/~13e einer derartigen Er- 
kl/~rung bedient hat, erseheint es anggngig zu priifen, ob wit m6glieher- 
weise aueh die die vorliegende Krankhei t  kennzeiehnenden Niedersehlags- 
bildungen als Ausdruek einer Pr/~eipitatbildung im Sinne der Serologie 
aufzufassen bereehtigt sind. Dies zu entseheiden ist letzten Endes freilieh 
nut  das Experiment  geeignet; denn der Beweis w/~re erst dann erbraeht, 
wenn es gelingen wtirde, in vitro etwa dureh Misehung yon Hirnextrakten 
mit  Patientenserum Pr/~eipitate vom Typ der vorliegenden Konkrement-  
bildungen zu erzielen. Wir finden abet im morphologisehen Bilde keine 
Sttitzen f fir eine derartige Auffassung. Denn da nekrotisehes Gewebe, 
welches als Antigenquelle in Frage kommen kSnnte, nicht naehzuweisen 
ist, da ferner niehts ffir das Vorliegen einer Infektion, einer Toxikose oder 
einer allergischen Krankhei t  spricht, vermissen wir fiir eine erhShte 
Aktivit/~t oder ErsehSpfung spreehende Befunde an derjenigen Gewebs- 
art,  der wit in erster Linie die Antik6rperbildung znsehreiben, ngmlieh 
dem Retieuloendothel bzw. akt ivem Mesenehym. 

Die Ausf/ille der kleinen Pseudokalkgebilde im Adventit iMraum yon 
Gefs in der Umgebung yon Tumoren hat  man sieh sehon lange so 
erkl//rt, dab hier dureh den Druek ungfinstige Bedingungen ffir die Er- 
n/~hrung des Gewebes dureh Anstauung yon Stoffweehselprodukten 
gegeben sind, so dab die Ausf/*llungen begfinstigt werden. In  gleieher 
Weise kann man die Ausseheidung der KalkkSrper in der Rinde bei der 
Sturge-Webersehen Krankhei t  auffassen, da verkMkte GefgBe sieh nur 
in der unter den angiomat6sen Bildungen gelegenen Rinde linden. Das- 
selbe hat  wohl aueh Weimann mit seiner Lymphstauung gemeint nnd man 
darf ihm wohl zustimmen, wenn man darunter die Gewebsflfissigkeit 
versteht. Ffir unsere Fglle yon idiopathiseher Verkalkung will Haller- 
vordern ebenfalls solehe lokalen Stoffweehselst6rungen annehmen. Zur 
dieser Vorstellnng drgngt die Tatsaehe, dab sieh die verkalkten Gefgfle 
fast  stets nur in einem zusammenhgngenden tlezirk des Gehirns finden 
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und aul]erhalb desselben so gut wie gar nicht vorkommen. In  diesen 
Bezirken breitet sieh die Verkalkung yon einem Zentrum aus, nach der 
Peripherie abnehmend, denn je welter sieh man yon den Mittelpunk~ der 
Ver~nderungen enffernt, um so kleiner und sp~rlieher werden die Kalk- 
niederschl/ige. Das ist im Grol~hirn so wie im Kleinhirn: In  den Rand- 
gebieten des Verkalkungsbezirkes sind nur einzelne kleine K6rper ~b- 
gelagert, je mehr man sieh der Mitre n~hert, desto diehter werden sie, 
bis zur Bildung yon Steinen. Danaeh wfirde also in der Gegend der st~rk- 
sten Verkalkung der ProzeB begonnen haben. Die ausfallenden Pseudo- 
kalk- und Kalkmassen behindern die Zirkulation, was offenbar einer 
weiteren Ablagerung f6rderlieh ist. Es handelt sigh also um einen 
langsam progressiven ProzeB wit dies aueh dem klinisehen Verl~uf 
entspricht, was nieht aussehlieBt, dab die Krankhei t  aueh l/~ngere 
Zeit in irgendeinem Stadium ihres Verlaufes halt maeht  und station~tr 
bleiben kann. 

Abgesehen d~von, dab die kleinen Kalkkonkremente zum Tell un~b- 
h~ngig von den Gefs ]iegen, glauben wir versehiedene Anhaltspunkte 
dafiir zu haben, dab die in Frage stehende Masse bus dem Gewebe s tammt  
und ihre Bildung mit  einer Funktion der Neuroglia in Zusammenh~ng 
zu bringen ist. Betraehtet  man n~mlieh die vorliegenden Verkalkungs- 
prozesse veto allgemein-pathologisehen Standpunkte aus und vergleieht 
sie mit  den mannigfaltigen Verka]kungsformen, die im Bereich der 
KSrperorgane bekannt  sind, so gel~ngt man zu der Festste]lung, dab es 
sieh* hier um etwas yon den im fibrigen K6rper bekannten wesentlich 
Abweiehendes handelt. Allein dieser Umstand ]egt den Gedanken nahe, 
dab Gewebsarten, die ffir das Gehirn spezifisch sind, zu dem vorliegenden 
Verkalkungsvorgang in Beziehung stehen. DaB hier ve t  allem an die 
Gila und weniger an die Ganglienzellen und deren Forts/itze zu denken 
ist, ergibt sich vor ahem daraus, dab spezie]l die Glia engste topographische 
und funktionelle Beziehungen zum Gefs des Gehirns aufweist, 
wit neuerdings wieder aus den ausgedehnten Untersuchungen Schalten- 
brands und Baileys fiber die perivaseul~tre Piagliamembran des Gehirns 
hervorgeht. AuBerdem ls sieh eine andere Eigensehaft der Glia mit  
den Verkalkungsprozessen gut in Einklang bringen. Es ist eine Erfahrung 
der allgemeinen Pathologie, dab auBer nekrotischem oder nekrobioti- 
sehem Zellmaterial die versehiedensten kolloidalen und amorphen Massen 
kalkf~ngerartig wirken k6nnen; man denke, um einige Beispiele zu 
nennen, an die Verkalkung des Sehilddrfisenkoltoids in manehen Strumen, 
an die kSrnige Umwandlung und Verkalkung homogener Inhaltsmassen 
kleiner aus erweiterten Harnkan/ilchen entstandenen Niereneysten, die 
frfiher irrtfimlicherweise ffir verkalkte Glomeruli gehalten worden sind, 
und berfieksiehtige, dab ein Teil der in Psammomen anzutreffenden 
Kalkkugeln dureh Verkalkung eines homogenen Abseheidungsproduktes 
tier Zellen gebildet werden (Ascho/D. Daft aueh die Glia zur Bildtmg 
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~hnlicher kolloidaler homogener, schleimartiger Massen bef/~higt ist, is~, 
eine keineswegs neue Vorstellung. Wir gehen hierbei nicht auf die um-  
strittene Frage einer mukoiden Degeneration der Oligodendroglia 
(Literatur bei Schaltenbrand und Bailey) ein, ffir die wit fibrigens in unseren 
F/~llen nirgends Anhaltspunkte finden konnten; sondern wenden uns. 
einer auf diesen Punkt  gerichteten Betrachtung der g]iogenen Blastome 
zu, ausgehend yon der bekannten Erfahrungstatsache, dab Blastome 
und zwar namentlich solehe, die weitgehend ausgereift sind, bis zu einem 
gewissen, oft betr/~ehtlich hohen Grade zu den funktionellen Leistungerr 
ihres Muttergewebes bef/ihigt sind. 

Das Vorkommen sehleimartiger Massen in gewissen Gliomen war- 
bereits Virchow bekannt  und veranla6te ihn fliel~ende Ubergi~nge zwischen 
Gliomen und Myomen anzunehmen: , ,Nimmt die Weite der Maschen zu 
und h/~uft sieh in ihnen Sehleimstoff an, so geht das weiehe G]iom un- 
mit telbar  in das Myxom fiber." Wenn aueh diese Ansicht Virchows. 
nieht mehr ganz zu unseren heutigen Anschauungen in Eink]ang steht ,  
so hat te  do:h  die weitere Gliomforsehung gezeigt, dal3 manehe Gliome 
eine Tendenz zur Verschleimung besitzen. Von den ausgereifteren G]iom- 
t~ypen neigt besonders das Oligodendrogliom zur Verschleimung. Diese 
schleimige Entartung,  die, wie Henschen in seinenl Rostocker Referat. 
ausffihrte, zu einem Sehwund der Ze]lausl/iufer ffihren kann, veran- 
laBte Roussy-Oberling den Begriff des ,,oligodendrocytome mnqueux'" 
aufzustellen. Diese Eigensehaft, schleimartige Substanzen zu bilden~ 
die besonders den Oligodendrogliomen zukommt,  beansprucht im Hin-  
blick auf den vorliegenden Fragenkomplex deshalb eine besondere Be- 
achtung, weil gerade diese Gliomform am meisten zur Gef~Bverkalkung= 
neigt, und es aul~erdem nach Bailey als erwiesen gelten muf3, dal~ die bei 
diesen Blastomen auftretenden homogenen Massen eine sekund/ire Kalk-  
inkrustation erleiden kSnnen. So fiihrt er aus, dab die Degeneration_ 
dieser Gesehwfilste neben einer Fettablagerung zu einer Art Hyalini- 
sierung ffihre und dann in dieses ,,hyalinisierte" Gewebe Kalksalze ein- 
gelagert wfirden. Freilieh ist diese Neigung zur Gef/iBverkalkung nicht  
streng spezifisch ffir das Oligodendrogliom, da bekanntlich jedes langsam 
wachsende Gliom verkalken kann, jedoeh ist bei dem Oligodendrogliom 
der Prozentsatz der Verkalkung besonders hoeh. 

In  der Tat  kann, wie wir nns selbst an Pr/iparaten yon Oligodendro- 
gliomen, die uns yon der Tumorabteilung des Inst i tutes zur Einsiehtnahme~ 
freundlicherweise zur Verffignng gestellt worden waren, zu fiberzeugen_ 
Ge]egenheit hatten, die Gef/~l~verkalkung in diesen Blastomen der vor- 
liegenden teilweise weitgehend gleiehen. Finden sieh endlieh regressive. 
Ver/inderungen der Gef/il3w/~nde in Form yon hya]iner Degeneration bei~ 
dem vorliegenden Krankheitsbilde, so lassen sich aueh in dieser Riehtung 
vergleichbare Befunde in den Gesehwiilsten der Gliomreihe nachweisen~. 
denn hyaline Entar tungen sind als charakteristischer Befund der Gef/iBe 
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in Oligodendrogliomen und anderen Gliomen besehrieben worden 
(Schaltenbrand und Bailey). 

Vom kolloidchemisehen Standpunkt  aus betrachtet  ist das morpho- 
logische Bild der Kalkausf~llung bei den vorliegenden Krankheits- 
prozessen sowie anderen nieht-arteriosklerotisehen cerebralen Gef~B- 
verkalkungen yon grSfttem Interesse. Denn bei all diesen Verkalkungs- 
vorggngen kommen die Anf/~nge der Verkalkung in der Ablagerung 
kleiner runder Konkremente zum Ausdruck. Diese Art der Kalkablage- 
rung l~ftt sich auch im Modellversueh mittels kohlensauren Kalkes er- 
zielen, wie Watt gezeigt hat, und zwar dadureh, dab man das Salz in einer 
kolloidalen L6sung ansf/~llt, t tierbei bilden sich kugelige bzw. somatoide 
Aggregate. Bei Ausf~llung aus w~6riger L6sung hingegen entstehen 
Kristalle. In  der Tat  sah nun Watt bei gewissen dystrophisehen Ver- 
kalkungen Formen, wie er sic bei der einfachen Ausf~llung yon Modell- 
16sungei1 erhalten hatte, woraus Klinlce mit t~echt den SchluB zog, dab 
bier eine einfache Precipitation in Frage kommt.  

In  der Tat  k6nnte es bestrickend sein, zur Deutung der vorliegenden 
Konkrementbildungen diese Modellversuche heranzuziehen; jedoeh 
werden weitere Untersuehungen zeigen miissen, inwiefern hier Analogie- 
sehliisse am Platze sind. Sicher ist, dab in vieler Hinsieht der Vorgang 
im lebenden Organismus komplizierter ist, allein sehon deshalb, well es 
sich hier nieht aussehlieglieh um kohlensauren Kalk handelt, sondern 
well der K6rper in bemerkenswerter Weise bei seinen pathologischen 
Verkalkungen vielfaeh genau wie im Knoehen konstante Kalksalz- 
gemische zur Ausf~llung bringt. Immerhin erscheint es durchaus m6glieh, 
dab erst dutch die Ausf/~llung des Kalkes in einem kolloidalen Milieu die 
charakteristisehe kugelige Gestalt der Kalk- bzw. Pseudokalkkonkremente 
entsteht. Wenn aueh bei unseren iibliehen chemischen Untersuchungs- 
methoden der , ,Pseudokalk" kalkfrei erscheint, wie Spatz zeigte, so ware 
zur entgiildigen Kl~trung der Frage, ob nicht doeh schon in Spuren 
Calcium vorhanden ist, die Anwendung moderner empfindlieher ana- 
lytischer Methoden, wie namentlich der Spektralanalyse am Platze; hat te  
doch Spatz die yon ihm gewghlte Bezeiehmmg ,,Pseudokalk" bewu6t als 
sine vorl~ufige gekennzeichnet. 

Wenn wir nach obigem in hypothetischer Weise fiir die Produktion 
tier yon den meisten Autoren angenommenen als Kalksalzf/~nger wirken- 
den kolloidalen Substanz eine Funktion bzw. Funktionsst6rung (Dys- 
funktion) der Glia verantwortlieh maehen m6ehten, so k6nnte man 
natiirlieh den Einwand erheben, dab unter diesen Umst~nden eine Ver- 
mehrung der Gliazellen oder andere offensiehtliche Vergnderungen der- 
selben zu erwarten w/tren. Hierauf ist zu erwidern, daft der Funktions- 
zustand einer Zelle oder eines Gewebes keineswegs immer mit  unseren 
teehnisehen Hilfsmittels direkt morphologisch erkennbar zu sein braueht,  
wenn das Produkt  der Zelltatigkeit unserer Betrachtung nicht direkt 
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zugs ist. Aueh k6nnte man einwenden, dab falls diese Auffassung 
riehtig sei, die VerkMkung ausschlieBlieh im Bereiehe des nervSsen 
Gewebes, also auBerhMb der Pia-Glia-Membran Schaltenbrands und 
Baileys beginnen miisse, sofern sie nieht an einem dem Gewebstod an- 
heimfMlenden Bestandsteil der regressiv ver~nderten Gefs anfinge. 
Denn sobald ein Gefs in seiner Wandung regressiv ver~ndert ist, kann 
selbstverst/~ndlieh an jeder Stelle eine dystrophisehe Verkalkung Platz 
greifen. Dieser Einwand erseheint uns nieht stiehhMtig, da die offenbar 
wenig konsistente kolloide Substanz nieht notwendigerweise diese 
Grenzen zu respektieren braueht. Aueh sei beils erw~thnt, dab 
Gryn]eldt, P~lissier, Schaltenbrand und Bailey beziiglieh ihrer sehleim- 
artigen Degeneration der Oligodendroglia die Ansieht vertreten, dab das 
hierbei gebildete Muein auch in den Virchow-Robinsehen I~aum gelangen 
kSnnte. I m  iibrigen kommen wir unten bei der Bespreehung der LokMi- 
sation unter Bezugnahme auf v. Braunmiihls kolloidehemisehe Betraeh- 
tungsweise hirnpathologischer Prozesse auf diesen Punkt  zurfick. 

Fest steht also, dab ein prim~rer, auf das Gehirn besehr~nkter GefgB- 
sehaden zur Erkl~rung der idiopathischen intracerebrMen GefgBver- 
kMkung nicht genfigt, sondern dab eine zur Verkalkung neigende kolloidale 
Masse bei dem Krankheitsprozesse eine wesentliehe t{olle spielt. 

Man darf die die vorliegenden F~lle eharakterisierende Verkalkung 
als eine dystrophisehe bezeiehnen, wenn man unter Dystrophie eine 
Ern~thrungsstSrung des Gewebes ~ersteht, welehe sieh eben - -  sofern 
es anggngig ist, die angeffihrten Versuehsergebnisse Watts auf die Deutung 
des vorliegenden Krankheitsbildes anzuwenden - -  bei dem in Frage 
stehenden Krankheitsbilde in der Ausfgllung yon KalksMzen doku- 
mentiert.  

Es bleibt noeh zu erSrtern, wie die LokMisation der VerkMkungen 
zu erklgren ist. I m  Gegensatz zu den im histologisehen Bilde/~hnliehen 
Gef~l?verkalkungen bei der Sturge-Webersehen Krankhei t  l~Bt sieh hier 
eine gewisse Bevorzugung der naeh Spatz als eisenreieh bekannten 
Zentren nieht yon der Hand  weisen und diese Feststellung erseheint 
insofern bedeutungsvoll, weil die allgemeine Pathologie fiber ~iele B e t  
sl0iele verfiigt, welehe zeigen, dab eine Eisenablagerung der VerkMkung 
~Torausgeht ~. Ernst warnt ausdriieklieh vor einer Unterseh~tzung des 
Eisens bei VerkMkungsvorg/~ngen, da unzweifelhaft Beziehungen zwisehen 
Eisen und Kalk  bestehen. Zwar imbibiere sieh Kalk  aus Konservierungs- 
mitteln oder aus Gewebsflfissigkeiten m6glicherweise mit  Eisen, aber es 
sei zu weir gegangen, die Eisendurehtr~tnkung yon Verkalkungen sehleeht- 
bin als Kunstprodukt  zu erkl/~ren. Naeh Ernst ist die Eisenablagerung 
oft Vorl/~ufer der Verkalkung; es seheint, als bereite die I)urehtrgnkung 
mit  Eisen das Gewebe f fir die Aufnahme der KMksalze vor. l)iese Er- 
fahrungstatsaehe der Mlgemeinen Pathologie, d i e  sieh im iibrigen aueh 

1 Vgl. Ascho]/, Lubarsch-Ostertag: Erg. Path. 8. 



4zl Waiter Volland: 

mit vielen Beispielen aus der Zoologie belegen lag~ (Literatur bei Ernst), 
ist unseres Eraehtens in der Frage der Lokalisation des vorliegenden 
Verkalkungsprozesses viel zu wenig beriieksiehtigg worden. Freilich ist 
zuzugeben, dab sieh hiermit nut  teilweise die Lokalisation der idio- 
pathisehen intraeerebrMen Gefagverkalkungen erklaren lagt. Denn die 
Grenzen der eisenreiehen Zentren werden yon den Gebieten der Gefag- 
verkalkung keineswegs immer streng respektiert - -  so ist in unserem 
dritten Fall M. aueh der Thalamus betroffen - - ;  aueh geht die Intensitat  
der Verkalkung nieh~ dem bekannten untersehiedliehen Eisengehalt dieser 
Kerne parallel und endlieh ist die ebenfalls bemerkenswerte Lokalisation 
der Verkalkung an der I~indenmarkgrenze der Grol3hirnwindungstaler 
sehwerlieh auf diese Weise zu deuten. Vorstellbar ware, dab dadureh, 
dal3 sieh gerade im Windungstal die Hirnrinde in einer gewissen Nahe 
der Verkalkungszentren in den Kernen des extrapyramidalen Systems 
befindet, das starkere Befallensein dieser t~indengebiete bedingt ist; 
jedoeh miissen aueh andere M6gliehkeiten zur Deutung dieser Verhalt- 
nisse herangezogen werden. Wie bereits eingehend erSrtert, ist das Pro- 
blem der idiopathisehen intracerebralen GefaBverkalkungen vorzugsweise 
ein kolloidehemisehes und deshalb ist zu fragen, ob bzw. inwiefem die 
yon v. Braunmiitd eingesehlagenen Wege einer kolloidchemischen l~e- 
traehtungsweise pathologischer und seniler Gehirnveranderungen aueh 
fiir das vorliegende Krankheitsbild gangbar sind. In dieser Hinsieht er- 
seheint es bemerkenswert, dab v. Braunmiihl unter I-Iinweis auf die Ver- 
haltnisse bei der kolloiden Degeneration einerseits, bei den senilen 
Plaques, an deren Fallungsnatur wohl nieht mehr zu zweifeln ist, anderer- 
seits eine gewisse elektive Ablagerung der in Frage stehenden kolloiden 
Substanzen im Bereiehe der Windungstaler hervorhebt. Aueh die Fest- 
stellung v. Braunm4~hls, dal3 eine starke und fr~ihzeitige Ablagerung 
kolloidaler Massen an den Gefagen statthat,  welehe der Autor damit be- 
grfindet, dag sieh an den Grenzflaehen differenter Medien mit Vorliebe 
Fallungsmeehanismen abspielen, steht im guten Einklang zu den Befunden 
bei dem vorliegenden Krankheitsbilde, bei welehem ja die starke ]~evor- 
zugung der Gefage bezfiglieh der Ablagerung der Konkremente sehr in 
die Augen fallt. 

Es stellen also die idiopathisehen intraeerebraten Gefal3verkalkungen 
ein ziemlieh seltenes, besonderes, umsehriebenes Krankheitsbild dar; 
Stoffweehselvorgange, fiber die wir nur mangelhafte Kenntnisse besitzen, 
bilden seine Grundlage. Im Gegensatz zu anderen nieht-arteriosklero- 
tisehen intraeerebralen Gefagverkalkungen, wie z .B.  denen bei der 
Sturge-Weberschen Krankheit,  ist vor allem die Bevorzugung extra- 
pyramidaler Zentren bemerkenswert; diese ffihrt zur Bildung yon ,,Itirn- 
steinen", welehe vom klinisehen Standpunkt aus betraehtet, mit ahnlieh 
lokahsierten verkMkten Tuberkeln differentiadiagnostiseh konkurrieren 
k6nnen. Symmetrisehes Befallensein der Stammganglien und nicht 
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zule tz t  die Mitbete i l igung des Nucleus den ta tus  eerebelli werden jedoch 

in vielen Fa l len  den RSntgenologen  vor  Fehldiagnosen in dieser R ich tung  

bewahren.  

Zusammenfassung. 
Bei den mamfigfaltigen Kalkablagernngen im Gehirn ist zwischen Verkalkungen 

yon nekrotischem Gewebe z. B. Tuberkeln, nekrotisehen Ganglienzellen, Parasiten 
einerseits und den nicht-arteriosklerotischen Gef~verkalkungen des Gehirns 
andererseits zu unterseheiden. Bei letzteren kann man den symptomatischen 
eine idiopathische Form gegeniiberstellen. Sic bef~llt vorzugsweise die extra~ 
pyramidal-motorisehen Zentren und stellt ein gut abgrenzbares Krankheitsbild 
dar, dem die drei ausfiihrlieh mitgeteilten F/ille angeh6ren. 

Der erste Fall betrifft einen 56j/~hrigen ~amili~r mit Epilepsie und Sehwachsinn 
belasteten Mann, der seit dem 35. Lebensjahre dauernd arbeitsun~hig wurde. 
:Kliniseh: Spastisehe Parese der rechten KSrperh/~lfte, zunehmender kOrperlicher 
und geistiger Verfall. Anatomisch: Durch Gef~13verkalkungenbedingte ,,~irnsteine" 
im Futamen, im KopI des Nucleus caudatus beiderseits mit Ubergreifen der Gef/~13- 
verkalkungen auf die innere Kapsel, das Pallidum, den Thalamus, das Centrum 
semiovale und die Groflhirnrinde im Bereich der Windungst~iler des Frontal- und 
Occipitalpols. Ferner Verkalkungsbezirke im Nucleus dentatus cerebelli mit Uber- 
greifen auf Kleinhirnmark und Rinde und im ~acleus tuber. 

Beim zweiten Falle handelt es sich um einen angeblich erblich nieht belasteten 
51j~hrigen Mann, bei dem sich im Alter yon 31 Jahren ein progredientes neuro- 
logisehes Krankheitsbild entwickelte mit spastischer Farese der Beine, Ungesehiek- 
lichkeit der Bewegungen, Par/~sthesien, euphorischer Demenz. Anatomisch: ,,Him- 
steine" im Nucleus caudatus, Putamen, Globus pallidus, Nacleus lateralis thalami 
sowie feiner verteilte Gef~13verkalkungen in der weiteren N~chbarschaft und zwar 
im Centrum semiovale und in den Windungstiilern der Rinde, weiterhin im Nucleus 
tuber, Nucleus dentatus eerebelli und seiner Umgebung bis in die anliegenden 
L~ppchen. 

Der dritte Fall betrifft einen 40j~hrigen Potator bei dem im 5. Lebensjahre 
die ersten neurologischen Erscheinungen aufgetreten waren. Ein halbes Jahr vor 
dem Tode I-Iemiathetose rechts bei r6ntgenologiseh nachweisbaren Kalksehatten 
in den Stammganglien. Anatomisch: Umsehriebene GefaBverkalkungsbezirke in 
beiden Thalami, im BrfickenfuB und im Nucleus dentatus cerebelli. 

Das histologische Bild dieser drei F/ille zeigt weitgehende ~bereinstimmung. 
Den ttauptbefund stellt die Verkalkung der Capillaren dar. Diese beginnt mit 
der Ablagerung sehr kleiner kokken/ihnlieher, zum Teil auch gr6Berer Konkremente 
auBerhalb des zun/~chst intakten Endothelrohres und auBerhalb der mesenehymalen 
Silberfibrillen. Konfluieren dieser Konkremente ffihrt zur Bildung kompakter 
Kalkm~ntel und sehlielMich zur v611igen Verkalkung der GefiiBe mit Obliteration 
ihrer Liehtung. Die ,,I-[irnsteine" entstehen durch Versehmelzung verkalkter 
GefgBe miteinander. Kleine Arterien und Venen zeigen eine gr6Bere Mannigfaltigkeit 
tier Verkalkungsbilder. Bei ihnen beginnt die Verkalkung racist im Virchow-Robin- 
achen Raum und in den ~ul3eren Adventitiaschichten, seltener in der Media, w/ihrend 
die Intima am 1/ingsten verschont bleibt. Im weiteren Verlaufe kann es zu mul- 
tiplen konzentrisehen Kalkm~nteln, Aufloekeruugen der /~uBeren Wandsehiehten, 
Hyalinisierungen besonders der Media und totalen Verkalkungen kommen. Aus- 
nahmsweise sind auch kleine meningeale Gef/iBe betroffen, w/~hrend gr6f3ere Gef/il~e 
allgemein verschont bleiben. AuSer den Gef/i]verkalkungen finden sich frei im 
nerv6sen Gewebe liegende Kalkkonkremente. Zeichen einer Endotheiaktivierung 
und entziindliche Veranderungen fehlen. VerSdungen des nerVSsen Gewebes finden 



46 Walter Volland: 

sich lediglieh in Gebieten mit hoehgradigen Gef~l~ver~nderungen und sind sekun- 
d~rer Natur. 

Fiir die beschriebenen Fglle sowie im Schrifttum niedergelegte Beobaeh~ungen 
mit vielen gemeinsamen Ziigen wird die yon Fahr gepri~gte Bezeichnung ,,idio- 
pathische nieht-arteriosklerotisehe intracerebrale Gefi~gverkalkung" tibernommen. 
Die Lokalisation des ioathologiseh-anatomischen Prozesses mit dem Schwerpunkt 
auI den Zentren des extrapyramidal-motorischen Systems bedingt eine bestimmte 
klinisehe Symptomatologie des einheitliehen Krankheitsbildes, bei dem manchmal 
f~mili~re Belastung naehWeisbar ist: Progredienter Verlauf mit Beginn im jugend- 
lichen oder mittlerem Alter. I-typerkinesen, seltener Akinesen, Ataxie, cerebell~re 
Sprachst6rungen; ferner je nach Beteiligung der inneren Kalosel hemiplegisehe oder 
paraplegisehe Symptome; h~ufig epileptiforme, manchmal tetanisehe Anf~tlle, zu- 
nehmender geistiger Riickgang. RSntgenologisch intraeerebrale Kalkschatten 
( Pierach, Fritz~che). 

Pathologisch-anatomiseh handelt es sieh um dystrophische Verkalkungem 
ttinweise auf eine den Gesamtorganismus betreffende KalkstoffweehselstSrung. 
der hSehstens eine den Verkulkungsprozeg begiinstigende R, olle zugeschrieben werden 
darf, bilden die Ausnahme. Es bestehen gewisse verwandtschaftliehe Beziehungen 
zwischen den vorliegenden Ka]kinkrustationen, welche histologisch J~hnlichkeit 
mit den anders lokalisierten intraeerebralen Gef~l~verkalkungen bei der Sturge- 
Weberschen Krankheit aufweisen, wie an ttand zweier einschl~giger F~lle gezeigt 
wird, und dem sog. Pseudok~Ik (Spatz). Die Annahme, dag es sieh lediglieh um 
eine ins Pathologisehe gesteigerte Pseudokalkbildung mit sekund~trer Verkalkung 
handelt, ist jedoeh nieht gereehtfertigt. Der Bildung des Pseudok~lkes und der 
in terage stehenden K~lkkonkremente liegt eine lokale StoffwechselstSrung im Sinne 
Hallervordens zngrunde. Diese bedingt zun~chst die Abseheidung einer kalkfi~nger- 
artig wirkenden kolloidalen organischen Masse. Beziiglich der Entstehung dieser 
Masse, welche genetisch scharf yon dem Substrat der kolloidalen Degeneration 
der I-Iirngef~Be bei progressiver Paralyse nnd R6ntgensp~tsch~tdigung des Gehirns 
(Scholz) zu trennen ist, wird die I-Iypothese, dab sie aus dem Gewebe stammt und 
speziell die Glia zu ihrer Bildung in Beziehung steht, zu begrfinden versucht. Unter 
;mderem wird in diesem Zusa.mmenhange ~uf ~hnliehe Verkalkungsbilder in ge- 
wissen Gliomen (Oligodendrogliom) hingewiesen. Anhaltspnnkte dafiir, dab diese 
kolloidale Masse nekrotisehem Zellmaterial ihre Entstehung verdankt, sind nicht 
gegeben. Das Fehlen einer naehweisbar erhShten Gef/~13permeabilit~ spricht gegen 
einen direkten h~matogenen Urslorung dieser kolloidalen Masse. 

Vom kolloid-chemischen Standpmlkte aus sind die vorliegenden Verkalkungen 
mit gewissen Einsehr/~nkungen zu den Modellversuehen Watts in Parallele zu setzem 

Hinsichttich der Lok~lisation des Verkalkungsprozesses, ffir deren Detttung 
in beschri~nktem M~Be die yon von Braunmi~hl eingeschlagenen Wege einer kolloid- 
ehemisehen Betruehtungsweise pathologischer }Iirnver~nderungen gangbar sind.. 
ist im Gegensatz zu der Gef/~Bverkalkung bei der Sturge-Weberschen Krankheit 
eine gewisse Bevorzugung der eisenreichen I-Iirnzentren (Spatz) festzustellen; 
dieser Umstand ist insofern wichtig, ~ls die allgemeine Pathologie fiber viele Bei- 
spiele yon Verkalkungen auf dem Boden einer Eisenablagerung verfiigt. 

Sehrifttum. 
(Naehweis ~lterer Arbeiten bei Weimann.) 
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