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(Eingegangen am 1. Mdrz 1940.) 

Die Hallervorden-Spatzsche Krankheit tri t t  oft familiar auf und be- 
ginnt meist im Iriihen KindesMter. Sie ~ul~ert sieh klinisch in einer lang- 
sam fortschreitenden Versteifung, der in manchen F~llen eine Athetose 
voraufgeht. Dies entspricht der Mlgemeinen Erfahrung, dM~ extra- 
pyramidMe Hyperkinesen h~ufig die Tendenz zeigen, in eine Akinese iiber- 
zugehen (Bonhoe//er), was wit auch bei der erbliehen Chorea und tier 
Myoklonusepilepsie sehen. Die DifferentiMdiagnose gegeniiber anderen 
Erkrankungen mit ~hnlich verlaufendem extrapyramidMen Symptomen- 
bild kann sehr sehwierig sein. Entseheidend ist vorls der anatomische 
Befund. Dieser ist gekennzeichnet dureh eine fast elektive Erkrankung 
des Globus pMlidus und der Substanti~ nigr~ und zw~r in erster Linie 
durch starke Anh~ufung yon PseudokMkablagerungen und yon Pigment 
in der Glia dieser Zentren, die sich schon physiologischer Weise eben hier 
in geringen Mengen linden. Dagegen tri t t  die Schs der Ganglien- 
zellen und der Nervenfasern in den Hintergrund;  es kommt such nur zu 
einer leiehten Entmarkung des PMlidum, welehe dem Vogtsehen Status 
dysmyelinisatus entspricht. Mit diesem Namen kann unseren Ermessens 
nur ein Zustand gemeint sein und keineswegs eine Krankheit, denn Ent- 
markungen kommen bei sehr verschiedenen Prozessen im PM]idum vor, 
unter anderem aueh bei gefs Sch~den im KindesMter, die 
sich naeh Art und Verlauf yon der bier zu beschreibenden Krankheit 
durehaus unterseheiden. 

Die differentiMdiagnostisehen MSglichkeiten sollen sparer erSrtert 
und zuns unsere F~lle mitgeteilt werden. 

Fall 11: Die Kranke A.C., geb. 22.4. 1923, wurde am 5.11. 1927 in der 
LandesanstMt Potsdam aufgenommen. Familienanamnestisch ist nichts bekannt, 
Geistes- oder Nervenkrankheiten so]len in der Familie nicht vorhanden sein. Weitere 
Nachforschungen, die vom Rassenpo]itischen Amt der NSDAP; Gau Kurmark (Leiter 
:Dr. reed. habil. Heinze) in dankenswerter Weise durchgefiihrt wurden, haben bisher 
zu keinem Ergebnis gefiihrt. Den Eltern fiel wie das Kind etwa 2 Jahre alt war auf, 

1 Ftir die Uberlassung der Krankengeschichte sei Herrn Dir. Dr. nmd. habil. 
Heinze an dieser Stelle bestens gedankt. 
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dab es weder zu sprechen noch zu laufen anfing. Mit 4 Jahren sprach es noch immer 
nicht, der Gang war sehr steif, es war li~ppiseh vergnfigt. 

Bei der Aufnahme 1927 werden Atrophien nieht festgestellt, der Gesiehtsaus- 
druck ist i~ngstlich, stumpf und starr. Aul~er ja und nein kann das Kind niehts 
sprechen. Es ist sehr schwi~chlieh. An den un~eren Gliedma/~en bestehen deutliche 
Spasmen, an den oberen gr Die Beine stehen in X-Stellung, rechts Knickfu$. 
Nur, wenn es gehalten wird, macht das Kind Gehversuehe. Die Reflexe sind vor- 
handen und seitengleich, pathologische Reflexe bestehen nieht. Es !/t/3t sich nicht 
feststellen, ob Wortverst~ndnis vorhanden ist. Die Wa.R. ist negativ. Das Kind 
spielt kaum, sprieht nicht, kfimmert sich um nichts, scheint nut einfaehe Aufforde- 
rungen zu verstehen. 

In den weiteren Jahren bessert sich der Gang so weit, dab das Kind befriedigend 
und ganz flott gehen kann. Von Spasmen ist in der Krankengeschichte bis zum 
Jahre 1931 nicht die Rede. Im psyehischen Zustand ist eine Ver/~nderung nicht 
zu verzeiehnen. Von 1932 an verschleehtert sich der Gang progredien~, er wird 
mfihsam und unbeholfen. 1935 kann das Kind fiberhaupt nicht mehr richtig gehen 
und mul~ vSllig besorgt werden. 

Im folgenden Jahr werden zum ersten Male Kontrakturen der Beine geringen 
Grades festgestellt, die aktiven Bewegungen in Armen und Beinen sind weitgehend 
mSglich, jedoch nut mit geringer Kraft. Die Finger sind fiberstreckbar. Bei passiven 
Bewegungen sind in den Extremit/iten starke Spasmen festzustellen. Patellar- 
sehnen- und Aehillessehnenreflexe sind lebhaft, rechts gleich links, Babinski negativ. 
Der Gang ist kraftlos, spastiseh-paretisch. 

Ende 1936 vcird ein eingehender Befund erhoben: Das Kind liegt mit krampfhaft 
gebeugten Armen und Beinen im Bett. Hirnnerven o.B. Obere Extremiti~ten: 
H~tnde beiderseits in ulnarer Abduktion, Fingergelenke stark fiberstreckbar. Beider- 
seits Spasmen bei passiven Bewegungen, reehts sti~rker als links (Tasehenmesser- 
phimomen), l~adius-Periostreflex yore ganzen Radius beidersei~s aus15sbar. Untere 
Extrelnit~ten: Beiderseits Klumpful]stellung, rechts sti~rker als l{nks, Unterschenkel 
und Knie livide verf~rbt. 0dematSse Anschwellung der FfiBe beiderseits. Steht 
und geht nicht. Deutliche Spasmen, rechts st/~rker als links (Taschenmesser- 
ph~nomen). Die Patellarsehnenreflexe sind beiderseits yon der oberen Hi~lfte der 
Tibia auszulSsen. Aehillessehnenreflexe links sehwach, rechts negativ. Ful~sohlen- 
reflexe reehts gleich links (+).  Babinski, Gordon, Oppenheim negativ; Rossolimo 
rechts und links positiv. Psychisch unveriindert. 

Im folgenden Jahre nehmen die Spasmen tier unteren Extremit~ten zu. Die 
Encephalographie ergibt keinen wesentlichen pathologischen Befund. Wassermann 
und Ergi~nzungsreaktionen sind im Liquor negativ. Am 17. 4. 1938 ist die Patientin 
an einem tiefgreifenden Absce$ in der Aehselh6hle gestorben. 

Zusammen/assung: Bei  e inem 15 J a h r e  a l t  gewordenen  t ie fs tehend 
id io t i schen  M/tdchen bes tehen yon  Anfang  an  Spasmen  m/~l~igen Grades  
in  den E x t r e m i t a t e n .  Es  le rn t  sehwer  gehen,  jedoeh war  der  Gang mi t  
7 J a h r e n  befr iedigend.  M i t 8  J a h r e n  beginnt  eine Versch lech te rung  des 
Gehens, die a l lm~hl ich zun immt .  2 J a h r e  vor  dem Tode is t  zum ers ten 
Male yon K o n t r a k t u r e n  der  Beine ger ingen Grades  die Rede.  ~/2 J a h r  
sp/~ter s ind die K o n t r a k t u r e n  in  den Beinen st~trker und  auch K o n t r a k -  
tu ren  in den A r m e n  h inzugekommen.  I n  den  Beinen  best  ehen Spasmen  
st/~rkeren Grades,  beidersei ts  KlumpfuBste l lung .  (Ob es sieh bei  dem 
e x t r a p y r a m i d a l e n  K r a n k h e i t s b i l d  wirk l ich  u m  Spasmen  und  n ieh t  urn 
einen l~igor gehande l t  ha t ,  d i i r f te  f ragl ieh sein.) Der  kSrper l iche  Z us t a nd  
ist  immer  sehr dfirftig.  Die  Wasse rmannsehe  und  Erg / inzungsreak t ionen  
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Abb .  1. A u f n a h m e  einer  in  Celloidin 
e i n g e b e t t e t e n  F r o n t a l s c h e i b e  d u t c h  die 
S t a m m g a n g l i e n .  Die d~nkele  Verf~r-  

b n n g  4es  P a l l i d u m  i s t  b e s o n d e r s  
deu t l i ch .  Fa l l  C. 

s ind  i m  B l u r  u n d  L i q u o r  n e g a t i v .  D i e  
E n c e p h a l o g r a p h i e  e rg ib t  k e i n e n  p a t h o -  
log i schen  Be fund .  V o n  v e g e t a t i v e n  
S y m p t o m e n i s t  in d e r K r a n k e n g e s c h i c h t c  
n ich t s  be r i ch t e t .  1938 s t i rb t  die  Pa -  
t i e n t i n  an  e iner  i n t e r k u r r e n t e n  E r -  

k r a n k u n g ,  

Makroskopischer Gehi~'nbe/und: Das Ge- 
hirn ist wohlkonfiguriert und zeigt yon auSen 
keine Besonderheiten. Die Gehirnbasisgef~l~e 
und Meningen sind zart. Auf Frontalsehnitten 
fi~llt sofort die rostbraune Farbe des Globus 
pa]lidus beiderseits und die dunkelrostbraune 
Farbe der Zona reticulata der Substantia 
nigra auf, die betr~ehtlich verbreitert er- 
scheint. Im iibrigen besteht nut  eine ge- 
ringe Erweiterung der Ventrikel. Die Form 
und GrOl~e der einzelnen Zentren ist normal 
(Abb. 1 und 2). 

Histologischer Be]und: Auf einem naeh 
Nis~l gef~rbten Frontalschnitt durch das 
Corpus mammillare f~llt schon bei makro- 
skopischer Betrachtung mitten im Globus 
pallidus ein grof~er rundlicher Bezirk in die 

Augen, der yon einem intensiv dunkelb]au gefgrbten feinen Netzwerk gebildet 
wird. Er  verliert sich unscharf in der Umgebung ohne das Pallidum vollstgndig 

in allen Ecken auszufiillen; die fibrigen 
Teile des Pallidum haben das gewShn- 
liehe Aussehen. Wir haben es hier mit  
einer starken Ablagerung yon Pseudokalk 
zu tun, die sich in geringer Menge schon 
physiologiseher Weise im Pallidum findet. 
Diese Ablagerungen -con Pseudokalk iiber- 
wiegen in den mittleren Teilen und er- 
strecken sieh naeh vorne zu fast bis zum 
vorderen Ende des Pallidum, wahrend in 
den hinteren Abschnitten die lateralen 
Teile des ~ul~eren und das ganze innere 
Glied yon ihm fast vSllig frei sind (Abb. 3). 
Symmetriseh dazu ist das Pallidum der 
anderen Seite in gleicher Weise und 
gleicher Ausdehnung davon betroffen. 

Ahb .  2. A u f n a h m e  des  in Celloidin ein- D i e  m i k r o s k o p i s c h e  U n t e r s u c h u n g  
gebetteten ~ittelhirns. Fall C. Durch den zeigt, dab aul~er diesen schon so auff/~lligen 
grol~en Pigmentreichtum tritt der Unter- Ablagerungen yon Pseudokalk noch eine 
schied zwischen schwarzer and roter Zone Reihe yon Pigmenten zu finden sind. 
nicht hervor and die Substantia nigra er- 
scheint besonders breit; der ttirnschenkel- D e r  Pseudokalk (Abb. 4) besteht im 
fuI~ ist im Vergleich dazu sehr schmal, ungef/s aus runden, wachsig 

�9 aussehenden, gl~nzenden Seheiben, welche 
bei abgeblendetem Licht noch weitere ringfSrmige Strukturen erkemlen lassen. 
Mit Thionln oder Kresylviolett  f/~rben sie sich meist mattgrtinlich bis grauschwarz 
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Abb. 3. Pallidum. Fall C. Farbung Nissl, Yergr. 8real. Zahlreiche Pseudokalkniedcr- 
schlgge sichtbar (dieses Bfld entspricht der Abb. 9). 

Abb. 4. Pseudokalkablagerungen. ~Iittlere Partien des l~allidum. Fall C. F~rbung l~issl, 
Vergr. 240real. 

Archly fiir Psychiatrie. Bd. 111. 34 
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an, doch bleiben such manche Schollen nahezu ungef~rbt. Sic haben im Durch- 
sehnitt die GrSSe yon einer bis etws 2- -3  Ganglienzellen. Diese Gebilde liegen 
tells allein, tells zu mehreren zusammen, gewShnlich an den Capillaren, anseheinend 
such frei im Gewebe, denn immer ist eine solehe Beziehung nicht deutlich; ]eden- 
falls abet haben sic keinen Zusammenhang mit Zellen oder stellen etwa ,,Ver- 
kalkungen" irgendweleher abgestorbener Zellelemente dar. 

Bei Behandlung der Sehnitte mit  verdiinnter Salzs~ure bleiben die Pseudo- 
kslkniederschl~ge unver~ndert, mit konzentrierter Salzs~ure 15sen sie sich zum Teil 
auf. BegieSen mit  3%iger Sehwefels~ure ffihrt zu keiner siehtbaren Ver~nderung, 
es bilden sieh keine Gipskrystalle. Es handelt sich also nieht um Kalk, sondern um 
Pseudokalk. Beim Anstellen der Kalkreaktion nach Kossa f~rben sieh die Sehollen 
dunkelbraun, gelegentlich mit  schwarzen Zentren. Im H~matoxylin-Eosin-Pr~parat 
sehen sic dunkelbraun bis sehwarz aus, mit  der Markseheidenf~rbung nach Spiel- 
meyer schwarz, mit  der Fibrinf~rbung nach Weigert dunkelviolett, mit  Bestkarmin 

dunkelrot bis schwarz, mit  Elastics- 
van Gigson braunsehwarz, bei der Si]- 
berimprggnation nach Bielschowsky 
erscheinen sie schwarz. Beim A~l- 
stellen der Eisenresktion f~rbt sich 
der Pseudokalk intensiv blau. 

Neben diesen ziemlich groSen 
Schollen finden sich such solche 
wesentlieh kleinerer Form, zum Tell 
feinkSrnig, o~t zu Maulbeerformen 
angehguft. Ihre Lagerung im Gewebe 
ist die gleiche wie die der gro~en 
Schollen, und sie sind im wesentlichen 
such auf dieselben Abschaitte im 
Paltidum beschr~nkt, kommen aber 
gelegentlich doch such in den late- 

Abb. 5. Gliazelle mit reiehlichen Pigment- ralen und medialen Teilen des Palli- 
ablagerungen. Fall C. Fi~rbung Nissl, dum vor. Fgrberisch stimmen sie 

Yergr. 1200mal. mit  den grogen Schollen iiberein. 
Besonders dicht sind sie an den 

gr613eren Gefs angeh/~uft und durchsetzen zum Tell die Wand yon sullen her. 
Eigentiimlieh ist eine grote  schollige, fast iibrigens ganz ungefi~rbte Ablagerung 
in der Wand einer Arterie;  sic ragt wie ein Zapfen in das Lumen vor  und ist nur yon 
Int ima bedeckt. 

Es ist tiberrsschend, wie wenig die Struktur  des Gewebes trotz dieser vielen 
dichtliegenden Schollen gelitten hat:  Gsnglien- und Gliazellen liegen dazwischen 
ganz unversehrt, irgendwelche ani~mischen Veri~nderungen oder gsr Ver6dungsherde 
sind nirgends vorhanden, und schliel31ich fehlen alle P~eaktionen der Glia auf diese 
Gebflde. 

Von den Pigmenten kann ein grSberes und ein feineres unterschieden werden. 
Das feinere Pigment ist staubfSrmig und aussehlieglieh in Zellen eingelagert. Es 
sind dies ganz vorwiegend Astroeyten mit  groBen hellen Kernen; die gleichmi~Bige 
Verteilung des Pigments im Plasma l~gt sehr sehSn die Zellk6rper der Gliazellen 
mit  ihren zahlreichen nach allen Seiten gehenden Auslaufern erkennen (Abb. 5). 
Die K6rnehen haben eine gelbgriinliche Naturfarbe, welche mit  Thionin oder 
Kresylviolett dunkelgriinlich mit  braunlichen oder schwarzlichen TSnen iiberfi~rbt 
wird; sic geben keine Fettreaktion. Im Turnbullpraparat behalten sic im allge- 
meinen ihre Nsturfarbe, doch sind immer hier und da einzelne oder mehrere KSrn- 
chen blau gefi~rbt, seltener alle in einer Zelle. Dieses Pigment finder sich vorzugs- 
weise im inneren Gliede des Pallidum, im i~ul~eren kommt as - -  ebenso wie die iibrigen 
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Ablagerungen - -  nur in geringer Menge vor, wie ja fiberhaupt die dem Putamen 
anliegende HMfte des ~tul]eren Gliedes am wenigsten yon dem Prozeg in Mitleiden- 
sehaft gezogen ist. Im allgemeinen sind die pigmenthaltigen Gliazellen in der Nahe 
der GefgBe etwas zahlreicher anzutreffen. Im Adventi t ialraum der Gefage linden 
sich verstreut immer eine ganze Anzahl yon KSrnehenzellen, welche ein grobkSrni- 
ges Pigment enthalten. Dieses hat  eine gelbliche bis br~unliche Naturfarbe, die yon 
Hg, matoxylin nicht, yon Thionin teilweise griinlich bis schwarzlich fibertSnt wird 
und zum Tell aueh eine Eisenreaktion gibt, sich also im wesentlicben ebenso verhMt 
wie das feinkSrnige Pigment in den Gliazellen. Es darf also mit  diesem identifiziert 
werden, nur ist es hier dichter zusammengeballt; man kann dies in einigen Zellen 
auch gut erkennen. Soweit einze!ne KSrnchenzellen nut  eisenhaltiges Pigment ent- 
balten, ist aber nieht auszuschliegen, dab da reines Hamosiderin vorliegt. 

Abb. 6. Achsenzylinderauftreibung. Fall C. Farbung Nissl, Vergr. ~00mal. 

Weiter fallen groBe ovale blasse Scheiben auf v o n d e r  Gr6ge einer Ganglienzelle 
oder etwas darfiber, mit  einem staubf6rmig feinen, mit  Nissl grfinlich angef~rbten 
Pigment (Abb. 6 und 7). Sie sind scharf konturiert  und lassen auBer dieser gleich- 
mgBigen Tiipfelung keinerlei Einzelheiten erkennen. Im ungef~rbten Sehnitt sind 
sie gerade noch mit  einem leicht grfinlichen Sehimmer erkennbar. Die feinen Granula 
f~trben sich beim Anstellen tier Eisenreaktion teilweise blau an. Auch im t tamatoxy- 
linpr~tparat erscheinen sie blau, geben abet keine Kalkreaktion. Sie erinnern an 
grol]e KSrnchenzellen, doch fehlt ihnen die gitterfSrmige Struktur,  auch ist niemals 
ein Zellkern zu linden. 

Die Ganglienzellen des Pallidum erscheinen fast normal, nur wenige Exemplare 
sind etwas abgeblal]t oder zeigen einen Sehwund der Nisslsehollen. Hie und da sind 
wohl auch einmal Zellen ausgefallen, aber wesentliche Lfieken sind nieht zu be- 
merken. 

Die Glia ist betr~tehtlich vermehrt  und progressiv verandert. Es sind daran 
alle Gliaformen beteiligt, vor allem aber die Astrocyten, die gr6Btenteils mit  Pigment 
beladen sind. Die Kerne dieser Zellen haben h~ufig grol]e bizarre gelappte Formen, 
die an die Pseudosklerosezellen erinnern. Weiter sieht man in den Schnitten eine 
m/~6ige Vermehrung der Capillaren (Abb. 8) in den haupts~tchlich betroffenen Teilen, 
wobei wieder das ~uBere Glied und die caudalen Absehnitte verschont bleiben. An 
den Gef~lten finden sieh aul~er den erw~hnten PigmentkSrnehenzellen vereinzelte 

34* 
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Mastzellen und stellenweise Fettk6rnchenzellen; die Gef~Bwande selbst sind bis auf 
die gelegentlich beobachtete Imbibit ion mit  Pseudokalk nicht verandert .  

Abb. 7. :kchsenzylinderauftreibung aus der roten Zone, in der Glia reichlich feiak6rniges 
Pigment. Fall C. Fhrbung Nissl, Vergr. 560real. 

Die Eisenreaktion ergibt eine diffus bl~uliche Anf~irbung des ganzen Pallidum 
im Sinne der ,,diffusen Durchtr/inkung" (Spatz). 

Abb. 8. Capillarvermehrung im PalIidum. Zahlreiches Pi~~ trod kleine Pseudokalk- 
niederschl~ge (inneres Glierl des l~allidum, mittlere A~bschnltte). Fall C. Fhrbung Nissl, 

Vergr. 48real. 

M~rkscheidenpraparate zeigen eine recht vollstandige Entmarkung des vorderen 
Pa]lidumabschnittes (Abb. 9, 10). An der Stelle der gr6Bten Ausdetmung des 
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Abb. 9. ~larkscheidenf~irbltng der Stammganglien, mittlerer Pallidumabschnitt. Fall C. 
Vergr. 3real. Das Pallidum erscheint ziemlich grol3, die innere 14:apsel hier recht schmal 
(Pset~dohypertrophie ?) (vgl. Abb. 3). Im ~ul]eren ~nd mittleren Glied ist die Entmarkung 

gegen die inncre Kapsel zu arn de~tlichsten. 

Abb.  10. Markschc idenf~rbung  der  S t ammgang l i en ,  h in te re r  P a l l i d u m a b s c h n i t L  Fal l  C. 
Vergr .  3real. 
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Pa l l idum ist  das innere Glied, fast  das ganze mit t lere  und  die oberen kapselnahen 
Teile des /~uSeren weitgehend aufgehellt, wahrend  die iibrigen Teile des ~ul~eren 
Gliedes und  die ventra len  Abschni t te  des mit t leren relat iv verschont  sind. In  den 
h in teren  Abschni t ten,  in denen nu t  noeh zwei Teile im Pal l ldum zu unterscheiden 
sind, zeigen nu t  die kapselnahen des /~ul~eren Gliedes deutliche Entmarkung .  In  
den aufgehellten Gebieten sind die Markfasern dtinner als in den iibrigen und  an  
Zahl  wesentlich verminder t ,  die groben Faserbtindel sind fast  vOllig verschwunden.  
Markscheidenauftreibungen sind h~ufig. Das ganze Pal l idum erscheint recht  groB 
im Verh/~ltnis zur inneren Kapsel, die eher etwas versehm/~lert aussieht. 

Von einem Fe t t abbau  im Pal l idum ist  sehr wenig zu sehen, es f inden sich immer 
nur  wenige KSr/lchenzellen an  den Gef~$en. Aueh die seharf kontur ie r ten  Gebilde 
mi t  tier feinen Tfipfelung entha l ten  keine fettf/~rbbaren Bestandteile.  

Diese eigentiimlichen Elemente sind auch ira Bielschowskypr~parat deutl ich 
e rkennbar  als scharfbegrenzte Kugeln, auch bier mi tun te r  feinpigmentiert .  Man 
k a n n  5fret beobachten,  wie ~ 'ervenfasern in sie auslaufen, oder auf sie zuffihren, 
ja, dab sie d i rekt  in eine Faser eingeschaltet sind. Leider lie{~en sich diese Verhalt-  
nisse im Bilde n'icht festhalten. Jedenfalls  folgt abet  daraus, da$ es sieh um Auf- 
t re ibnngen yon Nervenfasern handel t ,  yon denen es bekann t  ist, dal~ sie auch im 
losgelSsten Zustande sich lange ira Gewebe hal ten.  Ob es sich dabei  immer u m  
Aehsenzylinder und  n ieht  gelegentlieh auch um Dendr i ten  handel t ,  lhl~t sich hier 
n ieht  ausmaehen. Mit Bestkarmin f~trben sieh diese Auftreibungen mat tv io le t t  oder 
rosa an, im Methylviole t tpr~parat  t r e ten  sie auch deutl ich hervor.  

Die Astrocyten lielten sich mit  der Cajalf~rbung gut  darstellen, bieten aber dabei 
nichts  Neues; das gleiehe gilt  yon der  Hortegaf~rbung. Das ungenfigend konser- 
vier te  Material  er laubte keine Darstel lung der Gliafasern. 

Das andere Zentrum,  das sehon bei der Sektion aufgefallen war, die Substant ia  
nigra, zeigt fast  noch bedeutendere Ver~nderungen als das Pal  lidum. Bereits makro- 
skopiseh sieht  man  am Nisslschnitt, da$ die rote Zone wesentlich brei ter  ist als 
gewOhnlieh und  die sehwarze daneben relat iv schmal erscheint. I n  ihr  ist  es dabei  
zu keiner Vermehrung der funkt ions t ragenden Elemente gek6mmen, so dalt hier  
wohl yon einer Pseudohypertrophie der roten Zone der Substant ia  nigra zu sprechen 
ist. Die rote Zone ha t  belderseits in ihrer  ~ul3eren Half te  einen hellen grtinlich- 
blaulichen Fa rb ton ;  dagegen ist  sie innen - -  ebenfalls symmetriseh - -  dunkler  ge- 
f~rbt  und  zwar wegen des grSSeren Zellreichtums dieses Abschnit tes.  

Die mikroskopische Untersuchung zeigt namlich hier auf beiden Seiten einen 
kleinen, etwa stecknadelkopfgrol3en Herd,  welcher haupts~chlich auf die rote Zone 
beschr/~nkt ist  und  n u t  geringe Teile tier schwarzen mi t  einbezieht, die Faserbiindel 
des Fultes abet  verschont.  Dieser Herd liegt etwas naeh innen yon der Substant ia  
nigra, nnterhalb  des roten Kerns.  Dadureh wird das histologische Bild natt ir l ich 
kompliziert ;  zum Unterschied der durchschni t t l iehen Ver~nderung mug man daher  
die ~u$eren Teile untersuchen.  

Der Proze$ ha t  iiberwiegend die rote Zone befallen, greift  aber mehrfaeh in die 
benachbar t en  Abschni t te  der  schwarzen Zone tiber (Abb. 11). Abet  auch diese 
selbst ist n icht  verschont,  wie m~t$ig reichliehe Pigmentauss t reuungen zeigen. Dies 
l/iBt sieh t rotz  der  verschiedenen P igmentar ten  gut  erkennen,  da sich das Melanin 
yon den iibrigen deutl ieh unterscheiden ] /~t ,  d e n n  es beh~lt  im N~sslpr~parat seine 
Eigenfarbe bei, w/~hrend jene mehr  einen grtinliehen Ton annehmen,  wie wir das 
vom Pal l idum her kennen. 

Die Ganglienzellen sind auch hier wenig beteHigt, dagegen wird das Bild ,:on den 
sehr grogen Astrocyten mi t  gelbem Pigment  beherrscht ,  die hier viel zahlreicher 
auf t re ten  als im Pal l idum;  auch kleine Gliazellen ffihren hier 5fter Pigment ,  als es 
dor t  zutraf.  Die Masse des gelben Pigments  ist  hier sehr imponierend und  bedingt  
den  eigenartigen Farb ton ,  der  schon mi t  blol~em Auge an dem Pr / ipara t  atiffiel. 
Die bizarren Kernformen erreichen hier eine Gr6fie, die sie mit  den Pseudosklerose- 
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zellen fast gleieh werden l~[~t. Die Eisenreaktion zeigt wieder eine Blauf/irbung 
vieler PigmentkSrnchen und eine diffuse Durehtrgnkung des ganzen Gewebes, die 
aber streng auf die rote Zone beschr/~nkt bleibt und nur soweit in die sehwarze 
hintiberreicht wie vereinzelte dieser groBen Gliazellen in dieses Gebiet abgedr~ngt 
sind. Zahlreicher als im Pallidum sind auch jene ovalen oder rundlichen Elemente, 
die als Nervenfaserauftreibungen angesehen werden mul~ten; manche yon ihnen 
sind aueh im Turnbullblauprgparat mattbl/~ulich tingiert. 

In  der schwarzen Zone sind, wie erwahnt, woh] einzelne Ganglienzellen zu- 
grunde gegangen, wie die Anhgufung yon Melaninpigment in Gliazellen und an den 

_&bb. 11. l:Ybersiehtsbild fiber die Substantia nigra, links. J-Ioehgradige Verbreiterung der 
roten Zone (Pseudohyperlrophie). Wenig Pseudokalkablagerungen, reichlich Pigment. 

Fall C. F~rbung Nissl, Vergr. 8real. 

Gefaften zeigt, aber die vorhandenen bieten sonst ein durehaus normales Bild und 
keine Zellerkrankungen wie B1/ihungen und dergleiehen. 

In  dlesem so schwer verAnderten Gebiet der roten Zone findet sich die bereits 
geschilderte herdf6rmige Erkrankung streng symmetriseh ~uf beiden Seiten und 
~nnahernd gleich groB. Sie erinnert an des Bild ether kleinen Erweichung und ist 
yon K6rnehenzellen erfiillt und yon z~hlreiehen Gef/iBen mit  starken Bindegewebe- 
balken durchwuehert, die beim ersten Anbliek fast den Eindruck eines Angioms 
maehen. Das bunte Bild ist kaum zu entwirren: da sind gew6hnliehe Fettk6rnehen- 
zellen und Gitterzellen, die mit  Pigment in allen Farben vollgestopft sind, da liegen 
einzelne Mastzellen, viele Glia- und Bindegewebszellen, zahlreiche Maulbeerkugeln, 
alles dicht gedr/~ngt. Das Turnbullblaupr/~parat zeigt hier einen reichen Eisengehalt, 
der wohl nicht blol3 auf die Pseudokalkkonkremente und dab hier konzentrierte 
Pigment, sondern zum groBen Teil aueh auf Blutpigment zuriickzufiihren sein 
diirfte. In  der Umgebung dieses Herdes ist eine lebhafte Poliferation aller Elemente 
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des Bindegewebes und der Glia mit  ebenfalls reichem Pigmentgehalt vorhanden, 
wobei besonders wieder die groi~en Astrocyten beteiligt sin dt ~lie aueh zu mehreren 
zusamJnenliegen und Gliarasen bilden. Die benachbarte schwarze Zone reicht an 
ihrem untereml~ande in dieses Reaktionsgebiet hinein, so dab auch noch das Mela- 
ninpigment in den Gliaze]len auftaueht. An den Gef~l~en ist die Pigmentspeieherung 
besonders intensiv, die Adventitialzellen sind mit  FeEt beladen und ebenso die Glia- 
zellen dieses Gebietes. Die reiche Bindegewebswucherung kommt im Perdrau- 
pr~parat in einem iiberaus diehten und zierlichen Netz yon Fibrillen zum Aus- 
druek (Abb. 12). Die GeI~13e sind bluthaltig, die Int ima zeigt leichte Prolifera- 
tionserseheinungen, aber nirgends finder man Wandver/~nderungen wie etwa eine 

Abb. 12. Gef~i3wucherung aus dem medialen Drittel der rote]] Zone. Fall C. F~rbung" 
Perdrau, Yergr. 35real. 

Hyalinisierung und dergleiehen. Aueh in der weitenen Umgebung gibt es nirgends 
erkrankte Gef~l~e. �9 

N[arkseheidenf~rbungen zeigen die hoehgradige Entmarkung und gleichzeitig 
die betr~ehtliche Verbreiterung dieses Gebietes (Abb. 13). Die Silberimpr/ignation 
nach Bielschowsky l~il3t die za:hlreichen Faserauftreibungen in dieser Gegend be- 
sonders sch6n hervortreten. 

AuBer diesen beiden Zen~ren ist das ganze Gehirn systematisch untersucht 
worden. Die eine Grol~hirnhemisphgre wurde in 8 Fronta]scheiben zerlegt und in 
Celloidin eingebettet, auf~erdem Mittelhirn, Kleinhirn, Briicke, Medulla oblongata. 
Die andere Hemisph/~re Und Teile vom Mittelhirn und I~einhirn wurden zu Gefrier- 
schnitten verarbeitet, so dal3 jedes Gebiet d e s  Gehirns untersucht worden ist. 

Gegeniiber den hervorsteehenden Befunden im Pallidum und der Substantia 
nigra bleibt yore iibrigen Gehirn nicht mehr viel zu sagen. 

Das Striatum ist wohlkonfiguriert, bei oberfl/ichlicher Betrachtung scheinen 
keine Ausfalle vorzuliegen. Die groBen Ganglienzellen sind jedoch zu einem Tell 
hyperchromatiseh, zum grSBeren blab und abgerundet oder homogenisiert mit 
kaum erkennbaren Kernen. Wirklich gesunde Ganglienzellen sind selten. Die 
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Astrocyten sind stark vermehrt ,  aber auch die Oligodendroglia. Die kleinen Gan- 
g]ienzellen sind im gleichen Sinne verandert  wie die groi3en, wenn auch nicht in 

Abb. 13a. Normales ~Iittelhirn. F~rbung 5~arkseheiden, Vergr. 3real. 

Abb. 13b. 5iittelhirn Fall O. Pseudohypertrophie der roten Zone der Substantia nigra 
(vgl. Abb. 13a eines normalen ~NIittelhirns arts gleicher ttShe bei gleicher VergrSl3erung). 

F/~rbung ~Vlarkscheiden, Vergr. 3ma]. 

demselben Ausmal3e. An den Gefi~flen sind wie schon sonst Lipoide und Pigmente 
in m/~13iger Zahl abgelagert, auch einige Achsenzylinderauftreibungen sind hier 
anzutreffen. Nahe dem Pallidum gibt es in den benachbarten Anteilen des Str iatum 
einige Pseudokalkablagerungen und pigmenthaltige Astrocyten. Der Mark- 
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scheidengehalt des S t r ia tum ist normal.  Im Thalamus l inden sich keine wesent- 
lichen Ausf~lle yon Ganglienzellen, aber zahlreiche Neuronophagien und  eine allge- 
meine Vermehrung der Glia, auch die Nervenfaserauftreibnngen fehlen nicht.  Diese 
sind auch im Corpus Luys in maBiger Zahl  vorhanden;  auch die Ganglienzellen 
sind in maBiger Weise wie im St r ia tum geschgdigt. 

Die innere Kapsel ist  bis auf einige Nervenfaserauftreibungen intakt ,  ebenso 
das Marklager des GroBhirns bis auf eine geringe Vermehrung der Gliakerne und  
vereinzelte Gliasterne. 

Die Rinde zeigt be i ungestSrter Archi tektonik zahlreiehe diffuse kleine Paren-  
chymausf&lle. Die Ganglienzellen sind zum Teil etwas b]al], die iVisslsehollen 
schlecht oder gar n icht  mehr  erkennbar.  Uberal l  sieht man vereinzelt  Neurono- 
phagien. Verschiedentlieh f indet  man  wabige S t ruk tur  in den Ganglienzellen. 
Wiederholt  begegnet man Ganglienzellen, die dicht  aneinander  gelagert sind, so dab 

man bei sehwacher VergrSl~erung 
ihre Grenzen schwer erkennen 
kann.  So ents tehen fast  t rauben-  
artige Gebilde yon drei und  mehr  
Ganglienzellen; man t r i f f t  solehe 
Bilder n ieht  selten in Gehirnen 
yon Schwachsinnigen; sie deuten 
auf eine n icht  vollst~ndige Ent -  
wieklung der  Hi rnr inde  hin. Die 
Oligodendroglia ist  wenig, die 
Astroeyten starker,  die Hortega- 
glia gar n ieht  vermehrt .  U m  die 
Rindengef~l~e liegen in m~Biger 
Menge griinliehe, zum Tell eisen- 
halt ige Pigmente.  Auch die Ner- 
venfaserauftreibungen sieht man  
hier und  ds. Vereinzelt  en tha l ten  

Abb. 14. Ganglienzelle der Rinde mit Einlagernng. die Ganglienzellen homogene 
Farbnng Bielschowsk)-, Vergr. 880nlal. ovale oder rundliche Einlage- 

rungen,  welche den Einschlfissen 
bei der Pickschen Krankhe i t  gleiehen (Abb. 14). Diese Vergnderungen sind in der  
ganzen Grol~hirnrinde und  dem Ammonshorn  ziemlich gleichmgl3ig verbrei ter t .  

Der Nucleus ruber  ist nu r  wenig geschgdigt, vereinzelt  sieht man in ihm Neuro- 
nophagien. Das Gebiet der h interen Vierhfigel und  Gehirnnervenkerne ]assen keine 
wesentliehen Ausf~lle erkennen.  Es besteht  hier  wie iiberall eine allgemeine m~Bige 
Gliavermehrnng,  die in der Brficke ein wenig bedeutender  ist. 

Im Mark des Kleinhirns sind die Gliakerne auff~llig vermehrt .  Besonders t re ten  
zahlreiche Gliasterne hervor  , in deren Zentren  sick~undeutliche Gebilde befinden, 
die am meisten an Nervenfaseranftre~bungen er innern.  Im Nucleus denta tus  sind 
die Nervenzellen zum Teil abgebtaBt, zum Teil ansgefallen; es f inder sich hier eine 
betr~chtl iche Gliafaservermehrung, auch ist  das Vlies dieses Kernes im Markseheiden- 
pr~para t  deutl ich aufgehellt. Die Purkinjezellschicht ist n u t  wenig gelichtet. 

In  den Oliven sind die Ganglienzellen ebenfalls gesch~digt n n d  zwar im Sinne 
einer Pigmentat rophie .  Die Glia ist entsprechend vermehr t .  

In  den oberen Teilen des Halsmarkes - -  das iibrige gf iekenmark  s tand zur 
Untersuchung n icht  zur  Verffigung - -  sieht man Faserauftreibungen besonders im 
Gebiet der Sei tenstrangbahnen.  Systematische Degenerat ionen bestehen hier  nicht .  

Das Ependym zeigt einige flache Verdickungen anl Septum, an  der  Untersei te  
des Balkens und  am Unterhorn .  Die Endothel ien  der Gefi~l~e im ganzen Groin- und  
Kleinhirn  sehen wie geschwollen aus, doch f inden sieh keine In t imawucherungen.  
Inf i l t ra te  fehlen hier ebenso wie in den weichen Hhuten.  
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Zusammen]assung der histologischen Untersuchung : Der wesentliche 
Befund ist seharf auf das Pallidum und die Substantia nigra und hier im 
besonderen auf die rote Zone beschr/inkt, Gebiete, die schon makrosko- 
pisch durch ihre rostbraune Verfi~rbung und Verbreiterung aufgefallen 
sind. Die haupts/tchlichsten Ver/inderungen sind : Eine groBe Anzahl yon 
gef/~rbten und ungef/~rbten Ablagerungen (die ungef/i~rbten sind groBe 
Mengen yon Pseudokalk, die gef/trbten Pigmente verschiedener Gr6Be) 
meist ohne Beziehungen zu den Gef/tgen 1; eine hoehgradige Entmarkung ; 
zahlreiche Achsenzylinderauftreibungen, die zum Teil loigmentiert sind; 
eine betr/~chtliche Verbreiterung der roten Zone der Substantia nigra; 
eine m/~Bige Schi~digung der Ganglienzellen; eine starke Gliavermehrung 
mit zum Teil bizarren Formen der Gliazellen; eine m/iBige Vermehrung 
der Gef/~Be im Pallidum und endlieh sehr starke herdf6rmige Gef/~B- 
wueherungen in symmetrischen Gebieten der roten Zone der Substantia 
nigra. 

Neben diesen Ver/~nderungen treten die des fibrigen Gehirns weit- 
gehend zuriiek. In Stammganglien, Mark und Rinde besteht eine allge- 
meine Gliavermehrung, in allen Zentren m/~Bige Ganglienzellausf/~lle, 
in der Rinde diffuse Ausfalle und h/iufige Verklumpung derselben. Im 
ganzen Gehirn findet man in m/tgiger Menge Aehsenzylinderauftrei- 
bungen sowie in der I{inde und selten in einzelnen anderen Zentren Gan- 
glienzelleinlagerungen. 

Das Eigenartige dieser Krankheit  besteht nieht nut" in der elektiven 
Erkrankung des Pallidum und der roten Zone der Substantia nigra, 
sondern aueh in der Gleiehartigkeit der Befunde in diesen beiden gentren. 
Beides weist eindeutig darauf bin, dab Pallidum und rote Zone der Sub- 
stantia nigra in engster Verwandtsehaft miteinander stehen miissen, wie 
das yon Slgatz 1922 bereits naehgewiesen wurde. Bet  ProzeB, weleher 
dieser Krankheit  zugrunde liegt, /iuBert sieh nieht so sehr in einem 
Untergang des Parenehyms wie bei anderen degenerativen Krankheiten 
sondern in Anh/s von Ablagerungen. Zwar ist aueh ein geringer 
Abbau yon Marksubstanz (Status dysmyelinisatus) und Nervenfasern 
(Fasera~ftreibungen) sowie ein~ beseheidener Unterg~ng y o n  Ganglien- 
zellen naehweisbar, abet er t r i t t  ganz zuriiek gegeniiber den massen- 
haften Pseudokalk- und Pigmentansammlungen , welehe diese beiden 
Zentren anf~llen. Die Niedersehl/~ge yon Pseud0kalk und branngelbes 
Pigment in der Glia sind Bestandteile" des normalen Stoffweehsels die 
ser Gebiete (Spatz), nur sind sie hier in ungeheurer Menge angeh~uft. 
Man kann sieh daher dem Eindruck nieht entziehen, als ob der normale 
Abbau und Abtransport dieser Produkte gelitten habe, so dab eine 
solche Ansammlung yon Schlacken erm6glicht wurde. Es ist daran zu 

1 Im Gegensatz zu dem im PMlidum sehr h/~ufig vorkommenden PseudokMk 
in und an Gef/~Bw/~nden. 
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denken, dab ein Mangel entsprechender Fermente daf~r verantwortlich 
zu machen ist: Also eine spezielle, lokale StoffwechselstSrung vorliegt. 
Man kSnnte so aucK verstehen, warum so wenig Parenchym zugrunde 
gegangen ist und dal] der Abbau so gering ist. 

Der Befund stimm~ klinisch und anatomisch weitgehend mit dem yon 
ttallervorden und Spatz, Winkelmann, Messing und KalinowMg iiberein. 
Die Menge der Pseudokalkablagerungen ist  wesentlieh grSl~er als in den 
Fs yon Hallervorden und Spatz, wie ieh reich an den Originalprapa- 
raten iiberzeugen konnte. Etwas Besonderes in unserem Fall ist die herd- 
fSrmige Vermehrung der GefgGe im Pallidum und namentlich in der roten 
Zone der Substantia nigra sowie die Pseudohypertrophie der letzteren. 
Die Deutung der GefgGvermehrung in der roten Zone der Substantia 
nigra macht erhebliche Schwierigkeiten. Fortgeschrittene Iterde der 
Werniclceschen Encephalitis superior kSnnen genau das gleiche Bild 
bieten : Starke Gsf~Gproliferation mit reaktiver Beteiligung der umgeben- 
den Glia, Blutungen und einzelne KSrnchenzellen, auch die Begrenzung 
auf einen engen Bezirk und die symmetrische Anordnung wird nicht 
vermiGt. Beachtet man jene enorme Gliawucherung in der Umgebung 
unseres Herdes, die bei der Werniclceschen Encephalitis besonders ausge- 
sprochen zu sein pflegt ,  so spricht das auch fiir einen ~hnlichen ProzeG. 
Es ist aber zu sagen, daG bier die bekannCen Zentren, welche yon der 
Wernic/ceschen Erkrankung befallen zu werden pflegen, vSllig frei sind, 
wie iiberhaupt im ganzen Gehirn ~hnliche Bildnngen durchaus fehlen 
bis auf die Gef~Gvermehrung im Pallidum, die man fiir den Anfang eines 
solehen GefaGprozesses halten kann. 

Andererseits sind gef~G~bh~ngige symmetrische Erweichungen nicht 
selten und die Vergnderungen kSnnts man fiir einen Erweichungsherd 
oder in l~esorption befindliche Blutungen halten, worauf das hier be- 
sonders reichliche Eisenpigment hinzuweisen schcint. Die Gef~tGe zeigen 
allerdings auger Zellproliferationen keine Ver~nderungen, welche diese 
Annahme stiitzen kSnnte, und fiir die Gef~tGvermehrung im Pallidum, 
der sicher keine Erweichung nach ihrem Aussehcn zugrunde liegen kann, 
miiGte dann noch eine andere Erkl/~rung gesucht werden. Eine endgiiltige 
Entscheidung ditrfte kaum zu treffcn sein. 

Auch die Bedeutung der Pseudohypertrophie der Substantia nigra 
mug vorl~ufig ungeklgr t bleiben. Meines Wissens ist dieser Zustand an 
der Substantia nigra bisher noch nieht festgestelit worden. Eine Xhn- 
lichkeit mit der bekannten Pseudohypertrophie der unteren Olive ist im 
Markscheidcnbild unverkennbar. Dagegen haben wir ahnliche Nerven- 
zell- bzw. Dendritenver~nderungen, wie sic bei der Pseudohypertrophie 
der unteren Olive vorkommen, hier nicht gefunden. Ob nieht auch im 
Pallidum eine Pseudohypertrophie vorliegt, muGte often gelassen werden. 

AuGer diesem typischen Fall, der klinisch und nach dem anatomischen 
Befund absolut sicher zur Hallervorden-Spatzschen Krankheit  gehSrt, 
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verfi igen wir noch fiber zwei weitere F~lle, die n icht  mi t  solcher Sicherhei t  

bier e inzuordnen sind. 

Zun~ehst  der F a l l  K.  S. 1 

Es handelt sich um einen 41s/4 Jahre alt gewordenen Schuhmacher, der 11/2 Mo- 
nate vor seinem Tode im Jahre 1927 in der Anstalt Dfisseldorf-Grafenberg auf- 
genommen wurde. Familienanamnestisch ist liiehts bekannt, auch die Nachfor- 
sehungen des Rassenpolitischen Amtes der NSDAP., Gau Kurmark haben zu 
keinem Ergebnis geffihrt. Aus der kurzen Krankengesehichte geht hervor, dab der 
Patient bis 1924 gesund gewesen sein soll, (die Angaben stammen yon seiner Ehe- 
frau, die ihren Mann seit 1923 kennt). Als diese nach einer 3monatigen Abwesenheit 
zu ihrem Mann zurfickkehrte, fiel ihr auf, dab er stotterte. Die gleiche Beobaehtung 
machte sein Bruder, der dies ebenfalls vorher noch nicht bemerkt hatte. Die Spraehe 
wurde dann immer schwerer verstandlich, welter soll der Patient beim Gehen mit 
den Armen auff~llig gesch]enkert haben. Er war jetzt immer sehr mfide und arbeitete 
sehr langsam. Er habe in der Woehe nur wenige Paar Sehuhe in Ordnung gebracht. 

Bei der Aufnahme wird festgestellt: Ern~hrungszustand stark reduziert, keinerlei 
Fettpolster, Muskulatur schlaff. Die Zunge zittert und wird wenig hervorgestreckt. 
Der linke Mundwinkel steht tiefer als der rechte. Die Pupil]en reagieren nieht auf 
Licht. Patel]arsehnen- und Achillessehnenreflexe gesteigert. Keine pathologischen 
Reflexe. Er kann nicht spreehen, bringt nur schmatzende Laute hervor. Die untere 
Gesiehtsh~lfte erscheint sehlaff und atrophisch, die Zunge ist ebenfalls atrophisch. 
Am ganzen K6rper und der unteren Gesichtsh~lfte bestehen fibrillare Zuckungen. 
An beiden tIanden sind die Interossei sowie die Kleinfinger- und Daumenballen 
atrophisch. Der Patient kann nur feste Speisen essen, flfissige kommen ihm zur 
Nase heraus. Bei der Untersuchung liegt er ruhig zu Bett, beobaehtet aufmerksam 
und mit einer gewissen Spannung die Vorgange in seiner Umgebung.  Auf Fragen 
reagiert er prompt mit dem Versuch zu sprechen; bringt jedoeh nur t6nende Laute 
ohne die geringste artiku]atorische Bewegung zustande. Sehriftlich kann er sieh 
mfihsam auSern. Die Diagnose wurde auf eine Bulb~rparalyse gestellt. Eine K6rper- 
sektion ist nicht vorgenommen worden. 

.Makroskopischer Gehirnbe]und: Das Gehirn hat infolge des ]angen Liegens 
(1927--1939) in Formalin eine ziemlich gleiehmaBige, etwas dunkle braunliehe 
Farbe angenommen. Die Meningen sind nieht getrfibt, irgendwelche Farbdiffe- 
renzen in den Stammganglien waren nieht feststellbar. Ein pathologiseher Befund 
war m~kroskopisch nieht zu erheben. 

Histologischer Be[und: Bei der histologisehen Untersuehung fielen sofort im 
Pallidum und in der roten Zone der Substantia nigra zahlreiche, zum Teil pigmen- 
tierte Ablagerungen auf. Die Ver~nderungen sind gleichar rig wie im vorbeschriebenem 
Falle, so da~ yon einer eingehenden Beschreibung abgesehen werden kann, nur die 
Abweichungen sollen hervorgehoben werden. 

Im Pallidum finden sich die Ab]agerungen besonders im medialen und mittleren 
Glied, wahrend da.s ]aterale relativ ffei yon ihnen ist. Pseudokalk koirant nur ganz 
vereinzelt vor. Die Menge an Pigmenten ist etwa die gleiche wie im ersten F~ll. 
Sie sind bier auch besonders in Gliazellen anzutreffen, die h~ufig grol]e gelappte 
Kerne haben und ein n~ch allen Seiten flieBendes, unscharf begrenztes Protoplasma. 
Diese Pigmente finden sich tells extra-, tells intracellul~r und liegen besonders auch 
an den Gef~tl]en. Die Ganglienzellen erseheinen ffei davon; nur in den hinteren Ab- 
schnitten dfirfte dies nicht der Fa]l sein. Der Lipofuseingehalt der Ganglienzellen 
ist nur wenig gesteigert. Achsenzylinderauftreibungen sind se]tener als im Falle C. 
Die Farbreaktionen bei allen Ablagerungen sind die gleichen wie im ersten Fall. 

1 Wir verdanken diesen Fall der Freundlichkeit yon Herrn Prof. Sioli aus 
Dfisseldorf. 
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Eine Gefiigvermehrung besteht hier nicht: In den mehr rfickw~rtigen Partien des 
Pallidum sind die Veri~nderungen geringgradiger. Markseheidenfi~rbungen iassen 
in den kapselnahen Gebieten des ~ugeren und mittleren Gliedes eine Entmarkung 
m~gigen Grades erkennen. Die dicken Markfasern sind stark vermindert. In den 
iibrigen Partien ist eine Entmarkung nicht deutlieh. In den mehr dorsalen kapsel- 
nahen Teilen gibt es sehr reichlich Fett, teils frei als vermehrtes Pallidumfett, teils 
in Gliazellen. Auch im fibrigen Pallidum ist das Fett  vermehrt. Bei Spielmeyer- 
fi~rbung sieht man zahlreiche Markseheidenauftreibungen, wiederum besonders 
reichlich in den kapselnahen dorsalen Anteilen. Bei Anstellen der Eisenreaktion 
fi~rben sich die Pigmentk6rnchen nur zum geringen Tell blau an, die meisten behalten 
ihre gelblichbr~unliche Naturfarbe. Bei Bielschowskyf~rbung nehmen die Pigment- 
k6rnehen einen schwarzen Ton an. Elastica-van Giesonf~rbung sowie die Fiirbung 
auf Fibrin und die F~rbungen nach Azan-Mallory, Beat, Hortega, Cajal und Holzer 
ergeben keinen verwertbaren gerund, znm Teil sicher infolge des Alters des 
Materials. 

Die Snbstantia nigra bietet dasselbe gild, nur sind hier die grogen Gliazellen 
mit ihrem Pigment in der roten Zone in grSgerer Menge anzutreffen. Die Gef~ge 
sind nieht vermehrt, Pseudokalk fehlt ganz. In diesem FMle hat aueh die schwarze 
Zone betr~ehtlieh gelitten Wie die reiehliehen Pigmentausstreuungen zeigen. Die 
Aehsenzylinderauftreibungen finden sieh in der roten Zone h~nfiger als im Pallidum, 
sind abet an sieh nieht sehr zahlreich. Fett liegt in den Gliazellen der roten und 
schwarzen Zone in etwas geringerem Mate als im Pallidum sowie m~gig reiehlich 
perivascul~r. Aueh einzelne Ganglienzellen der sehwarzen Zone enthalten Fett. 

Aueh auBerhalb dieser beiden Zentren gibt es bemerkenswerte tlefunde: so 
findet sich eine degenerative Verfettung in der inneren Kapsel, sowohl in den das 
Pallidum begleitenden Fasern als aueh am medialen unteren Winkel des PMlidum, 
wo Fasern in Richtung auf die Substantia nigra fiihren. Ganz vereinzelt gibt es 
hier Aehsenzylinderauftreibnngen. Die Glia ist vermehrt. In den zentraler ge- 
legenen Teilen der inneren Kapsel war eine Faserdegeneration nieht mehr naehzu- 
weisen. Dagegen sind die Pyramidenseiten- und Pyramidenvorderstrangbahnen 
im Rtiekenmark geseh~digt mit einem leiehten Uberwiegen der reehten Seite; dem 
entsprieht eine Aufhellung im Markseheidenpr~parat. Bemerkenswert ist aueh eine 
Verfettung an Ganglienzellen der SeitenhSrner. 

Im Striatum sind die Gliazellen vermehrt und fiihren reiehlieh feink6rniges, 
griinliehes (Nissl) Pigment, das aueh in den Adventitialzellen gespeichert ist. In 
den Ganglienzellen sind die Nisslsehollen oft verklumpt und h~ufig an den Rand 
geriiekt, welter linden sieh Ieine Vakuolen im Plasma. Nanche Ganglienzellen sind 
fast ganz aufgel6st und nut noeh als Seheibe mit verklumpten Nisslsehollen zu 
erkennen, doeh gibt es keine wesentliehen Ausf~lle. Die Fettfarbung zeigt in Gan- 
glien- und Gliazellen sehwaehgelb gef~rbte Lipoide, w~hrend das Fett an den Ge- 
fi~gen leuehtend rot erseheint. Bei Ca]alf~rbung sind einzelne Astrocyten siehtbar, 
in Holzersehnitten sieht man eine allgemeine Gliavermehrung. Im Markscheiden- 
bild gibt es keine Ausf~lle, wohl aber zahlreiehe Faserauftreibungen. 

Von Thalamus, Corpus Luys und den fibrigen Gebieten der Stammganglien 
ist niehts Wesentliehes zu vermerken. 

Die Rinde zeigt allgemein geringe Liehtungen abet keine grSberen Ausfi~lle. 
M/~Big h~ufig sind die Ganglienzellen selir blag und nut schemenh~ft siehtbar 
mit feintropfigen Lipoiden. Die Glia ist unbedeutend vermehrt. I{in und wieder 
sieht man perivaseul~re Pigmentansammlungen. 

Im Mark ist auger geringen Pigmentk6rnehenzellen an den Gefi~gen kein patho- 
logiseher ]~efund zu erheben. 

Im I<Aeinhirn fgllt im Nucleus dentatus Pigment in den progressiv ver~nderten 
Gliazellen auf sowie an den Gefggen. Aueh diese Pigmente f~rben sieh bei Anstellen 
der Eisenreaktion blau an. Die Ganglienzellen des Nucleus dentatus sind nnr mi~Big 
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geseh~digt. Einzelne sind yon kleinen Vakuolen durchsetzt, die yon Lipoiden her- 
riihren und in wenigen die ganzen Gang]ienze]len einnehmen; andere sind ganz 
blal3, wi~hrend eine groBe Anzahl yon ihnen v611ig unver~ndert aussehen. Im 
Kleinhirnmark finder man in den GefgBadventitien mi~ig reichlich Pigment. Die 
Kleinhirnrinde ist intakt. Ausf~l]e in der Purkinjezellsehieht sind nieht feststellbar. 

Im Locus eoeruleus finden sieh reiehlieh Ausstreuungen yon Melaninpigment. 
Die Ganglienzellen der Olive zeigen keine gr6beren Seh~den. 

Die Gef~ifie sind mit Ausnahme der groBen ~ste, die eine ]eichte Elastieahyper- 
plasie zeigen, intakt. Das Ependym hat vereinzelt kleine Kn6tchen und flaehe 
Auflagerungen. 

Zusammen/assung der histologischen Untersuchung: Die wesentlichen 
Befunde liegen wieder im Pall idum und in der Substantia nigra. Es sind 
dies: Grol~e Mengen yon Ablagerungen, wobei der Pseudokalk nur ge- 
ring und die Pigmente recht reichlieh vorhanden sind; eine m~tl~ige, nur 
in den kapselnahen Part ien deutliche Entmarkung;  zahlreiche Achsen- 
zylinderauftreibungen, die zum Teil pigmentiert  sind; eine betrachtliehe 
Gliavermehrung. 

Dazu kommt  eine nieht sehr hochgradige, aber immerhin beachtliehe 
Pyramidenbahndegeneration,  die aufwi~rts nut  bis zur inneren Kapsel  
zu verfolgen ist. 

Die Sehadigungen des i~brigen Gehirns sind wesentlieh geringer, 
doch macht  sich eine allgemeine m~13ige Vermehrung der Pigmente sowie 
eine diffuse, nicht sehr hochgradige Ganglienzellschadigung in den Stamm- 
ganglien und der Rinde und endlieh eine Gliavermehrung bemerkbar.  

Wie weir geh6rt nun dieser Fall  zur Hallervorden-Spatzschen Krank-  
heitsgruppe ? Nach dem Alter zunachst miiBte man ihn fiir einen Spat- 
fall halten, er ws in Parallele zu setzen mit  dem Fall  K. G. yon Haller- 
vorden und einem Fall  Hillgerts, dessen Einordnung abet  sehr fraglich 
ist. Der Krankheitsverlauf ist im Vergleich zu den iibrigen Fi~llen ziem- 
lich schnel]. Auf eine Seh~digung des Pall idum und der Substantia 
nigra weist die zunehmende Verlangsamung hin. Die bulbaren Erschei- 
nungen linden sich wieder in ausgesprochenem Maite in einem Fall yon 
Vincent und van Bogaert, bei dem der anatomisehe Befund der Haller- 
vorden-Spatzschen Krankhei t  in sehr deut]ieher Form vorgelegen hat. 
Auch in zahlreiehen anderen Fallen bestanden St6rungen, die als bulbare 
gedeutet wurden. Wieso es nun in dem Fall  yon Vincent und van Bogaert 
zum Uberwiegen der bulbs Erseheinungen gekommen ist, ist ebenso- 
wenig gekl~trt wie in unserem. Die Pyramidenbahndegenerat ion ma~igen 
Grades spricht auch nieht gegen die Einordnung des Falles in die Haller- 
vorden-Spatzsche Krankheitsgruppe,  der zweite Fall yon Hallervorden 
hat  ebenfalls eine Pyramidenbahndegenerat ion gezeigt, und, wie hier, 
auch Atrophien der Handmuskula tu r .  Dies sind Anklange an die amyo- 
trophische Lateralsklerose, mit  der dieser Fall klinisch wie anatomisch 
verschiedene Berfihrungspunkte ha.~. Doeh stehen hier anatomiseh die 
Symptome der Hallervorden und Spatzsehen Krankhei t  entschieden im 
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Vorde rg rund  zum Unte r sch ied  yon dem sp/i ter  e rwghnten  F a l l  yon 
Tonietti, bei  dem eine e inwandfreie  amyo t roph i sche  La te ra l sk le rose  
zusammen  m i t  e inem S ta tus  dysmye l in i sa tus  vorlag.  

Man wi rd  unsere  B e t r a c h t u n g  K.  S. also doch zu dieser K r a n k h e i t s -  
g ruppe  rechnen  k6nnen,  zuma l  auch in  der  Krankengesch ich te  Anha l t s -  
p u n k t e  daffir  vo rhanden  sind, doch is t  zuzugeben,  dab  die  Ver/~nderungen 
in den  Zen t ren  n ich t  so hochgrad ig  s ind wie in unserem ers ten  Fa l l .  

Der  d r i t t e  unserer  Fgl le  Z. verff igt  le ider  nur  fiber eine/~uBerst dfirf t ige 
K~'ankengeschichte .  Es hande l t  sich u m  eine 51 J a h r e  a l t  gewordene  
schwachsinnige  F rau .  Sie war  t a u b s t u m m ,  s t a m m t e  aus Polen,  i rgend-  
welche l~achforschungen nach  der  Anamnese  waren  erfo]glos. Sie is t  
m i t  45 J a h r e n  einer  A n s t a l t  zugeff ihr t  wordenl  Aus  dem K6rpe rbe fund  
ist  nur  zu en tnehmen,  da~ die Reflexe an  den un te ren  Extremit i~ten 
ges te iger t  s ind und  ihr  Gang l angsam und  vors icht ig  ist.  Psychisch  is t  
sie s t u m p f  und  still .  Es  wird  yon  ihr  nur  ber ieh te t ,  dab  sie i m m e r  un tg t ig  
he rums i t z t  und  dieser Zus t and  unve rgnde r t  b le ibt .  A m  Ende  ihres 
Lebens  wird  sie zunehmend  an/~mischer. 

Der  Sekt ionsbefund erg ib t  als Todesursache  ein  kindskopfgroBes 
Myom des Ute rus  mi t  beginnender  sa rkomat6se r  E n t a r t u n g .  Sgmt l iehe  
Organe sind sehr an/~miseh. Die  l inke Niere  is t  sehr weich und  yon  
br/~unlicher F a r b e  (Sa rkommeta s t a se? ) .  

Makroskopischer Gehirnbe]und: Das Gehirn ist yon auBen wohlkonfiguriert, 
die Meningen sind zart, die Gehirnbasisgef/~l]e sind an einigen Stellen etwas verdickt. 
Auf Frontalschnitten ist die l~indenmarkgrenze fiberall seharf; Herde sind nicht 
erkennbar. Farbdifferenzen der Stammganglien bestehen nieht (das Gehirn liegt 
bereits 3 Jahre in Formalin). Mittelhirn und Kleinhirn ohne Befund. 

Histologischer Be]und: Das Pallidum und die rote Zone der Substantia nigra 
fallen sofort durch ihre zahlreichen Ablagerungen auf. 

Im Fallidum sieht man bei Nisslf~rbung grol]e Mengen feiner, dunke]grfin pig- 
mentierter Ablagerungen, die teils in Gliazellen, zum Teil aber aueh frei im Gewebe 
liegen. Die iKenge der Pigmente steht etwa in der Mitre zwischen dem ersten und 
zweiten Fall. Die frei im Gewebe liegenden gr6Beren Pigmenthaufen sind aus zahl- 
reichen kleinen Ablagerungen zusammengesetzt. Um die Gef/~l]e sieht man etwas 
gr6beres Pigment, es liegt tei]s frei im Gewebe, zum Teil in G]iazellen gespeichert. 
Bei Anstellen tier Eisenreaktion f/~rben sich die Pigmente nur in geringem lVlaBe 
blau an; in den Gef/iBwandungen dagegen linden sich reiehlieh eisenhaltige Ab- 
lagerungen. Im tIeidenhain und I-Igmatoxy]in-Eosinbild haben die Pigmente einen 
gelblich-br/~unliehen bis dunkelbraun schwarzen Ton. 

Ab]agerungen yon Pseudokalk frei im Gewebe sind nicht vorhanden. In den 
Gef/~Bwandungen ist die Media m/~Big hgufig mit ihm imlorggniert. 

Blasse Aehsenzylinderauftreibungen, zum Tell gr6Ber als Ganglienzellen, sind 
reichlich mit Lipoiden beladen, Die Zahl der Ganglienzel]en ist vermindert, eigent- 
]ieh normale Ganglienzellen sind nur noch in geringer Zahl vorhanden; ~Yissl- 
seho]len sind an ihnen fast gar nicht mehr zu erkennen, die Kerne an fiberf/~rbten 
Frgparaten oft eben nur noeh sichtbar. Info]ge dieser Veranderungen erinnern 
einze]ne Ganglienzellen stark an die ova]en Aehsenzylinderauftreibungen, doch 
sind diese fast immer wesentlich grSBer, seharf begrenzt und yon den ver/inderten 
Ganglienzellen zu unterscheiden, S/imtliehe Gliaformen sind stark vermehrt und 
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progressivver~ndert. Die Gliazellenhaben zum TeilgroI3e bizarreKerne; ihr Plasma 
ist 5fter lipoidreich. Es besteht eine betr~chtliche Gliafaserwucherung. Die Capil- 
laren sind leicht vermehrt. Das )llarkscheidenbild zeigt eine sehr deut]iche Ent- 
markung in den vorderen und mittleren, eine geringe in den hinteren Pallidumab- 
schnitten (Abb. 15). In den vorderen Partien sind die dicken Markfasern stark 
vermindert, auch die erhaltenen nur dfifftig angef~rbt. Zum Unterschied yon den 
vorigen FMlen haben die Ver~nderungen ziemlich gleichm~Big das innere, mittlere 
und ~ul]ere Glied befallen, nut yon vorn nach hinten ist eine Abnahme der Ver~nde- 
rungen feststellbar. Auch in diesem Falle erseheint wie im ersten das Pallidum ziem- 
lich groB und die inhere Kapse] etwas sehmal, w~hrend die Verbreiterung der roten 
Zone der Substantia nigra sich hier nicht wiederholt. 

_~bb. 15. Pallidum. Fall Z. Fhrbung ~-~r Vergr. 3mal. 

Der Befund in der roten Zone der Substantia nigra gleicht weitgehend den 
Ver~nderungen im Pallidum. Die schwarze Zone ist nut gering geschadigt mit 
vereinzelten Pigmentausstreuungen, Narbenbildungen sind nicht vorhanden. Die 
feinen Pigmente sind in der roten Zone recht stark vertreten, in den oralen Partien 
reiehlicher als in den caudalen. Sie liegen teils in der Glia, teils frei im Gewebe, 
'~eils perivascul~r, etwas gr6bere oft in I-Iaufenform. Die Glia ist ehenso wie im 
Pallidum vermehrt und progressiv verandert. Recht zahlreich sind d;e Achsen- 
zylinderauftreibungen; manche der untergehenden Ganglienzellen sehen ihnen sehr 
~hnlich. Die Menge der Pigmente ist hochgradiger als im Pallidum, Fettfgrbungen 
zeigen mehrfaeh veffettete Ganglienzellen in der schwarzen Zone, w~hrend in der 
roten Zone nur etwas Fett  an den GefgBen angeh~uft ist. Nach dem Holzerbild 
besteht eine m~Big starke Gliavermehrung in der roten Zone. 

Im Striatum Iallt die Menge des feink6rnigen Pigments in der Glia und den 
kleinen Ganglienzellen auf, welches hier viel reiehlicher vorhanden ist, als in den 
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gleichen Zentren der beiden anderen Beobachtungen. Die grof~en Ganglienzellen 
sind vermindert, zum Tell nut sehr sehwach angef~rbt und mit reichlich Lipofuscin 
vollgestopft, oft sind die Nisslschollen nicht mehr sichtbar. Die Ganglienzellen 
sind yon zahlreichen Gliazellen umgeben, die Glia ist betrachtlieh vermehrt und 
hat zum Teil ebenfalls Lipofuscin gespeiehert. Spezialfgrbungen ergeben nichts 
Besonderes. 

Auch in anderen Teilen tier Stammganglien fgllt die Vermehrung der Pigmente 
und der Glia auf. Die Ganglienzellen des Corpus Luys enthalten sehr viel Lipofuscin, 
sie sind sehr blab und ~hneln den Ganglienzellen des Patlidum.. Im Thalamus ist 
die Sch~digung nicht so hoChgradig, die Vermehrung ist hier geringer. ~berall  
liegt reichlich Pigment an den Gef~ften. 

In  der l~inde bestehen diffuse Ansf~lle in ausgepragter Art. Viele Ganglien- 
zellen sind sehr bla$ unc[ ha.ben Lipofuscin gespeichert, in einzelnen haben die 
Lipoide so iiberhandgenommen, dal] auSer dem Kern fast nichts mehr vorhanden 
ist. Perivaseular liegt einiges Pigment. Der Befund im Ammonshorn und im Clau- 
strum entspricht dem fibrigen Rindenbefund. 

Im Mark ist die Glia deutlieh vermehrt; an den Gcf~cn liegen reichlich Fett- 
kOrnchenzellen. 

Im Kleinhirn ist die K6rnerschicht mgBig gelichtet. Die Ganglienzellen des 
Nucleus dentatus sind mit Lipoiden vollgestopft, die Gliakerne sind vermehrt, ebenso 
die Fettk0rnchenzellen an den Gef~l~en. Im Mark gibt es reichlich Gliafasern, 
besonders ira Gebiet des Nucleus dentatus. 

Im BriickenfuB und in den Pyramidenbahnen besteht ebenfalls eine deutliche 
Gliavermehrung. Die Olivenzellen sind hochgradig mit Fett  vollgestopft. 

In  der Pia des Gehirns linden sich keine Zeichen einer iiberstandenen Menin- 
gitis, sie ist locker, vereinzelt sind Pigmentk6rnchen vorhanden. Nirgends im ganzen 
Gehirn sind Infiltrate zu sehen. Eine Ependymitis besteht nicht. Die groBen Basis- 
gef~tSe und die Arteria fossae Sylvii zeigen eine Arteriosklerose geringen bis maBigen 
Grades. 

Die wesent l ichen Ver /mderungen  bet ref fen  auch hier wieder  das  
P a l l i d u m  und  die ro te  Zone der  Subs t an t i a  n igra :  GroSe Mengen yon  
p igmen t i e r t en  Ab lage rungen  (Pseudoka lk  fehl t  in d iesem Fa l l ) ;  Achsen-  
zy l inderauf t re ibungen ,  die zum Tell p igmen t i e r t  sind, eine deut l iche  
E n t m a r k u n g  ; betr/s Gl i ave rmehrung ;  erhebl iche  Sch/~digung der  
Gangl ienzel len;  m/~l~ige Vermehrung  der  Lipoide .  

D a n e b e n  s ind im i ibr igen Gehi rn  die Gangl ienzel len  in S tammgang l i en  
und  R inde  erhebl ich  geseh/~digt, m a n  sieht  ( iberal l  re ichl ieh P igme n t  und  
Lipoide.  I m  ganzen  Gehi rn  is t  die Glia  s e h r  hochgrad ig  ve rmehr t .  

Dar f  m a n  nun diesen F a l l  auch  zur Hallervorden-Spatzschen K r a n k -  
he i t  r eehnen  ? Die  Krankengeseh ich te  is t  k a u m  ve rwer tba r .  Die Unte r -  
b r ingung  der  K r a n k e n  i m  Al te r  yon 45 J a h r e n  deu te t  zwar auf eine ge- 
wisse Progress ion des Leidens  hin, besagt  an  sich aber  auch n ieh t  viel. 
Das  Al te r  yon  51 J a h r e n  wiirde n ich t  im W i d e r s p r u c h  zur K r a n k h e i t  
s tehen,  da  Sp/~tf~lle offenbar  vo rkommen .  Ana tomi sc h  s t i m m t  der  Fa l l  
m i t  den  i ibr igen yon Hatlervorden-Spatzscher K r a n k h e i t  i iberein.  AuBer- 
dem bes teh t  eine erhebl iche E r k r a n k u n g  sowohl der  Gangl ienzel len  im 
P a l l i d u m  u n d  der  ro ten  Zone wie der  Gangl ienzel len  in den fibrigen Zen- 
t r en  und  eine hochgradige  Gl iavermehrung .  
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Dieser Fall ist also nur mit  aller Reserve in die Hallervorden-Spatzsche 
Krankheitsgruppe einzuffigen. 

Bei den Schwierigkeiten, die das Einordnen der beiden letzten Fi~lle 
und im besonderen des letzten in die yon Hallervorden und Spatz zuerst 
besehriebene Krankheitsgruppe macht ,  bediirfen die ffir sie zu fordernden 
eharakteristisehen Merkmale und die differentialdiagnostisch in Frage 
kommenden Krankhei ten der Er6rterung. Schon das klinische Bild ist 
nicht recht einheitlich. Die F~tlle yon HaUervorden und Spatz, Kali- 
nowski, Winkelmann und Messing st immen allerdings weitgehend fiber- 
ein, w/thrend die verSffentliehten Einzelf~lle recht zahlreiehe Varianten 
im klinischen Bild aufweisen. Hallervorden und Kalinowski betonen in 
ihren Handbuehart ikeln,  dab das Leiden zuvor absolut gesunde Kinder 
befallen habe. Dies betont aueh Winkelmann und Messing. Jedoch ist 
zu bemerken, dab bei einem der Geschwister der Hallervordenschen F~lle 
im AnsehluB an Rachitis L/ihmungserscheinungen in Armen und Beinen 
bestanden haben und das Kind geistig zuriickblieb. SchlieBlich hat  die 
Krankhei t  in s/~mtlichen Fgllen sehr friih begonnen, so dab eine Beurtei- 
lung, wie welt die Kinder zuvor wirklieh gesund gewesen sind recht 
schwer fallen wird. Der Krankheitsbeginn bei den F/illen yon Winkel- 
mann liegt im Alter yon 3 4 Jahren bei denen yon Hallervorden im 
Alter yon 7- -9  Jahren bei denen yon Messing im Alter yon 8--10 Jahren 
und bei denen yon Kalinowski im Alter yon 9--10 Jahren. Dies sind 
gleichzeitig die einzigen Autoren die fiber famili/~re F/~lle berichten. 
Bei Kalinowski waren es 3 Bri ider  bei Winkelmann 2 Brfider, bei Messing 
3 und bei Hallervorden 5 Geschwister. 

Die Erkrankung beginnt mit  GehstSrungen, die auf einer progre- 
dienten Versteifung beruhen. Bei den F/~llen yon Winkelmann, Kall- 
nowski, Messing und Hel/and - -  auf diesen Fall wird sp~ter noch einge- 
gangen - -  kommen dazu noch Sehschwierigkeiten, die bei den F/~llen 
yon Winkelmann als erstes Symptom aufgetreten sind. Von allen fibrigen 
Autoren werden diese St6rnngen nieht mitgeteilt. H/~ufig sind chorea- 
tisch-athetotische Bewegungen. Allen F/illen der 4 Autoren ist die pro- 
grediente Versteifung der unteren Extremit/ i ten und die zunehmende 
Demenz gemeinsam. Dazu kommen dann h/hlfig Kontrakturen  in den 
oberen Extremit/~ten sowie in der Hals-, Nacken- und Gesichtsmuskulatur. 
Oft t r i t t  dann noch eine Spracherschwerung hinzu, die leieht den Ge- 
danken an eine Bulb/~rparalyse aufkommen 1/~Bt. Pyramidenbahnsym- 
ptome sind im allgemeinen nieht vorhanden. Eines der Hallervordenschen 
Geschwister wies ehoreatisch-athetotische Bewzgungen auf. Bei allen 
yon Hallervorden mitgeteilten Geschwistern la~gen klumpfuB/~hnliehe 
Bildungen vor. Das Todesalter schwankt zwischen 16 und 27 Jahren. 

Bei den yon Kalinowski verSffentliehten F/~llen stand neben den 
fiblichen Symptomen das hoehgradige Nachlassen der Sehkraft und ein 
positiver Babinski im Vordergrund. Bei dem/s der mit  26 Jahren 
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gestorben ist, waren aui~erdem athetose~hnliche Bewegungen des Kopfes 
und der Arme, bei dem zweiten ein leiehter Tremor des rechten Armes 
und der rechten H a n d  und bei dem dri t ten eine Abmagerung s~mtlieher 
Extremit~tenmuskelgruppen vorhanden. Die beiden Fs yon Winkel- 
mann weisen bis auf die zur Erblindung fiihrenden Ver~nderungen im 
Augenhintergrund nur die Kardinalsymptome der Krankhei t  auf, und 
es ist dem Verfasser zuzustimmen, wenn er seine F~lle fiir die reinsten 
yon Hallervorden-Spatzscher Erkrankung hi~lt. Der s der Briider 
starb mit  24 Jahren. 

Bei den yon Messing mitgeteilten F~l!en wird neben dem familii~ren 
Auftreten der Erkrankung zum ersten M~le aueh fiber ihr Vorkommen 
in der Ascendenz berichtet. In  vSllig typischer Art erkrankten im Alter 
yon etwa l0 Jahren 3 yon 4 Geschwistern. Bei allen kamen SehstSrungen 
mit  Papillenatrophie hinzu. Beide Eltern waren erblieh schwer belastet. 
Auf der Seite des Vaters Selbstmord yon Bruder  und Cousin, Geistes- 
krankheit  der Tante. Auf der Seite der Mutter sollen der Vetter und die 
Schwester der Mutter d~sselbe Leiden gehabt haben wie die Kinder, fiber 
die in der Arbeit berichtet wird. Bei allen Kindern war die Wa.R. im 
Blur mehrfach positiv, im Liquor negativ. Bei dem 2. und 3. der erkrank- 
ten Kinder bestand neben dem absolut typischen Krankheitsbild Zit tern 
der Zunge und der Finger. Die Kinder starben mit  etwa 20 Jahren. Das 
2. Kind ist anatomisch untersucht worden und zeigte den Befund der 
Hallervorden-Spatzschen Krankheit .  Das 3. lebte bei der VerSffentlichung 
noeh. 

Neben diesen 4 Gruppen yon familii~rer Erkrankung sind mehrere 
Einzelf~lle verSffentlicht, die jedoch zum Teil weitgehende klinische 
Besonderheiten aufweisen. Reeht  wesentlich erscheint mir, da~ bei fast 
allen yon Geburt an eine mehr oder weniger hochgradige Demenz be- 
standen hat, lange bevor die eigentliche Erkrankung in Erscheinung 
getreten ist. 

Den Hauptfi~llen steht der yon Hel/and mitgeteilte am ni~chsten, bei 
seiner I)atientin gleicht der Verlauf weitgehend dem der Kalinowskischen 
F~lle. Es bestand eine temporale Abblasung der Papille und beider- 
seitiger Babinski. Man dachte anfangs an eine multiple Sklerose infolge 
partiellen Fehlens der Bauehdeekenreflexe, dem eigentiimlich steifen, 
langsamen Gang und der verlangsamten Sprache. Hinzu kam spi~ter 
ein grober Intentionstremor.  

Als Besonderheiten des klinischen Bildes sind welter zu vermerken: 

Epileptische Anfi~lle, die entweder yon Anfang an bestanden (Finn]- 
gelds 1. Fall, Fall Oskar M. yon C. und O. Vogt) oder sparer hinzuge- 
kommen sind (Fall yon Vincent und van Bogaert, Fall yon Meyer und 
Earl). 

Von Anfang an bestehende SprachstSrung bis zur Stummheit  (Fall 1 
und 2 yon Fi~n/geld, Fall 3 yon Urechia und Malescu, deren Fall 1 und 2 
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wegen Fehlens der anatomischen Diagnose nicht gewertet werden kSnnen, 
der Fall yon Osman und Schiilcrii). 

BewegungsstSrungen in Form yon: Zittern (Fiin/gelds 1. Fall zeigte 
Zittern bet Beginn der Krankheitserscheinungen). 

Choreiforme Bewegnngen (Fall yon Urechia und Malescu, Fall yon 
Meyer und Earl). 

Athetoide Bewegungen (typisehe Ath6tose double bet dem 1. der 
F/ille yon O. Fischer, der Fall yon Urechia und Malescu, der Fall yon Osman 
und Schiikri~). 

Die BewegungsstSrungen gingen alle in Versteifung tiber, die in einigen 
F/~llen yon Anfang an bestanden hat (Fall 2 yon Fiin/geld, Fall Oskar M. 
yon C. und O. Vogt). Ein Beginn der Erkrankung mit Spasmen und StS- 
rungen der Gesichtsmuskulatur war in den Fi~llen yon Jakob und Mon- 
tanaro und Vincent und van Bogaert vorhanden, bei letzteren blieben die 
Symptome im wesentliehen hierauf beschri~nkt. 

Dies sind alles F/~lle, bet denen das Leiden sehr friih manifest geworden 
ist und im zweiten, seltener dri t ten Lebensjahrzehnt zum Tode geffihrt 
hat. Gesondert yon diesen F/tllen miissen die betraehtet  werden, bet 
denen das Leiden sieh erst sps zeigte. 

Es ist dies einmal'der yon Onari verSffentlichte Fall. Hier traten die 
ersten im Sinne der Hallervorden-Spatzschen Krankheit  zu verwertenden 
Symptome im Alter yon 35 Jahren auf. Bet einer asphyktisch geborenen 
Frau bestanden yon Anfang an athetoseartige Bewegungen, schwanken- 
der, stolpernder Gang und eine verwasehene Sprache mit Verzerren des 
Gesiehts. Geistig war sie immer etwas zurfickgeblieben. ~M_it 35 Jahren 
begann eine progressive Verscblechterung des kSrperlichen und geistigen 
Zustandes. Es t ra t  eine akinetisehe Hypertonie der gesamten K6rper- 
mnskulatar und zunehmende Dysartrie auf. Sie konnte nicht mehr gehen; 
die Reflexe blieben normal. Die Diagnose wnrde auf eine extrapyrami- 
dale Erkrankung gestellt. 

Der zweite Sp/~tfall ist der yon Hallervorden mitgeteilte Karl  Gellert. 
t i ler t raten die Symptome mit 22 Jahren unter den Erseheinungen einer 
zunehmenden Athetose and Torsionsspasmus nnd progressiver Demenz 
aUf. 

Der dritte in diese Reihe gehSrende Fall ist unserer K. S,, bet dem 
die Krankheitssymptome im Alter yon 39 Jahren mit SpraehstSrungen 
und deutlieher Verlangsamung einhergingen. 

Unser zweiter Fall W. Z., der anatomiseh und altersm/iBig aueh hier- 
her geh6ren diirfte,, bleibt infolge der sehr diirftigen Krankengesehiehte 
nnsieher. 

Das ganz Mare Krankheitsbild mit in den unteren Extremits  be- 
ginnenden, progredienten extrapyramidalen Erseheinangen und erst 
sp~ter hinzukommender sts Verbl6dung bietet differentialdia. 
gnostisch keine Sehwierigkeiten. Oft werden aber, wie sehon wetter oben 

Archly fi~r Psychi~trie. ]~d. II I. ~Sa 
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gesagt, choreiforme oder athetotische sowie torsionsspastische Erschei- 
nungen beobachtet und die Symptome der K~ankheit zeigen sich aueh 
gelegentlich nicht zuerst in den unteren Extremitaten. Hier bestehen 
verschiedene VerwechselungsmSglichkeiten. Die Abgrenzung gegeniiber 
einer Chorea mit Versteifung in spateren Stadien ist nur mSglich, bei 
genauer Kenntnis der Krankengeschiehte. ]~esondere Schwierigkeiten 
machen diejenigen Falle yon Chorea, bei denen yon Anfang an die Ver- 
steifung im Vordergrunde steht. Es handelt sich dabei auch noch meist 
um jiingere Individuen and so ist hier die Diagnose nur mSglich bei 
genauer Kermtnis der Familienanamnese, da es sich meist um erbliche 
Falle handelt, bei denen Mitglieder frfiherer Generationen das Krank- 
heitsbild einer typischen Chorea gezeigt haben. 

Mit der Wilsonschen Erkrankung bieten sich gleichfalls viele Berfih- 
rungspunkte, wenn bei dieser der Kaiser,.Fleischersche Hornhautring und 
Lebererscheinungen fehlen. 

Die Versteitilng helm Parkinsonismu~ diirfte infolge der sie beglei- 
tenden Symptome nut selten differentialdiagnostische Schwierigkeiten 
bieten, desgleichen die Versteifungen bei der Myoklonusepilepsie, die 
auf das Mitbefallensein gerade der Substantia nigra zurfickzufiihren sind. 

Sehr schwierig kann dig Differentialdiagnose gegeniiber manchen 
Erscheinungsformen der diffusen Sklerose sein. 

Alle diese Falle, sowohl die klinisch reinen wie die mit Besonderheiten 
in der Symptomatologie, haben anatomisch einen weitgehend fiberein- 
stimmenden ]~efund. Dieser besteht in grol~en Mengen yon Abl~gerungen 
(Pigmente und Pseudokalk) im Pallidum and in der roten Zone der Sub- 
stantia nigra sowie Achsenzylinderauftreibungen. Dazu komrat eine 
betrachtliche Gliavermehrung und oft aber nicht immer ein Status dys- 
myelinisatus, in einer Anzahl yon Fallen hochgradige Sehgdigung der 
Ganglienzellen im Pallidum. Entsprechend der nicht immer vorhandenen 
Schgdigung der Ganglienzellen des Pallidum ist das Corpus Luys auch 
meist verschont zum Unterschied yon den Fallen, bei denen mit einem 
Nervenze]lausfall im Pallidum eine schwere Degeneration des Corpus 
Lays verbunden ist (z. B. Balthasar). Jeder dieser Punkte im einzelnen 
genfigt a]lerdings nicht, um daraus auf eine Zugeh6rigkeit zur Haller- 
vorden-Spatzschen Krankheit  zu sehliel]en. Schon normalerweise linden 
sieh in diesen Zentren in geringer 1Yienge Ablagerungen yon Pigmenten 
and Pseudokalk sowie gelegentlich Aehsenzylinderauftreibungen, weiter 
sind dies die beiden eisenreiehsten Gebiete des Gehirns. Es hande]t sieh 
also bei der Hallervorden-Spatzschen Krankheit  nur um eine ,,patholo- 
gische Steigerung physiologiseher Besonderheiten dieser beiden Zentren" 
(Hallervorden und Spatz ). Wo aber die Grenze zwischen dem noch physio- 
logischen und dem sehon pathologischen zu ziehen ist, ist schwer zu sagen, 
wie besonders unsere beiden ]etzten Fi~lle zeigen. Aueh kommen derartige 
Ablagerungen gelegentlich in Begleitung yon anderen Krankheiten vor, 
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z. B. in F/~llen von Recklinghausenscher Erkrankung (Gamper und Haller- 
vorden). A. Jakob verSffentlicht einen Fall, bei dem bei einer progressiven 
Chorea mit Versteifung als Nebenbefund ein an die Hallervorden-Spatzsche 
Krankheit  erinnernder Befund erhoben wurde, Fi~n]geld erhob einen der- 
artigen Befund bci Dementia praecox. Gleiches hat  Hallervorden eben- 
falls bei Dementia praecox und progressiver Muskeldystrophie gesehen. 
Achsenzylinderauftreibungcn finder man naeh Hel/and noch bei chronisch- 
epidemischer Encephalitis, Diabetes, Herzinsuffizienz, progressiver Para- 
lyse, C. O.-Vergiftung und cerebralen Arteriosklerosen. Wir haben sie in 
der ~q/~he yon Erweichungs 7 und Kontusionsherden beobachtet. Diese 
kurze Zusammenstel]ung zeigt, wie in Grenzf/~llen auch anatomisch 
Schwierigkeiten bei der Stellung der Diagnose bestehen kSnnen. 

Die physiologische Bedeutung und Herkunft  der Ablagerungen steht 
nicht Iest. Hallervorden und Spatz halten sie Iiir ,,autogen, das will sagen : 
fiir das Produkt  des Eigenstoffwechsels der Gliazellen gerade dieser 
Hirnzentren". Winkelmann h/~lt die Pigmente fiir Ergebnisse yon Zer- 
fallsprodukten. 

Neben der Ablagerungen yon Pseudokalk und Pigment wurden bei 
der HaUervorden-Spatzschen Erkrankung regclm/il3ige eigentiimliche 
rundliche bis ovale Gebilde beschrieben, die bei 2Yisslfi~rbung sehr blal~ 
sind, best/~ubt mit feinen Pigmenten ~nd die Gr5]e mindestens yon 
Ganglienzel]en, racist abet die doppelte haben. Man sieht diese Gebilde 
bei Bielschowskyfs besonders gut und Hallervorden und Spatz 
haben sie als Achsenzylinderauftreibungen gedeutet und bringen ein Bild 
in ihrer VerSf~entliehung, das dies zeigt. VSllig gleiehe Gebilde im Palli- 
dum neben einem kleinen Erweichungsherde besehreibt Bielschowsky 1919 
als Dcndritenanschwellungen (einige Bemerkungen zur normalen und 
pathologisehen Histologie des Schweif- und Linsenkernes). Er  deutet sie 
also in der gleichen Art  wie Hallervorden und Spatz. Sie sind nicht auf 
das Pallidum und die rote Zone der Substantia nigra begrenzt, linden 
sich vielmehr ebenso im fibrigen Gehirn. Eine Pigmentierung haben sie 
allerdings nur im Pallidum und in der roten Zone der Substantia nigTa. 
Hel/and mSchte diese Gebilde yon Astroeyten ableiten und h~lt das Wesent- 
liche der Erkrankung und die Bildung dieser PigmentkSrper fiir den Aus- 
druek eines irgendwie bedingten Versagens einzelner gliSser Elemente im 
Pigmentstoffwcchsel, entscheidet sieh aber nicht, woher nun eigentlich 
das viele Pigment kommt, das man zwar bei anderen Krankheiten ge- 
legentlieh auch einmal vermehrt  finder, doeh hie in diesem Mal~e. Nach 
Helfand ist aueh Wilde der Ansicht, die PigmentkSrper stammten yon 
Gliazellen ab. Sie sagen: man sieht die Elemente des Pallidum und der 
Substantia nigra ihre Verl/tngerungen verlieren, sich aufbl/~hen . . . .  und 
eine ovale Form annehmen. Man kann manchmal sehen, da]~ sie yon der 
plasmatischen Glia kommen, aber dieses Entstehen ist bestimmt nicht 
die l~egel. Auch Kalinowski und Winkelmann sind der Ansicht, es handelt 
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sieh um degenerierte G~nglienzellen. Wir kSnnen dieser Ansicht nieht 
beistimmen und meinen vielmehr, es handelt sieh um 1Nervenfaserauf- 
treibungen. 

In  unserem 3. Fall Z. s~nd die Ganglienzellen hochgr~dig hesch~digt, 
sie sind ganz blall, vol]gestop~t mit  Lipoiden und die Forts~tze sind 
schlecht erkennbar. Fast  immer ist ein Kern  oder KernkSrper noch sicht- 
bar. Daneben bestehen die typischen Auftreibungen, die man vielleicht 
mit  den ersteren verweehse]n kSnnte, bei Niss1 aber mehr grfinlichen 
Ton haben und fast immer grSl]er sind. Bei genauer ]~etrachtung wird 
man die Ganglienzellen immer yon den Achsenzylinderauftreibungen 
unterscheiden kSnnen. Diese Auftreibungen sind im Nisslbild seharf 
begrenzt, w~thrend die Grenze der degenerierenden Ganglienze]len haufig 
etwas unscharf ist. AuBerdem besteht bei der Hallervorden-Spatzschen 
Erkrankung bei weitem nicht in ~llen F~llen eine st~rkere Degeneration 
der Ganglienzellen mit  Anh~ufung yon Lipoiden, wie auch nieht in unserem 
Falle A. C. Die Ganglienzellen sind vielmehr hs relativ intakt  und an 
Zahl kaum vermindert,  so daf~ es nicht recht erkls ws weber dann 
diese Gebilde kommen so]lten, wenn. deren Ursprung in degenerierten 
Ganglienzellen zu suchen sein sollte. Weiter ist die Zahl der Aehsen- 
zylinderauftreibungen oft grSl3er als die der Ganglienzellen ware, die 
zugrundegegangen sein kSnnten. Auch yon Gliazellen sind diese Gebilde 
nicht herzuleiten. Das Protoplasma der Astroeyten erstreckt sich mit  
seinen zahlreiehen Ausls in die Umgebung und ist im allgemeinen 
nieht orkennbar. Es ist nicht klar, wieso plStzlich daraus bei Degeneration 
scharf begrenzte KSrper entstehen sollen. 

Die in allen F~llen zu beobachtende Gliavermehrung im Pallidum 
und in der roten Zone ist als reakt iv  anzusehen. Es sind meist alle Glia- 
elemente ver~ndert. Allerdings f~]lt die enorme GrSBe der Astroeyten 
auf, die Hallervorden und Slgatz an die Gliazollen bei der Pseudosklerose 
haben denken lassen, mit  deren GrSl~e und Form sie jedoch nicht kon- 
kurrieren kSnnen. 

Sehr oft besteht ein Status dysmyelinisatus des Pallidum. Haller- 
vorden selbst ist yon der engen Identifizierung des Status dysmye]inisatus 
mit  der Hallervorden-Spatzschen Krankhei t  abgekommen , die er 1930 in 
seinem Beitrag im Handbuch der Geisteskrankheiten yon Bumlce ver- 
tr i t t .  Der Status dysmyelinisatns bezeichnet nur den Zustand der ]~nt- 
markung, nieht aber deren Entstehung, die sehr verschi~denartig sein 
kann. 

Abweiehungen yon diesem Befund im t~allidum und in der roten Zone 
der Substantia nigra sind 5fter zu beobachten. Es trifft  dies zu bei der 
Beobachtung yon Hel]and, dem Fall  K. G. yon Hallervorden, dem yon 
Messing, nnseren A. C., und K. S., den zwei sparer ver5ffentlichten yon 
O. _~ischer, dem yon Osman und Schi~l~ri~, dem yon .Fi~n[geld und in dem 
yon Jalcob und Montanaro. 
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Nur au] den ]capselnahen Teil des Pallidum war der Proze/3 in dem 
Fall K. G. yon Hallervorden beschr~inkt. Bei diesem wie in dem Fall yon 
Osman und Schit]crii und Jakob und Montanaro fehlt der Prozel~ in der 
Substantia nigra. In  den F~i]len yon O. Fischer (1933) ist nicht zu er- 
sehen, ob eine Untersuchung der Substantia nigra vorgenommen ist. 

Ein Status dysmyelinisatus fehlt vSllig in den Fiillen yon Hel/and 
und Messing, weitgehend bei unserem zweiten K. S. Die Lipoide in diesen 
Zentren waren betr~ichtlich in beiden Fs yon Fiin/geld und in unserem 
A.C.  vermehrt.  Die Ge/g[3vermehrung in unserem Falle A.C.  und die 
Pseudohypertrophie der roten Zone der Substantia nigra sind bisher noch 
nicht mitgeteilte Be]uncle. 

Iqeben den Ver~nderungen im Pallidum und der roten Zone weist 
aueh das fibrige Gehirn meist einen mehr oder weniger erheblichen patho- 
logischen Be~und auf. 

Die schwarze Zone der Substantia nigra zeigt Mangel an Melanin 
im l~alle yon Hel/and und im ersten yon Fiin]geld; die Ganglienze!len 
wiesen in letzterem dafiir reichlieh Lipoide ~uf, in ersterem fehlte das 
Melanin noch im Locus coeruleus und der Ala cinere~. Eine 1)yramiden- 
bahnatrophie war im zweiten ]?alle yon Hallervorden und Spatz, in dem 
yon Jakob und Montanaro, unserem Falle K. S., in dem yon KalinowMci 
und in dem yon Messing vorhanden. Messing betont  die 1)yramiden- 
bahnatrophie in Hals- und Lendenmark,  w~hrend das Brustmark frei 
war. In  diesem Fall war weiter eine Hinterstrangatrophie im Lumbal- 
mark  bemerkenswert.  Ausfiille in der Rinde sind sear hi~ufig vorhanden. 
Die Glia ist meist vermehrt  (hochgradig im Fall yon Meyer und Earl), 
perivascnl~ir l'iegen Pigmente nnd l%tt. Die Sch~digung des Str iatum 
ist im allgemeinen mi~l~ig, hochgradiger war sie im Fall K. G. yon Haller- 
vorden und in dem yon Onari (Status marmoratus).  In  den iibrigen Ge- 
bieten des zentr~len Graus, dem Kleinhirn und der Medulla oblongata 
sind die Ver~inderungen im al]gemeinen geringer. Nur Hallervorden und 
Spatz weisen auf besonders reichliche Achsenzylinderanftreibungen im 
Corpus Luys bin, die im iibrigen Gehirn wie in unserem Falle bestanden 
haben, und Onari auf schwere Schi~digung des Thalamus. Einlagerungen 
in den Ganglienzellen der l~inde, wie in unserem Falle A.C.  fanden 
Hallervorden und Spatz und Hel/and. Der Fall yon WinIcelmann zeig~ 
auller einer Opticusatrophie im fibrigen Gehirn keinen pathologischen 
]~efund. 

In  den Fii]len yon O. Fischer (1933), Vincent und van Bogaert und in 
dem yon Vogt mitgeteilten Fall  Oskar M. yon Tomalla wurde ~iir das 
tibrige Gehirn kein wesentlicher pathologischer Befund mitgeteilt. 

Auf einen Punkt  soll noch kurz eingegangen werden. Bei zwei der 
eingangs mitgeteilten l~l le  hat  eine hochgT~digere Entm~rkung in den 
ora]en und eine geringe in den caudalen Part ien des t)allidum bestanden. 
Diese Beobachtung machen auch Vincent und van Bogaert bei ihrem Full, 
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bei  dem sie die S y m p t o m e  in den oberen E x t r e m i t ~ t e n  und  an  der  Kopf-  
m usku l a tu r  t iberwiegen sahen, und  mSch ten  das  s t~rkere  Befal lensein 
der  oberen P a r t i e n  des KSrpe r s  mi t  dem hochgrad igeren  S ta tus  dys-  
mye l in i sa tus  in  den ora len  Pa r t i en  in Zusammenhang  br ingen,  /~hnlich 
wie C. und  O. Vogt eine E in te i lung  des S t r i a t u m  vorgenommen  haben.  
Diese F r a g e  l~l~t sich d a m i t  aber  n ich t  endgfi l t ig entscheiden,  da  in fas t  
s~mtl ichen F~l len  der  S ta tus  dysmye l in i sa tus  in den  ora len  P a r t i e n  fiber- 
wogen ha t ,  die Er sche inungen  aber  wie bei  unserem ers ten  F a l l  in  den  
un te ren  E x t r e m i t ~ t e n  hochgrad iger  waren.  

Von der  Hallervorden-Spatzschen E r k r a n k u n g  sind ~ber jene Fs 
abzugrenzen,  die zum S ta tus  dysmye l in i sa tu s  im engeren Sinne yon  
Vogt gehSren. I h n e n  l iegt  eine einmalige,  vasculs  bedingte ,  n ich t  pro-  
gressive Sch~digung des P~ l l idum zugrunde.  Der  S ta tus  dysmye l in i sa tus  
is t  als Zus t andsb i ld  und  n ich t  als eigene K m n k h e i t  anzusehen,  wie schon 
oben gesagt  wurde.  Du mehre re  Fs yon  S ta tus  dysmye l in i sa tus  ohne 
die ~n~tomischen Kennze ichen  der  Hallervorden-Spatzschen K r a n k h e i t  
dieser zugerechnet  werden,  mul~ auf diese ns  e ingegangen werden.  
Hie rhe r  gehSren:  

1. Der erste Fall yon Vogt (Gelld'ts Fall Gerhard F.). Als 7monatskind nach 
Wendung geboren und nie gehen, stehen, sitzen gelernt, hatte das Kind seit dem 
6. Lebensmonat Kr~mpfe. Die Kr~mpfe und Spannungserseheinungen sollen seit 
dem 1. Anfall zugenommen haben. Es bestanden athetotische Bewegungen der 
gesamten K6rpermuskulatur, die Sprache war schwer verst~ndlich. Zuletzt war 
das Kind am Rumpf und den unteren Extremit~ten v611ig versteift. Die Intelligenz 
war maBig. Anatomisch land sich ein Status dysmyelinisatus des Pallidum, Corpus 
Luys und Thalamus sowie Abnahme der Ganglienzellen d s Pallidum, 

2. Der Fall yon Laruelle und van Bogaert. Der klinisehe Befund ist: athetose- 
artige Bewegungen der Muskulatur mit athletischer Entwicklung derselben, Spasmen 
an den unteren und zum Teil an den oberen Extremit~ten, Unf~higkeit zu gehen, 
Saugsehwierigkeiten, yon Anfang an hoehgradige Unruhe. Die I-Ialtung der Glieder 
entsprach der bei der Littleschen Erkrankung. Die Diagnos e wurde auf einen 
Torsionsspasmus, aufgepfrop~t auf ein Symptom der Rigidit~t gestellt. Histologiseh 
land sich ein hochgradiger Status dysmyelinisatus des Pallidum und Befallensein 
der intra-, strio- und tha]amopallid~ren Fasern. Die Zellen des Pallidum waren 
gesehrumpft. 

3. Der yon Scharapow und Ternomordilc publizierte Fall. Mit 3 Monaten wurde 
die Krankheit bereits bei dem asphyktisch geborenen Kinde bemerkt. Es bestand 
eine Rigidits und Unf~higkeit, willktirliehe Bewegungen auszufiihren, sowie 
dauernde unwillkfirliehe Bewegungen. Der anatomisehe Befund ist: I-Ioehgradiger 
Status dysmyelinisatus des Pallidum und Entmarkung bzw. Verminderung der 
mit dem l~allidum in Verbindung stehenden Fasern, Verminderung der Ganglien- 
zellen im Pallidum, zum Teil in ihnen reiehlieh gelbliches Pigment (Lipoide ?). 

4. Der yon Tonietti ver6ffent]ichte :Fall einer spastischen Spinalparalyse. Ana- 
tomisch wurde ein m~]iger Status dysmyelinisatus neben einer hochgradigen nach 
caudal zunehmenden Seitenstrangatrophie festgestellt. 

5. Der yon Kononowa besehriebene Fall. Die klinisehen Notizen ergeben das 
Bild einer angeborenen Chorea mit ununterbrochenen Bewegungen an Stamm, 
Kopf und Extremit~ten. Anatomisch bestand ein hochgradiger Status dysmyelini- 
satus in den vorderen und ein schw~cherer in den hinteren Pallidumpartien und der 
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mit dem Pallidum in Verbindung stehenden Bahnen, daneben Verminderung der 
Purkin]ezellen, partieller Sehwund der Ganglienzellen im Nucleus dentatus, Ver- 
kleinerung der Bindearme, welter eine Seh/~digung der Ganglienzellen im Striatum 
und Pallidum, Schwund des Pigments in der Substantia nigra, Seh/idigung der 
Ganglienzellen in den Vorderh6rnern des Rfickenmarks. Die Pyramidenbahnen 
waren diffus b]asser gefiirbt. 

6. Der Fall yon Hilpert. HaUervorden erw/ihnt ihn im Handbuch der Geistes- 
krankheiten yon Bumke und reehnet ihn mit einer gewissen Reserve zur HaUer- 
vorden-Spatzschen Krankheit. Klinisch lag bei der 36j~hrigen Frau vom 18. Lebens- 
jahr an ein Depressionszustand vor. 5 Jahre vor dem Tode traten Gehschwierig- 
keiten und Spasmen auf, die schlieBlieh zu einer hochgradigen Kontraktur der Beine 
bei betrachtlicher Muskelatrophie Ifihrteu. Der Fall wurde als katatoner Endzu- 
stand angesehen. Es ergaben sieh hochgradige Seh/~digungeu in der 3. Rindenschieht. 
Das Striatum war intakt. In den hinteren Pallidumabschnitten waren Gef~l~ver- 
kalkungen, die Ganglienzellen vermindert, es bestand eine schwere Zellerkrankung 
der Ganglienzellen im Sinne ~Vissls. Das Bild erinnert nach dem Verfasser an die 
bei der angmischen Spina]erkrankung bestehenden Lfickenfeldherde im Rficken- 
mark. Im Pallidum war ein betrachtlicher Status dysmyelinisatus vorhanden sowie 
Entmarkung der mit dem Pallidum in Verbindung stehenden Bahnen. 

7. Ein Fall yon van Bogaert. Er wird yon Kalinowski im Handbuch der Neuro- 
logie yon Bumke nnd l~oerster erwiihnt. Der wesentliehe Befund war ein Status 
dysmyelinisatus des Pallidum und eine mgltige Verminderung der mit dem Pallidum 
in Verbindung stehenden Fasern, aul]erdem im Striatum eine Verminderung der 
grol]en Zellen, zum Teil mit Degenerationserscheinungen. Diese Degenerations- 
erscheinungen waren im Pallidum sehr ausgesprochen. Es scheint aueh gering 
Pigment vorhanden gewesen zu sein, iedoch ist eine geuaue Beurteilung des Falles 
infolge des Fehlens brauchbarer Bilder nicht m6glich. Die klinischen Erscheinungen 
waren Zittern vom Parkinsontyp, choreiformes Zittern der H/rode, Retropulsion, 
pseudopulb/~re Spraehst6rung, keine Hypertonie und unklare Verdauungsst6rungen. 
Das Leiden begann mit 7 Jahren, der Patient starb mit 30 Jahren an einer Broncho- 
pneumonie. 

Die F/~lle 1 - -3  haben  ana tomisch  nu r  das Bild des Sta tus  dysmyelini-  
satus geboten.  Die K r a n k h e i t  bes tand  in  al len diesen Fi~llen yon Gebur t  
an, znm Tell ist auch ein schwerer Gebur t sak t  anamnes t i seh  verzeichnet,  
so dal] m a n  fiir diese F/~lle die Ursache des sonst  ungekl/~rten Sta tus  
dysmyel in isa tus  wohl in  einer i n t r a n a t a l e n  Sch/~digung zu suchen hat.  
Der Fa l l  yon  Tonietti , de r  von Kononowa u n d  der yon Hilpert sowie yon 
van Bogaert zeigen den Sta tus  dysmyel in isa tus  neben  anderen  Erkran-  
kungen,  bei Tonietti neben  einer spast isehen Spinalparalyse,  w/~hrend 
das Bi]d der F/~lle yon  Kononowa, Hilpert u n d  van Bogaert unk la r  ist. 

Erw/ihnt  sei schliel31ich die yon  Hunt beschriebene progressive I)e- 
generat ion der Pal l idumzellen.  Hunt stellte bei einem Fal l  yon  juveni ler  
Paralysis agitans mit progressiver Versteifung eine betr/~ehtliche Atrophie 
der Ganglienzellen des Pa]]idum und der gro/3en Ganglienzellen im Stria- 
turn fest, e inen/s  Fa l l  ha t  van Bogaert verSffentlicht.  

Endl ich  mul~ noch auf eine Anzahl  yon  Fa l len  eingegangen werden, 
die h/~ufig mi t  der Hallervorden-Spatzschen E r k r a n k u n g  in  Verb indung 
gebraeht  werden, bei denen die Berecht igung dazu aber sehr zweife]haft 
ist. Es sind dies: 
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Der Fall yon Rothmann, der kr~nkengeschichtsms zur Haller- 
vorden-Spatzschen Erkrankung gehSrt und auch anatomiseh mit  der 
Braunf~rbung des Pallidum. Leider fehlt jeder histologische Befund 
in dem kurzen Vortragsreferat.  

Oer Fall  yon Schmidt und Scholz gehSrt n~ch dem anatomischen 
Befund ebenfalls nicht zu dieser Krankheitsgruppe. Die Anffiihrung bei 
Kalinowslci im Handbuch der Neurologie yon Bumlce und Foerster diirfte 
auf einem I r r t um beruhen. 

Weiter gehSrt der Fall  yon Filimono/], den Fiin/geld erw~hnt, ana- 
tomisch nicht hierher. Klinisch zeigen die beiden letzten F~lle mit  einer 
Torsionsdystonie und einer Ath~tose double zum mindesten mit  den 
famili~ren Fallen yon Hallervorden-Spatzscher Krankhei t  keinen Zu- 
' sammenh~ng. 

Yon den Fallen yon Guillain und Mollaret, Munch-Petersen, de Vos 
und Rawac]~ sind an~tomisehe Befunde nicht vorhanden, so dM~ eine 
exakte Einordnung nicht m5glieh ist und diese Fs trotz ihrer klinischen 
~hnlichkeit nicht beriicksiehtigt werden kSnnen. 

Es sind also bisher aui~er unseren folgende zur Hallervorden-Spatzschen 
Krankheit  gehSrende Fs verSffentlieht worden, die auch anatomiseh 
besti~tigt sind. 

F~milii~re Fs Hallervorden und Spatz 5 Geschwister; Kalinowslci 
3 Briider; Messing 3 Geschwister ;, Winlcelmann 2 Briider. 

Einzelf~lle: Fischer (ira g~nzen 3 Fi~lle), Fitn/geld (2 F~]le), Haller- 
vorden (Fall K.  G.), Hel/and, Jalcob und Montanaro, Meyer und Earl, 
Onari, Osman und SchiJcri~, Urechia und Malescu, Vincent und van Bogaert, 
C. und O. Vogt (Fall Oskar Y[. yon Tomalla). 

I m  anatomischen Bilde stimmen alle diese Fs in den wesentlichen 
Befunden weitgehend iiberein, ebenso wie klinisch eine progrediente 
Versteifung das ffihrende Symptom bildet. Letzteres ist bedingt dureh 
die strenge LokMisierung der Krankhei t  auf das PMlidum und die rote 
Zone der Substantia nigr~. Ob dabei der wichtigere Faktor  d ie  Erkran- 
kung des FMlidum oder die der roten Zone ist, diirfte schwer zu ent- 
scheiden sein. Die athetoseartigen Erscheinungen sind nach unserer 
derzeitigen Kenntnis auf das PMlidum zu beziehen. Von beiden Zentren 
bestehen weitgehende Verb indungen- -  die wir freilieh noch nicht genfigend 
kennen - -  mit  versehiedensten anderen, und es diirfte schwierig sein, 
gen~u zu sagen, wieweit best immte Syndrome nur durch ihren Ausfall 
bedingt sein kSnnen. Beiderseitiger Ausfa]l des Pallidum ffihrt n~ch 
C. und O. Vogt zu schwerer Versteifung. Bei noeh nicht v511igem Aus- 
fall sol]en athetotische Erscheinungen vorherrschen (A. JaIcob). Isc- 
lierte Pallidumli~sionen bestehen bei C.O.-Vergiftung.  In  diesen 
Fs besteht eine deutliche Hypertonie.  Wie aber ein totMer AusfMl 
beider Fallida nur ~uiterst selten bestehen diirfte, so ist auch ein rein 
auf das PMlidum zu beziehendes Kr~nkheitsbild in Wirklichkeit kaum 
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anzutreffen. Die Auffassungen yon Foerster (hypokinetisch-rigides 
Pallidumsyndrom, athetotisches Str ia tumsyndrom und choreatisches 
Striatumsyndrom) und 0. Vogt (Ausfall der feineren Striatumfunktion 
fihhrt zu fortgesetzt unwillkiirlichen Bewegungen, der der grSberen 
Pallidumfunktion zu der yon Bewegungsarmut begleiteten Versteifung) 
sind beide voneinander recht verschieden und dfirften durch die neueren 
Untersuchungen wesentlich abgewandelt sein. Kohnstamm aus der Schule 
yon Kleist hat  bei 11 F/~llen yon Parkinsonismus nach Encephalitis 
epidemica schwere Mitsch/idigung der roten Zone nachgewiesen und 
zwar gerade bei den F~llen, bei denen die Versteifung im Vordergrund 
gestanden hatte.  Zahlreiche der als bulb/~r erscheinenden Symptome 
neben der Versteifung kann man wahrscheinlich auf die Sch/idigung der 
Substantia nigra und hier im besonderen der roten Zone zurfickffihren, 
wie man auch/~hnliche Symptome beim Parkinsonismus auf ihre Seh/idi- 
gung zu beziehen gew6hnt ist. SchlieBlieh kSnnen yon ein und dem- 
selben Zentrum versehiedenste Symptome hervorgerufen werden je 
naeh dem Grade des Befallenseins, wie auch verschiedene Zentren 
des extrapyramidalen Systems das gleiche Symptom je nach dem 
Grade ihrer Ver/inderung verursaehen k6nnen (Spatz). 

Bei den F/tllen yon Hallervorden-Spatzscher Erkrankung besteht nun 
anatomisch immer eine reine und iiberwiegende Seh/tdigung des Pallidum 
und der roten Zone der Substantia nigra versehiedenen Grades. Das 
Krankheitsbild zeigt fast immer eine progressive Versteifung, daneben 
aber choreoide und attletoide Bewegungen und bulb/~re Symptome. 
Die Vielf/~ltigkeit des Krankheitsbildes diirfte einmal darauf beruhen, 
dab yore und zum Pallidum eine groBe Anzahl yon Bahnen laufen, die 
in verschiedenen l~l len verschieden hochgradig getroffen sind, und be- 
st/~tigt zum anderen die yon Spatz vertretene Ansieht. Es ist daher 
auch nicht mSglich, ffir die im Pallidum und in der roten Zone der S u b -  
stantia nigra lokalisierte HaUervorden-Spatzsche Krankhei t  neben der 
progressiven Versteifung, die in fast allen F/illen mehr oder weniger hoeh- 
gradig ausgepr/~gt ist, ein in den Nebensymptomen v611ig gleiches Krank-  
heitsbild zu postulieren. 
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