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Am 20.7. 1940 starb im Genfer Kantonhospital  Frau W. wenige Monate vor 
Vollendung ihres 104. Lebensjahres. Die Greisin war als die iilteste Frau der wel- 
schen Schweiz eine bekannte Erscheinung der Stadt,  und dies um so mehr, als sie 
bis zu ihrem Eintr i t t  in das Krankenhaus (wegen einer h~tmorrhagischen Cystitis) 
eine erstaunliehe geistige und kSrperliche Frisehe sich bewahrt hatte. Leute ihres 
t~iglichen Umgangs erz~hlen, dab sie bis zuletzt deutsch und franz6sisch sprach 
und las, dab sie an der Unterhaltung teilnahm, sich ffir ihre eigenen Angelegen- 
heiten wie Ifir die allgemeinen Geschehnisse lebhaft interessierte, ohne Unterstfitzung 
ging, selbst Treppen stieg und sich noch mit Stricken bescMftigte. Ihr  Sehen und 
tISren war intakt, ihr Apl0etit gut. Kurzum sie bot wenigstens ffir den Laien bis 
zuletzt das Verhalten einer rfistigen Greisin ohne besondere krankhafte Auff.~llig- 
keiten. Vermerkt wird allein ihre erhebliehe Magerkeit. Sie wog bei ihrer Aufnahme 
im Krankenhaus nur 40 kg. 

Die kSrperliche Untersuchung ergab einen Blutdruck yon 150/65 und auger 
einer :Bronchitis sowie der erwi~hnten urin~ren Infektion einen normalen Organ- 
befund. Es seheint als ob der rasch sich verschlechternde Zustand manche Einzel- 
untersuchungen unmSglieh gemaeht hat. Jedenfalls bot die Patientin normMe 
l~eflexe, eine ungesch/tdigte Motorik und keine auff/tlligen Sensibilit/~tsst6rungen. 
Unter  der Wirkung ihrer fieberhaften Erkrankung verschlechterte sich ihr Zustand 
rasch und schlieBlich erlag sie ihrer Infektion. - -  Von frilheren Erkrankungen wuBte 
man nur  eine abdominelle Operation im Jahre 1868. Kinder hat  sie nicht gehabt. 
l~ber Krankheiten in der Familie konnte ich keine n~iheren Auskfinfte erhalten. 

Sektionsergebnis. 
Die Leiche zeigt eine bleiche, faltige Haut  und eine hochgradige allgemeine 

Abmagerung. 
Gehirnsektion. 

I)er Sch~del ist verdickt, die Calotte mil3t 6 mm frontal und 9 mm occipitM 
im Durehmesser. Die Dura hal ter  dem Knochen fest an, zeigt aber sonst keine 
krahkhaften Ver~nderungen. Der Sinus longitudinMis wie die Sinus der Sch~del- 
basis enthMten flfissiges :Blur resp. Leiehengerinnsel. Die weichen Kirnh~ute sind 
durehsichtig. Der Subarachnoidalraum fiber der Hirnkonvexit~t enthglt vorwiegend 
fiber den Stirnlappen, deren gleichm~tBige Versehm~lerung ffir eine regionale Atro- 
phie sprieht, Liquor in vermehrter Nenge. Die Konfiguration des GroBhirns bietet 
sonst keine Besonderheiten. Das Kleinhirn zeigt - -  vgl. Abb. 1 - -  eine deutliche 
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relat ive Verkleinerung; es bedeckt  die :Basis des Oecipitalhirns ganz unvollkommen. 
Die Brtteke und  Medulla oblongata bieten eine normale Konfiguration.  Die Arterien 
der Hirnbasis  sind in diffuser Weise arteriosklerotisch und  maBig erweitert. 

Das Gewieht des unfixier ten Gehirns betritgt 880 g. 
Nach kurzer Formolhar tung wird das Gehirn frontal  geschnitten,  wobei - -  vgl. 

Abb. 2 - -  eine gleichmaBige Erweiterung aller Ventrikel in  Erscheinung tr i t t .  Die 
abnorme Kleinhei t  des Gehirns erschwert die Beurteilung, in welchem Grad eine 

Abb.  1. Al lgemeine Verkle inerung des Kleinhirns ,  diffuse Arter iosklerose der  Basisarterien.  

Atrophie der grauen bzw. weigen Substanz des Himmante l s  zu diesem Hydro- 
cephalus int.  beigetragen ha t ;  doeh spricht  die normale Konfigurat ion der  Hirn- 
windungen, ihr  ungest6rtes Verh/~ltnis zur  Masse ihrer  Marksubstanz wie auch die 
normale :Breite des :Balkens gegen eine solehe Annahme.  Die allgemeine Verkleine- 
rung der Stammgangl ien hingegen m vor  allem die des Thalamus - -  ist  offenkundig. 
Die fibliche Reihe der Fronta lsehni t te  ]~gt auger  dem Klaffen der wandverdiekten 
Gef~Be, zumal jener der  Cerebri media-Gruppe,  keinerlei andere pathologische 
Ver~nderungen erkennen. I m  besonderen entspr icht  auch die Naturfarbe  der  ver- 
schiedenen grauen Massen des Groghirns durchaus der  Norm, wie es Abb. 2 am 
Pu t amen  und  Pal l idum zeigt. 

Der Fronta l sehni t t  dureh das Kleinhirn b ie te t  ein ganz nngew6hnliches :Bild 
beider Nuclei denta t i  des Kleinhirns,  die - -  vgl. Abb. 3 - - w i e  ein sehwarzes, m e a n -  
derf6rmiges :Band im weigen Kle inhi rnmark liegen. Die anderen Kerne des Klein- 
hirns nehmen in schwiicherem Grad an  dieser Dunkelfgrbung teil:  Aueh die Klein- 
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hirnrinde zeigt - -  wenn auch erheblich schw~cher - -  einen deutlicheren Hell-dunkel- 
Kontrast  ihrer grauen Kfrnerschicht zur hellen Molekularlage saint Meninx, als 

Abb. 2. Frontalschnitt yon caudal nach oral gesehen. Hydrocephalus int., Atrophie der 
Stammganglien. 

man es normalerweise sieht. Diese Dunkelfarbung zeigt sich am st~rksten nahe dem 
zentralen Marklager des Kleinhirns und nimmt allm~hlich gegen die Oberflache des 
Kleinhirns zu ab. Anderweitige makroskopisehe abnorme Befunde konnten weder 

im Kleinhirn noch in Mittelhirn, Briicke und 
Medulla oblongata erhoben werden. 

Die  auff~l] ige P i g m e n t i e r u n g  des Nuc l .  
d e n t a t u s ,  we lche  e r s t m a l i g  nach  3 t~giger  

F o r m a l i n f i n a t i o n  des u n g e s c h n i t t e n e n  Ge- 
h i rns  e r k a n n t  w o r d e n  war ,  is t  w ~ h r e n d  
des A u f e n t h a l t s  des Gehi rns  in  F o r m a l i n  
fiber we i t e r e  W o e h e n  v f l l i g  unver /~nder t  
gebl ieben .  

])as Ergebnis der 4brigen K6rpersektion kann 
in wenigen Worten zusaramengefal~t werden: 
atrophische, blasse Muskulatur; Herz (340 g) mit 
einigen Schwielen seiner Muskulatur und vor- 
gesehrittener Coronarsklerose; einige athero- 
matfse Iterde in der Aorta;  eitrige Bronchitis 

A b b .  3. Pigmentjerung" des Nucl. und Bronehiolitis; atrophische ~ieren (150 g) 
dentatus und tier ICleinhirnrinde mit  granul6ser Oberfl~che und verschm~lerter 

(peripherwarts abnehmend), l~inde, yon der die Kapsel nur schwer abziehbar 
ist; graubraune atrophische Leber (750 g); 

h/~morrhagische Cystitis mit  diphtheroiden Bel~tgen; Fibromyom des Uterus. 
Ein kirschgroBer weiBlicher Knoten im reehten Nierenbecken erwies sich bei 
mikroskopischer Untersuchung als ein kleines Carcinom. 
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Mikroskopischer Gehirnbelund. 
Ungefi~rbte Gefr ierschni t te  durch  den  Nucl.  den t a tu s  b ie ten  den  in 

Abb.  4 wiedergegebenen Befund,  d . h .  fas t  das  gesamte  Ze l lband  des 
Kernes  is t  f ibers~t yon  verschieden groBen P igmentkSrnchen .  K a u m  
oder n icht  p igmen t i e r t  is t  ledigl ich - -  und  dies nur  in gewissen S c h i e h t e n - -  
der  ven t r a l s t e  und  med ian  gelegene Abschn i t t  des Kernes .  Der  Nucl .  
embol i formis  en th~l t  vor  a l lem in seiner dorsa len  H~lf te  P igment ,  so 
auch der  Nucl .  globosus,  w~hrend der  D a c h k e r n  nur  schwach p igmen t i e r t  
ist. Das gesamte  Ze l lband  des Nucl.  den t a tu s  ist  im  ganzen  verschmi~lert. 

=~bb. ~. Ungef~irbter  S c h n i t t  des  Nucl .  d e n t a t u s ,  welches  die a u f  die g r a u e  S u b s t a n z  
b e s c h r ~ n k t e  P i g m e n t a b l a g e r u n g  ze ig t .  S c h w a c h e  YergrSl3esnng.  

Ni rgends  greif t  diese P igmen t i e rung  auf  die b e n a c h b a r t e  Marksnbs tanz  
fiber. 

Die Gr613e des einzelnen Pigmentk6rnchen schwankt zwisehen feinsten, eben 
noeh sichtbaren Kiigelehen bis zu amorphen Sehollen yon Ganglienzellgr61~e and 
darfiber hinaus. Die Eigenfarbe des Pigments variiert zwischen einem hellgold- 
brannen Ton der kleinsten Krfimel bis zu sehwarzbraun der grol~en Brocken. Wgh- 
rend die Form der ldeinsten K6rnchen noch ziemlich rund ist, wird sie mit zunehmen- 
der Gr613e der Pigmentbroeken immer unregelm~Biger. Namentlieh an den mittel- 
groBen Gebflden gewinnt man den Eindruck, daI3 sie ihr Waehstum tells einer 
Apposition (hellere Farbent6ne in der Peripherie), tells einer Aggregation (mehrerer 
kleiner Pigmentk6rnchen) verdanken. Die Begrenzung des einzelnen Pigment- 
k6rnehen gegen ihre Umgebung ist iiberall scharf. Ri~umliche Beziehungen zu dem 
iibermi~flig reichlichen fetthaltigen Abnfitzungspigment des Ganglienzellen, dessert 
Naturfarbe deutlich nm eine Nuance heller ist aueh a]s jene des kleiasten besehrie- 
benen Pigmentk6rnchen, k6rmen nicht entdeekt werden. Nirgends linden sieh in 
den Ganglienzellen Einschltisse, die eine -~hnliehkeit mit unserem Pigment auf- 

38* 
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weisen. Dies tritt besonders bei Silbernitratimpr~ignationen (f, evaditi) hervor, 
we nur das zwischen den Ganglienzellen gelegene Pigment gebr/~unt bzw. geschw~rzt 
wird, die lipoiden K6rnchen in den Ganglienzellen aber hell bleiben. Die tope- 
graphisehen Beziehungen des Pigments zur Glia stellen sich - -  wie versehieden- 
artige F~rbungen und Impriignationen ergaben - -  folgendermal3en dar: Die Makro- 
glia enthalt eine nieht unerhebliehe Menge Fett nnd weist in der unmittelbaren 
Umgebung ihrer Kerne, welche an sich vergr613ert sind und eine deutliehe Neigung 
zu bizarren ~ormen aufweisen, eine grebe ~enge kleiner goldgelber, auch dunklerer, 
K6rnchen, meist mit unrunden Konturen auf, welehe eine deutliche Neigung zum 
Konfluieren zeigen und deren Ubergang in die gr6Beren Pigmentbroeken sicher ist. 

Abb.  5. Die topograph i sehen  ]3eziehungen des P igmen t s  zu den Gewebselementen  (van 
Gieson). ~ Eosink~geln;  Ggl. Ganglienze]len; P P igmen t ,  grol3e Gliakerne teilweise bedeeken.  

Eigenartigerweise erscheinen grS~ere Pigmentkonkremente wie den Makrogliazellen 
aufgelagert, und nicht selten sieht man die Gliakerne, zum Teil iiberdeekt veto 
Pigment, noeh seitlich nnter dem Pigment hervortreten. Die Abb. 5 gibt yon diesen 
]3eziehungen des Pigments zur Makroglia sine Vorstellung. In der unmittelbaren 
Umgebung der kleinen runden Gliakerne, die wohl wenigsi~ens zum Teil der Oligoden- 
droglia angeh6ren, findet sich kein Pigment. ~arkseheidenbilder lassen dgs Pigment 
zwisehen normalen markhaltigen Fasern erscheinen. Dis fiberwiegende Menge der 
groBen Pigmentbroeken macht den Eindruck frei im Gewebe liegender Nieder- 
sehl/ige. Zu den Gefgl3w~nden hat das Pigment keine :Beziehungen; auch finder 
es sieh nirgendwo in ihrem Lumen, gleichgiiltig ob dieses leer oder mit Erythrocyten 
bzw. Leukocyten angefiillt getroffen wird. 

Der Umstand, dab ein kleiner Absehnitt des Xucl. dentatus erheblieh weniger 
Pigment enth~lt, stellenweise sogar fast pigmentfrei gefunden wurde, gestattete 
vergleichende Untersuchungen fiber dgs gesamte Verhalten in pigmenthaltigen und 
pigmentfreien Bezirken des Nucl. dentatus. 
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Die Menge der Ganglienzellen in pigmenthal t igen und  mehr  oder minder  pigment- 
freien Par t i en  des Nucl. den ta tus  wurde schatzungsweise durch Ausz~Men m6glichst 
gleich grol3er und  gleich gestal teter  Abschni t te  des Zellbandes best immt.  Dabei  

Abb. 6. Ganglienzellbild aus dem pigmentfreien (ventromedialen) Abschnitt des Nucl. 
dentatus (Mallory). 

Abb. 7. Ganglienzellbild aus dem Pigmentierten Bereich des Nucl. dentatus (~/Iallory). 
Ggl. Ganglienzellen. 

erg~b sich, d~l~ die Z~hl der G~nglienzellen in pigmentier ten Teilen auf etwa die 
t t~ l f te  und  weniger gegeniiber einigerm~Ben normalen Bezirken herabgesunken ist. 
Die Abb.  6 und  7 - -  beide mi t  der  gleichen Optik ~ufgenommen - -  geben yon dieser 
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deutliehen Verschiedenheit eine Vorstellung, obschon die photographische Repro- 
duktion die Identifiziernng der Ganglienzellen gegeniiber dem Pigment erschwert. 
Hierzu is~ zu bemerken, da$ die Zahl der G~nglienzellen such in den pigmentfreien 
Teilen des Zahnkernes sehon vermindert zu sein scheint. Hand in Hand mit  dem 
fiberm/~ltig reichlichen Gehalt an lipoidem Abniitzungspigment geht offensiehtlich 
eine Sch~tdigung der Ganglienzellen, welche als beginnende , ,Pigmentatrophie" 
(Sl~ielmeyer) der grauen Kleinhirnkerne aufzufassen ist. - -  Das mengenm~tl~ige 
Verhalten der gliSsen Zellelemente stellt sieh beim Vergleich stark pigmentierter 
und mehr oder minder pigment~reier Abschnitte folgendermal~en dar: Die Zahl der 
groBen Gliakerne, zn denen das Pigment zweifellos in topographischen :Beziehungen 

Abb. 8. Zellbild aus einem zentralen ]3ezirk im pigwnentfreien (ventromedialen) Abschnitt 
des Nucl. dentatus. A Beispiele grSBerer (astrocytarer) Gliakerne; Ggl. Ganglienzellen; 

O Beispiele kleiner (zum Teil oligodendrocytarer) Gliakerne (van @ieson). 

steht, ist in den 10igmentierten Abschnitten nur m/il]ig vermindert, wohingegen die 
Zahl der runden dunkleren und kleineren Gliakernen hier ganz erheblich bis unter 
die HMfte verringert ist. Ieh verweise ~uf die Abb. 8 und 9, welche beide aus je- 
weilig zentralen Bezirken des Zellbandes stammen. Diese Verminderung der gliOsen 
Zellelemente geht im Holzer-]3ild mit einer geringen Verdichtung der Gliafasern 
einher, sowohl im Kerngebiet wie in den Markstrahlen des pigmentierten Nuel. 
dent~us .  Van Gieson-F~rbungen - -  zumal etwas Fuehsin fiberf/~rbte - -  sowie 
Achucarro-Impr~gnationen lassen einen deutlichen Untersehied des Cupillarver- 
hMtens der pigmentfreien und pigmenthaltigen Absehni~te des l~ucl, dentatus 
erkennen. W/ihrend die Capillaren im ,,normalen" Kernabschnitt das gewohnte 
]3ild bieten, fallen sie im pigmentierten Tell dadurch auf, dal~ sie dicker, fuchsino- 
philer, knorriger und oft kiirzer sind, sowie in einem helleren Grundgewebe zu liegen 
seheinen. Treten sie auf diese Weise zwar mehr in Erscheinung, so ist ihre Gesamt- 
z~hl doeh eher niedriger als im pigmentfreien Tell .  Die Markscheidenbilder bieten 
ebensowenig wie die Impr/ignierungen der Achsenzylinder eindeutig pathologische 
Befunde. 
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l nsgesamt erscheint also der bis auf unbedeutende basal und qnedian gelegene Partien 
v611ig mit Pigment i~bers~ite Nucl. dentatus versehm~ilert, wobei Ausz2ihlungen der 
Zellelemente und vergleiehende Sch~tzungen ergeben, daft parallel mit der Pigmentierung 
sowohl die Ganglienzellen als ~ach die lcleinen runden Glia]cerne - -  zum Teil wahr- 
scheinlieh der Oligodendroglia zugeh6rig - -  eine sehr erhebliche Verminderung erfahren 
haben. Ge]~ifl- und Capillarbilder spreehen ]i~r eine VerdieIcung und Rare~izierung in 
den star]c pigmentierten Bezirlcen, wobei o]]enbar auch das retilculiire Grundgewebe 
gel#ten hat. 

Die Pigmentver te i lung in der Kleinhirnrinde verr~t  deutlich eine Bevorzugung 
der zentralen Par t ien  des Organs, Sowohl die der Kleinhirnoberfli~che wie die dem 

Abb. 9. Zellbild aus einem zentralen Bezirk im pigmentierten Abschnitt des Nucl. dentatus. 
A Beispiele gr5l~erer (astrocyt~rer) Gliakerne; E E osinkugel; Ggl. Ganglienzellen; O Beispiele 

kleiner (znm Tell oligodendrocythrer) Gliakerne (van Gieson). 

vier ten  Ventrikel nahen  Rindenabschni t te  en tha l ten  wenig Pigment  oder sind - -  

wie die oberfli~chlichen Bezirke der t Iemispheren - -  pigmentfrei.  Irgendeine 
Bevorzugung palaeo- oder neocerebellarer Anteile liegt n icht  vor. Das Pigment  
erweist sieh als durchaus identisch mi t  jenem in den Kleinhirnkernen und  ist  aach  
hier - -  vgl. Abb. 10 - -  ausschlie[31ich au] die graue Substanz beschri~n]ct. Gr51~ere 
Pigmentbrocken l inden sich in der KSrnerschicht;  doch lassen sich kleinere helle 
KSrnehen aueh zwisehen den Purlcin]e-Zellen naehweisen. Wie in den Kernen  
bestehen keine 5rtliche Beziehungen zu den Ganglienzellen; vielmehr liegt das 
Pigment  allerorten zwischen diesen Zellelementen. Die ZaM der PurIcin]e-Zellen ist  
wohl im ganzen - -  entspreehend dem hohen Alter des Indiv iduums - -  verminder t ;  
sie ist  aber in pigmentier ten Rindenbezirken nicht  wesentlich niedriger als in 
pigmentfreien. Die Diehte der KSrner  hingegen ha t  mi t  t tgufung  yon Pigment-  
part ikelchen zwischen ihnen abgenommen, wie f iberhaupt  die :Breite der pigmen- 
t ier ten Windungen etwas h in te r  jener der pigmentfreien zuriiekzustehen scheint. 
Die Fe t t fa rbung  zeigt rote KSrnchen neben dem ]ipoidfreien Pigment  in der XSrner- 
sehieht. 
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Verlassen wir zun~ehstdie ]~esprechung der Pigmentierung des NucI. dentatus und 
der Kleinhirnrinde und wenden uns den ~nderen mikroskopischen Hirnbefunden zu. 

Abb. 10. Y'igmentabl~gertmg im Grau (K0rner- un4 Purkinje-Zellschicht tier ]~leinhirnrinde 
(Ni,e~). 

kbb. 11. Pseudokalk in den GefhBw~nden tier Arterien im Hilus des Nucl. d~ntatus 
(van Gieson). 

Die mittleren und gr6fleren arteriellen Zweige im Hilus des Nucl,  dentatus - -  gut 
sichtb~r besonders bei Eisenh~matoxylinf~rbung ~ bieten d~s typische Bild einer 
Pseudoverkalkung (Abb. 11). Diese Arterien teilen ferner mit  einer grol~en Zahi 
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anderer Hirnarterien starke arteriosklerotische VerAnderungen, deren n~here 
Sehilderung sich wohl ertibrigt. Erw~hnt sei lediglich eine besonders hochgradige 
Aufsplitterung der inneren Wandschichten verkalkter Arterien. Ihr Gehalt an 
Pseudoka]k, der zwar nicht a]lgemein aber doch in einer grSiteren Anzahl der 
betroffenen Gef~Be im nach Turnbull gef~trbten Schnitt eine positive Eisenreaktion 
gibt, betrifft in erster Linie die adventitiellen Ge~Bschiehten, zeigt sich aber aueh 
bald isoliert, bald in Form eines zweiten konzentrischen Pseudokalkringes in der 
Elastica interna. Der Pseudokalk kann bis in die Arteriolen der Markstrahlen des 
Nucl. dentatus verfolgt werden; die zugeh6rigen Capillaren, wie die Gef~l~e aller 
fibrigen Abschnitte des Kleinhirns sind v6llig frei yon Pseudokalk wie auch yon 

Abb. 12. Pseudokalk in den Gefa~en, vor allem den Capillaren der Lamina medullaris 
circumvoluta des Ammonshorns. (Cajals ~[odifikation der BielscIwwsky-~Methode.) 

verwandten Niedersehl~tgen, soweit sie sieh dureh eine positive Hi~matoxylin- bzw. 
Eisenreaktion verraten k6nnten. 

Auf der systematisehen Suehe naeh weiterem Vorkommen yon Pseudokalk im 
H i m  wurde lediglieh in beiden Ammonsh6rnern ganz 8ymmetrisch der typische Be]und 
einer au] einen ganz umschriebenen Bezirk der LaMina r circumvoluta be- 
sehri~nlcten Ge]gl3alteration erhoben (Abb. 12). Die Pseudover]calkung ]indet sich zwar 
auch an den zu]i~hrenden Arterien (vielleicht auch einigen Venen), be]~illt abet vor 
allem die Capillaren. Diese Capillaraffektion ist in a]len ihren Stadien zu verfo]gen. 
Angefangen yon feinsten k6rnehenf6rmigen Pseudoka]kniederschl~gen an der 
Aul3enfl~che der Capillaren, maulbeerartigen Bildungen, bis zur v611igen Einsehei- 
dung der Capillaren und Verengerung ihres Lumens und schliel~lieh der Verwand- 
lung der Capillaren in solide ,,Korallenst6eke". Im Turnbull gef~rbten Schnitt 
ist die Eisenreaktion da und dort abet nieht durchwegs positiv. Die Kossasche 
Reaktion ergibt hier, wie fiberhaupt, am Pseudokalk eine ]3r~unung aber keine 
Sehwkrzung der impr~gnierten Gef~l~e. GrSberes Zusammensintern yon Pseudokalk 
in Form kompakterer Niederschlagsmassen oder gar , ,Steinbildung" findet sich 
nieht. Der besehriebene Befund ist einzig auf jenen Bezirk der Lamina medullaris 
beschr~tnkt, der etwa der Mitte des Sommerschen Sektors, etwa dem Feld h lb  
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nach U. und O. Vogt des Ammonhoms entsprieht. Eigenartigerweise sind nur die 
zur Fascia dentata zichenden Capillaren befallen, wobei der PseudokMk - -  yon 
Spuren abgesehen - -  an der gul3eren Grenze des dichten Ganglienzellbandes der 
Fascia Hal t  maeht. Die zu den Fyramidenzellen des Ammonshorns ziehenden 
Capillaren sind dcmenfgegen nicht pseudoverkalkt. Die Ganglienzellausfglle im 
Sommerschen Sektor, welche man ja in einem so alten H i m  normalerweise erwartet - -  
halten sich in mgl3igen Grenzen. Nur in einzelnen Schnitten nimmt der Ganglien- 
zellausfall im Sektor grSllere AusmM3e an. Die Nifll-Farbung zeigt, dab die Ganglien- 
zeilen zugrunde gehen unter AufblLthung ihres Zelleibes, krtimeliger Aufl6sung der 
Tigroidsubstanz, Volumenzunahme und Ablassung des Kernes und Verkleinerung, 
Sehrumpfung und Entrundung des KernkOrperchens. Die Verfettung der Ganglien- 
zellen im ganzen Ammonshorn ist hochgradig, l~esonders vim Fet t  finder sich auch 
in der Glia der Marklamelle im Bereich der Pseudoverkalkung; doch fehlen K6rn- 
ohenzellen wie andere Merkmale einer schwereren ischgmisehen L~sion. 

Das iVifll-Bild der Oliven (Abb. 13) 
zeigt sehon in der Sehwierigkeit seiner 
ph0tographisohen Wiedergabe das ab- 
norme YerhMten dieses Kerns. Kaum 
dab man an den Untersehieden der 
Dichte der Gewebsstruktur die Oliven 
~iberhaupt erkennt: Jedeeinzelne Gan- 
glienzelle ist vollgestopft mit  gelb-griin- 
lichen K6rnehen, deren positive Schar- 
lach-Rot-F~irbung sie als lipoidhaltiges 
Abniitzungspigment kennzeichnet. Die 
ProtoplasmMeiber dieser Ganglienzellen 
sind yon diesem InhMt zum Tell ballon- 
f6rmig aufgetrieben; yon Tigroidsub- 

Abb. 13. Pigmentgtrophie der Oliven. stanz ist praktisch kaum eine Spur 
(Nifll.) .,4 ~trophlerende Ganglienzellert 

(Schatten). mehr zu sehen, und die Kerne sind - -  
soweit sie sich iiberhaupt noeh dar- 

stellen lassen - -  zu wandst~ndigen, meist unrunden, blassen Gebilden mit einem 
kaum sichtb~ren Kernk6rperchen ver~ndert. Die Gesamtzahl der saint und senders 
so gesehadigten Ganglienzellen der Oliven ist sehr erheblich vermindert;  doeh ist 
die Zahl funktionierender Elemente offenbar doch noch groB genug, urn das Achsen- 
zylinderbild der Oliven nieht wesentlich ver&ndert erscheinen zu lassen. Der 
elektive Charakter dieser Olivenschgdigung ergibt sieh aus dem Vergleieh mit  anderen 
I<ernen der ~edul la  oblongata. Nirgends begegnet man &hnlichen verwaschenen 
Zellbildern bei der ATi[31-F~rbung, obschon die Scharlachrotf~rbung da und dort 
hochgradlgcn Fett-  bzw. Lipoidgehalt zeigt, l%elativ lipoidarm sind die groSen 
Ganglienze]len des XII .  Kernes, wahrend der VII.  und der Nucl. ambiguus sehr 
lipoidreich sind. In  der Subst. gelatinosa weehseln lipoidreiehe mit lipoidarmen 
Ganglienzellen ab, und in der Subst. retieularis halt sich der LipoidgehMt in m~Bigen 
Grenzen. Die Glia enthalt  im ]3ereich der Oliven mehr Fet t  als in anderen Teilen 
der l~edulla; doeh fehlen Zeichcn stt~rkerer Proliferation. Die Get&Be sind - -  ab- 
gesehen yon den arteriosklcrotisehen Ver~nderungen der busmen Arterien und ihrer 
Aste sowie gr61]eren Zweige - -  normal. 

Aus der Grofihirnrinde, den Stamcnganglien und allen iibrigen G~bieten des Ge- 
hirns wurden zahlreiche Schnitte mit  den verschicdensten Methoden gefarbt unter- 
sucht. Uberall erwiesen sich die Pin wie Arachnoidea intakt  und die Arterien 
waren mehr oder minder arterioslderotiseh. Die Ganglienzellen sind ga~nz allgemein 
mit  lipoiden Stoffen - -  sowohl lipoidem Abniitzungspigment wie Fe t t  - -  geiiillt, 
w&hrend die Glia weniger Fe t t  enthalt und in den Gef~Bw~nden fiberhaupt nur 
Spuren davon vorhanden sind. In  s Weisc wie in den Oliven aber nieht 
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so hochgradig und nur in begrenzter Zahl verraten die Ganglienzellen derttirnrinde 
wie der Stammganglien eine Sch~digung durch ~berffillung mit den lipoiden 
Stoffen. Ni[31-]~ilder zeigen bei im allgemein gewahrter Zellarehitektonik doch eine 
gewisse Liehtmlg des Ganglienzellbestandes und Verschmi~lerung der grauen Sub- 
stanz. Vasal bedingte Herde wie iseh~mische Ganglienzellveri~nderungen tragen in 
keinen der verschiedenen untersuchten Rindenbezirke zu diesem Befund bei. Von 
einigen wenigen neuronophagischen Reaktionen abgesehen verhiilt sich die Glia 
reaktionslos. 

Der Globus pallidus zeigt die entsprechende, vielleieht etwas hochgradigere 
Ganglienzellsch~tdigung, und sein Aussehen unterscheidet sieh yon den anderen 
grauen ~assen nur dadurch, dal] die Lipoide hier etwas groBtropfiger und rSter 
sind und die Gef~l~e mehr Fet t  enthalten. Was den 1)seudokalk im Pallidum an- 
betrifft, so h~lt er sich nach Menge und Verteilung durchaus in normalen Grenzen. 
Er finder sich lediglich in den Gefi~l~w~nden, weniger in kriimeliger Form als in 
Gestalt kompakter l%inge, welche sieh bald mehr in der Adventitia bald mehr den 
inn eren Sehichten linden und die Eisenreaktion geben. Die Gef~tl~w~nde zeigen hier 
und da eine hyaline Beschaffenheit. 

Dem Alter des Gehirns entsprechend zeigt die Impregnation nach Levaditi 
senile Plaques in erheblicher Menge. ]~esonders zahlreich land ieh sie in den tiet:en 
Schichten des dem Subiculum benaehbarten Rindenabsehnitts. An einzelnen 
Stellen sieht man mit Silber tiefsehwarz impr~gnierte, in ihren Dendriten verdiekte, 
knorrige, wie erstarrte Ganglienzellen sieh mit einer zusammengesinterten, gleich- 
falls geschw~rzten Grundsubstanz zur Plaquesbildung verklumpen. An besonders 
plaquesreichen Orten weisen im Nifll-Bild sehmutzig graublaue Gewebsverdieh- 
tungen um Capilluren au~ andere Entstehungsweisen dieser in ihrer Fathogenese 
noch nieht vSllig aufgekl~rten Gebilde hin. Spielmeyer hat solche Verdiehtungen 
des retikul~ren Gewebes als die ersten Stadien yon Plaquesbildung angesprochen. 

Markseheidenbilder gr51~erer subeortiealer Gebiete sowie der Stammganglien 
ergaben niehts Krankhaftes. 

Besprechung der I t i rnbefunde.  

Das  Gehi rn  dieser 104ji~hrigen Greis in bo t  eine erhebl iche Verminde-  
rung seines Gewichts  ; wie die en t race rebra le  und  in t r aven t r iku l~ re  Liquor-  
a n s a m m l u n g  zeigte, ein deut l iches  Defizi t  zwischen Schs und  
Hi rngewebsvolumen.  Schon Geist h a t  in seiner , ,Kl in ik  der  Gre isenkrank-  
he i t en"  (Er langen  1860) die Hi rngewich te  yon  F r a u e n  zwischen 85 un4  
93 J a h r e n  mi t  942 g angegeben,  was ungefi~hr auch den  a l t en  Brocaschen 
Zahlen  entspr icht .  Nach  diesen und  neueren  s ta t i s t i schen  W~gungen  
kSnnte  ein Gewicht  yon  880 g bei  einer 104j~hrigen also noch als dem 
Al te r  en t sp rechend  b e t r a c h t e t  werden.  Auffs is t  in unserem Fa l l  
weniger die deut l ichere  At roph ie  im Bereich tier f rontMen I/:onvexiti~t - -  
ein sehr h~ufiger Befund  im hohen  Al te r  - -  als die r e l a t iv  erhebl ichere  
Volumensverminderung  des Kle inhi rns .  (Es wurde  ]eider verabs / iumt ,  
das Kle inh i rn  al lein zu wiegen.) Trotz  der s t a rke n  Ar ter iosklerose  fehlen 
e indeut ig  gefs163 Parenchyml~s ionen .  Die  Verkle inerung der  
S tammgang] ien ,  die fas t  ub iqui t~re  hochgradige  L ipo idspe icherung  in 
den Ganglienzel len und  in ger ingerem 1VIaB in tier Glia, ferner  die mi t  
ger inger  Verschmi~lerung der H i rn r inde  und  i i be rhaup t  der  Volumen-  
ve rminde rung  al ler  g rauen  Massen e inhergehende L ich tung  des Ganglien-  
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zellbes~andes sowie die reichliehe Bildung yon senilen Plaques vermitteln 
den Eindruek eines Hirnbefundes, wie wit ihn in Greisengehirnen - -  aueh 
ohne senile Demenz - -  zu sehen gewohnt sind. Spielmeyer hat  ja bereits 
1911 in seinem Vortrag in Baden-Baden darauf hingewiesen, dab diese 
sog. Altersreduktion des Gehirns sieh aueh bei normalen Greisen finder, 
dag sie jedenfalls durehaus nieh~ stets mit  einer merkliehen iosyehisehen 
Leistungsverminderung in Beziehung gebraeht werden kann. Griinthal 
hat dies best/ttigt. 

Die Besonderheiten, welehe einer eingehenden Bespreehung bediirfen, 
sind drei : 

1. die abnorme Pigmentierung der Kleinhirnlcerne und des Rindengraus 
der marlcnahen Kleinhirnwindungen; 

2. die Ganglienzellver~inderung der Oliven ; 
3. die Pseudover~allcung einerseits der grSfleren arteridlen Ge/iifie des 

Kleinhirnmarlcs, andererseits eines umschriebenen Gefii[3bereiches im Am- 
~'Ytonshor%. 

Wir wollen jeden einzelnen dieser drei Befunde zun~ehst auf seine 
Art und Bedeutung loriifen, um dann zu sehen, ob sie sich womSglich auf 
einen gemeinsamen Nenner bringen lassen. 

1. Die Pigmentierung des Kleinhirns. 

Die qualitative Best immung des hier vorgefundenen Pigments muB 
mit  dem einen Naehteil rechnen, dM~ seine Existenz erst naeh 3t~giger 
Fixation in 5%igem Formalin entdeckt wurde. Handelt  es sich also 
vielleieht um das sog. Formalinpigment ? Gewig bedarf es keiner l~ngeren 
Begrfindung, um die Identi t~t  unseres Pigments mit  dem tagt~glich in 
formolfixierten Organen auffindbaren und bekanntlieh so stSrend wirken- 
den, meist feir~kSrnigen Niederschli~gen zu verneinen, welehe seit den 
ersten Untersuehungen yon Browicz als ein Reaktionsl0rodukt des Blur- 
farbstoffes mit  dem Formalin erkannt worden sind. Das Gehirn wurde 
wenige Stunden nach dem Tode fixiert, und weder die mikroskopisehe 
Untersuehung der tibrigen Organe noeh die des Gehirns boten irgendeinen 
Himveis darauf, dab ein mit  BlutauflSsung oder hoehgradiger St~uung 
einhergehendes Leiden bereits intra vi~tam die Voraassetzungen zu dieser 
Formolreaktion in den Geweben h~tte schaffen k6nnen. Die Konzen- 
trati0fi des angewandten FormMins wie die Dauer der l~ixation spreehen 
dagegen, und vor allem rut  es die sehr eigenartige Lokalisation des 
Pigments. Es sei iiberdies noch hervorgehoben, dM~ die blutgefiillten 
Gef/~Be im Kleinhirn nicht eine Spur yon Formalinpigment aufwiesen. 

Will man freilich denl ~Begriff des Formalinpigments so erweitern, dag man 
nieht nur das bekannte braune Umw~ndlungsprodukt des Httmoglobins durch 
Formalin, welches Kotert und Takayama als braunes MetMimoglobin erkannt haben 
und aus dem nach Hueclc bei l~ngerer Formalineinwirkung Hiimatin entsteht, als 
FormMinpigmen~ bezeichnet, sondern mi~ diesem N~men auch andere Reaktions- 
produkte des Formalins benennt, dann ist Nauru ftir allerhand tlyl0othesen. Ich 
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erinnere daran, dab Schwartz und Biding in dem Auftreten des t~ormalinpigments, 
in dem sie eine Reaktion auf Eiwei•bestandteile sehen, eine Antigen-Anti- 
kSrperre~ktion vermuten und die ~ethgmoglobinnatur des Pigments anzweifeln. 
Immerhin l ~ t  die eingehende Beschreibung diese..s Pigments der genannten beiden 
Forseher doeh wieder schon morphologisch jede Ahnliehkeit mit unserem Pigment 
vermissen. 

Es kann wohl nicht absolut ausgesehlossen werden, dal~ das Pigment 
unseres Falles mit dem Formalin eine die F~rbung beeinflussende Reak- 
tion eingegangen ist ; dab dies abet im besten Fall nut eine unwesentliche 
Begleiterscheinung w~re, daffir sprieht allein sehon die wechselnde Farb- 
nuance, welche das Pigment angefangen mit den gelb-brs K6rn- 
chert bis zu den schwarzbraunen grol~en Brocken aufweist. 

Eine Diskussion fiber den mSglichen Formalincharakter unseres 
Pigments hat eine gewisse Berechtigung nur in der Tatsache, dal~ das 
Pigment v611ig eisen]rei ist und auch Iceinen Lipoidcharakter hat. Die 
Turnbull-Reaktion ergibt auch nicht eine Spur yon Eisen, wohingegen 
die pseudoverkalkten Gef~Be und da und dort ein Krfimelehen im Gewebe 
typische Blaufs zeigen. Hiimosiderin ist also nicht in diesem Pig- 
ment enthalten und auch das im Nucleus dentatus normalerweise ver- 
mehrt anzutreffende ,,Gehh'neisen" (Spertz) spielt hierbei keine t~olle. 

Bevor wir in die ns Diskussion fiber den Charakter des vor- 
liegcnden Pigments eintreten, sei erst tabellarisch zusammengefal~t, 
welche Reaktionen aul~er der Eisenreaktion mit diesem Pigment und mit 
welchem Erfolg vorgenommen worden sind: 

Scharlachrotf~rbung . . . . . . . . . . . . . . . . . .  
Nilblausulfat am mit H~02 gebleiehten Pigment . . . . .  griinliche Misehfarbe 
Alkohol, Ather, Chloroform ftir mehrere Stunden . . . . .  
Doppelbreehung des normalen wie gebleiehten Pigments 
Alkoholische l%rroeyankalilSsung ............ 
Siiuren, konz. I-[2S0 a und l-ICl, wie 5% alkoholisehe und 

wasserige S~uren bis zu 4•  24 Stunden bei 500 . . . 
Alkalien (Ammoniak: ~); 10% NaOtt fiir 24 Stunden . . Die dunklen Pig- 

mentbrocken werden 
gelblieh 

5% H202 ffir 4 •  Stunden l~Bt im Gefrierschnitt die grSl~ten 
Pigmentkonkremente gerade noch in braunlichem Ton erscheinen; im 
Gelatineschnitt sind alle Konkremente bis zur Unsiehtbarkeit abgeblal~t. 

Eisenhamatoxylin farbt das Pigment tiefsehwarz, Toluidinblau 
dunkelblau, Feyrters L6sung tiefdunkel. 

Silbernitratbehandlung (Levaditi) schws das Pigment. Hieraus 
ergab sich, dal~ das Pigment nicht sein kann: 

Methdimoglobin, welches yon konzentrierter tt2SO ~ aufgelSst wird, 
Kath~imoglobin, das nach Takayama yon alkoholischer Ferroeyankali- 

16sung aufgel6st wird, 
Hgmatoidin, das mit konzentrierter H2SO ~ - -  wie yon Virchow 

gefunden - -  die typische Gallenfarbstoffreaktion gibt. 



588 l%iedrich Hiller: Eine mit 6rtlicher Pigmentsl~eieherung 

Lipochrom, das durch konzentrierter tt2SO 4 blau ge~rb t  wird. 
Ein dem Malariapigment i~hnliehes Pigment (nach Hueclc also auch 

das ibm qualitativ gleiche ~ormolpigment); das dutch verdiinnte alko- 
holisehe Si~uren in der W/trine in 24 Sgunden gel6st wird. 

So bleiben denn nur 2 Arten yon Pigmenten fibrig: die groBe Gruppe 
der zu den Abni~tzungspigmenten gehSrigen Ablagerungen und das 

".~lelanin. 
Wer dem Abnfitzungspigmen~ in jedem Fall die Eigensehatten des 

,,Lipo/wscins" zuschreibt, d .h .  es ftir einen naeh Lubarsch und Sehrt 
die Lipoidreaktion gebenden Stoff ansprieht, wird unser Pigment nicht 
fiir ein Abnfitzungspigment ansprechen. Die Scharlaehrot- (wie aueh die 
Nflblausulfatreaktion) war negativ, wohingegen die benaehbarten Gang'- 
lienzellen eine deutliche Rot- bzw. Violettf~rbung ihres bei der Nifil- 
f/~rbung als grfingelbliehe K6rnchen erscheinenden Abntitzungspigments 
erkennen liel3en. Auch die v611ige Unl6slichkeit in Alkohol, Nther und 
Chloroform wiirde gegen Abniitzungspigment sprechen. 

Nach Huec/c entsteht das Abnfitzungspigment erst sekund/ir aus dem 
Fett ,  d .h .  aus seinen Zersetzungsprodukten. Huec]s versteh~ unter 
Lipofuscin ein Pigment, das seiner Natur  nach ein Phosphatid, Cere- 
brosid oder ein Gemisch dieser Stoffe mit Cholesterinen sei. Nun haben 
aber Brahn und Schmidtmann bereits vor 20 J~hren die yon Huec/c u. a. 
vertretene Anschauung yon dem obligaten Lipoidcharakter des Ab- 
niitznngspigments bestritten, und Schmidtmann hat am Abniitzungs- 
pigment Kaehektiseher oft die Fettreaktion vermiBt. Danach sollen wir 
im Lipoidgehalt des Abniitzungspigments eben gen~u so eine - -  wenn 
auch sehr h/~ufige - -  Beimengung sehen, wie es das Eisen in gewissen 
Pigmenten und Niederschl~gen sein kann. H. Slgatz, der ja den Pig- 
menten im Gehirn ein besonderes Interesse zugewendet hat, bes~g~igte 
insofern die Schmidtmannschen Ansichten, als er das mit Toluidinblau 
sieh schwarzblau f/trbende und gerade das pathologisch vermehrte Ab- 
niitzungspigment besonders h~ufig lipoidfrei, d.h. Scharlaeh- und Sudan- 
negativ f~nd. Altschul gibt zu erw~gen, ob der lipoide und farbige Anteil 
des Abniitzungspigments vielleicht nur in r~umlieher Verbindung an- 
einander gekoppelt vorkommen. Er  nimmt an, da~ der lipoide Anteil 
bei zehrenden Krankhei~en schwindet. Nun haben die Brahn- und 
Schmidtmannschen Experimente aber noch mehr ergeben. Extrakte  
aus braunen atrophisehen I-Ierzen (nach Salkowski) ergaben einen naeh 
Aussehen und physikalischen Eigensehaften dem Melanin gleichenden 
Farbstoff, der auch in ehemiseher Hinsicht (seinem Schwefelgehal~ 
entspreehend) dem Melanin glieh. Nachdem frei]ich in den Abniitzungs- 
pigment enthaltenden Organen keine Dopaoxydase, die nach Bloch a]s 
das eehte nmlaninbildende Enzym angesprochen werden muff, gefunden 
werden konnte, schlossen Brahn und Schmidtmann auf eine andere Ent- 
stehungsweise dieses ,,Abni~tzungsmelanins". (Dami~ wfirde aueh die 
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Hypothese Altschuls yon der funktionellen Aufgabe des Abnfitzungs- 
pigments - -  als einem ,,Tr/~ger einer Hilfsfunktion" zur , ,Kompensation 
yon Mi~ngeln oder Funktionsschw/~chen" - -  nicht gerade wahrscheinlieh 
gemaeht.) 

Die immer noch strittige Entstehung des Abni~tzungspigments haben 
auch die Lubarschschen Versuche fiber Pigmentbfldung in Gewebs- 
kulturen nicht gekl/~rt. Nur so viel scheint bisher ziemlich sicher zu sein, 
da/3 man eine eiweiffartige Grundsubstanz fiir das Abniitzungspigment 
annehmen muff, in welche sich aueh nach den Untersuchungen yon 
Bethe und Fluclc fett/~hnliche und herausl/Ssbare Substanzen einlagern. 
Die Farbe hafte an der alkalibest/~ndigen Grundsubstanz, nicht am 
Lipoid. 

In  der Tat  teilt das Pigment unseres Falles mit  dem Melanin die 
g]eiehen Reaktionen: er erwies sich un]5slieh aueh in heil~en FettlSsungs- 
mitteln, es f~rbte sieh schwarz mit  Sflbernitrat und es wurde durch 5% 
Wasserstoffsuperoxyd gebleieht. Nach H. Spatz verh~lt sieh das Ab- 
nfitzungspigment gen~u gleieh. Die Schw~rzung durch Hiimatoxylin 
land Spatz gelegentlich auch. 

Wean  sich also die Frage, ob Abnfitzungspigment oder melanotisches 
Pigment so beantwortcn lgl~t, dal~ unser Pigment offenbar zu jenem 
Typ yon Abnfitzungspigment gehSrt, welches die fgrberischen und che- 
mischen l~eaktionen des Melanins gibt, so mSchte ich damit weder sagen, 
dal~ dieses Pigment identisch ist mit  dem echten Melanin - -  z. B. dem 
der Substantia nigra - -  noch mit  dem lipoiden Abnfitzungspigment der 
Ganglienzellen fibereinstimmt. Bezfiglich der letzteren Feststellung 
wiederholte ich, dal~ sieh das Pigment neben typischem lipoiden Ab- 
niitzungspigment in den Ganglienzellen des Nucl. dentatus finder. Ich 
hat te  bereits hervorgehoben, dab keinerlei Anzeichen ffir den Ubergang 
des lipoiden Pigments in das lipoidfreie bestehen. Unser Fall erweckt 
demnach ernste Zweifel daran, ob tatsgchlich - -  vg]. oben! - -  sekundgre 
Ei~liisse und Faktoren, wie z. B. eine Kachexie oder das Alter, aus 
einem lipoiden Abniitzungspigment ein lipoidfreies maehen. Viel wahr- 
scheinlieher wgre es, da6 das Milieu, in dem sich das Pigment bildet, 
entscheidet, und dab das intracellulgre Abnfitzungspigment - -  z. B. der 
Ganglienzellen - -  deswegen fast immer eine positive Scharlachrot- 
Reaktion gibt, weil es sich im Bereich der Fet t t ropfen im Protoplasma - -  
sei es in chemi~eher oder nur physikalischer Bindung - -  entwickel t .  Dem- 
naeh kSnnte man in dem Fehlen der Lipoidreaktion unseres Pigments 
eine Bestgtigung des topographischen Befundes sehen, der die Ganglien- 
zellen als Quelle des Pigments ausschliel~t. 

Die Ableitung des Pigments aus Iqiederschlggen im Protoplasma der 
Makroglia scheint eine gewisse St~itze in der Lagerung vieler Pigment- 
konkremente in dichter Nachbarschaft  grol~er Gliakerne zu haben. Die 
Form dieser Kerne gestattet  sie als makrogliSse Elemente zu betrachten. 
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Da aber auch die kleinsten Pigmentpartikelehen keinerlei Uberggnge zu 
dem reiehlieh vorhandenen lipoiden Pigment  in tier Glia zeigen und da 
andererseits - -  vgl. Abb. 9 - -  die gTol3en Pigmentbroeken zum Teil auf 
den Makrogliakernen liegen, ohne diese anseheinend nennenswert zu 
sehs miissen ernste Zweifel daran auftauehen, ob das Pigment ein 
Ablagerungsprodukt im makrogli6sen Protoplasma ist. 

H a t  die Oligodendroglia etwas mit  der Entstehung des Pigments zu 
tun ? Rgumliehe Beziehungen des Pigments zu den restliehen kleinen 
Gliakernen bestehen anscheinend nieht, aber die erhebliehe Verminde- 
rung dieser Gliaart in stark pigmentierten Absehnitten des Nnel. dentatus 
ist auffgllig und lggt an kausMe Beziehungen zur Pigmententstehung 
denken. Die einzige eharakteristisehe Erkrankung der Oligodendroglia, 
die wir kennen und deren Vorhandensein far  die Pigmententstehung aus 
der OligodendrogIia yon gr6Bter Bedeutung ware, ist die yon Pen/ield 
erstmalig besehriebene ,,akute Sehwellung" dieser Zellen, welehe naeh 
Bailey und Schaltenbrand mit der von Gryn/eldt in Greisengehirnen ge- 
fundenen muk6sen Degeneration identiseh sein sell. Ieh habe Sehnitte 
mit  Mueiearmin gefgrbt, ohne eine Spur yon Muein in unserem 1%11 
zu linden. Die M6gliehkeit, dab etwa die ,,Mueinphase" des Degene- 
r~tionsprodukts berei~s allgemein abgeldungen is~ un4 alas Pigment nun 
ein 13berbleibsel des Mueins sei, mug man wohl aussehlieBen. Denn rein 
quantita~iv kann man ja die Entstehung unseres Pigments verfolgen, 
und da mfil3ten doeh wenigstens Spuren yon 3/[uein zu sehen sein! - -  
Es ist bekannt~ dab sieh die Oligodendrogliazellen im Kleinhirn zum Tefl 
eng an die makro- wie mikrogli6sen Zellen ansehmiegen. Wit wissen 
weiter, da.B sis besonders reiehlieh in den gr~uen Kleinhirr&ernen - -  
zumal im Nuel. dentatus - -  und in der X6rnersehieht, hingegen in der 
~olekularsehieht sehr spgrlieh sind. Der Versueh, dureh besondere 
Impr~ghationsmethoden mehr Xlarheit  fiber die fragliehen Beziehungen 
des Pigments zur Oligodendroglia zu gewinnen, ist mir leider fehl- 
gesehlagen. Immer  zeigten die an sieh gut gelungenen Pr/~parate das 
Pigment in ,,leeren ~ u m e n " .  

Die faserigen Ver/tstelnngen der Makroglia kommen fiir die Pigment- 
entstehung wohl nieht in Betraeht,  da gerade der Nuel. dentatus beson- 
ders a rm an solehen Astroeyten ist. SehlieBlieh fehlen aueh alle Be- 
ziehungen des Pigments Zu Aehsenzylindern und Markseheiden. 

Will man also die Verminderung der kleinen runden Gliakerne im 
Nuel. dentatus, von denen zum mindesten sin grSl~erer TeiI zur Oligo- 
dendroglia geh6rt, nieht als sekund/~rer Natur  - -  wie jene der Ganglien- 
zellen - -  betraehten, so ist zum wenigsten mit der 3/I6gliehkeit, dal3 ihre 
Zerfallsprodukte die 3/Iuttersubstanz des Pigments sind, zu reehnen. 
Stieg der Beweis Ifir. diese Vermutung sehon im Nuel. dentatus auf un- 
fiberwundene Sehwierigkeiten, so war er angesiehts der morphologisehen 
Eigenheiten der KSrnersehieht erst reeht ~iehg zu erbringen. 
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Die negativen Ergebnisse aller Bemfihungen, sowohl den lipoiden 
Charakter wie eine lipoide Herkunft  unseres Pigments zu erweisen, 
stiitzt die Annahme einer Verwandtschaft des Pigments mit  a]buminoiden 
Abbaustoffen des Zentralnervensystems. Die betrfibliche Feststellung 
W. Spielmeyer8, dab unser Wissen um solehe albuminoide Abbaustoffe 
recht gering ist, gilt leider auch heute noch. Spielmeyer sagte von ihnen: 
,,Wir sehen bei schweren Zerfallsvorg/~ngen krfimelige und kSrnige 
Produkte und auch f/~dige Stoffe in den Gliakammern um die Gef/~Be. 
Sie erscbeinen sehr versehieden, j e naeh den angewandten Fixierungs- 
flfissigkeiten. Wir kSnnen nicht sagen, inwieweit sie Niedersehl/s aus 
der ver&nderten Gewebsflfissigkeit sind". Aber bereits Spatz hat  die 
Bildung yon Pigmenten- und zwar eines groften Teils unter ihnen - -  
aus dem EiweiBstoffwechsel des Zentralnervensystems ausdrficklich 
hervorgehoben. Man kSnnte erw/~gen, ob unser Pigment vielleicbt eine 
chemische Verwandtschaft mit  den Corpora amylacea hat, die ja bekannt- 
]ich ein h~ufiger Befund sind u~d wahrscheinlich mit dem Altern des 
zentralen Gewebes in Beziehung zu bringen sind. Auch die Corpora 
amylaeea haben offenbar - -  was die Obersteinersche Schule gelehrt I/at - -  
,,irgendetwas mit der ~%ur0glia zu tun"  (Spielmeyer und Sti~rmer nehmen 
an, da$ es Niederschlagsprodukte sind). Sie t reten naeh Obersteiner in 
den Gliazellen auf, um nach deren Zerfall frei zu werden; w&hrend 
Sti~rmer meint, daI~ die Glia hierbei nur die Funktion eines Sflters gegen- 
fiber Stoffen ausiibe, die aus dem eigentlichen parenchymatSsen Nerven- 
gewebe stammen. Die Menge der in unserem Fall gefundenen Corpora 
amylacea fibersehreitet nicht das gewohnte MaB, an den iibliehen Orten; 
doeh fanden sich immerhin auch im Nucl. dentatus ohne Zusammenhang 
mit den Gefs eine geringe Menge opaker rundlicher Gebilde (vgl. 
Abb. 4), welche nach ihrem f/irberisehen Verhalten wohl  mit  den Corpora 
amylacea identisch sein dfirften. Die fiir diese KSrperchen charakte- 
ristischen fiirberischen Reaktionen - -  die J0daffinit/~t, die Bestsche 
Methode wie auch die Neutralrotf/~rbung, die wie die Nilblausulfat- 
f/s auch das Vorhandensein yon Fetts/~uren und Seifen anzeigt - -  
erwiesen sich jedoch am Pigment als negativ. - -  Der Versueh einer 
Biuretreaktion am Schnitt verlief gleichfalls ergebnislos. Die mikro- 
ehemische Methodik ist eben noch nieht weit genug entwickelt, um die 
Natur  fraglicher albuminoider KSrper im Schnitt k]arzustellen. Brahn 
und Schmidtmann waren in der Lage eine ehemische Analyse des in 
grSf~eren Mengen gewonnenen Abnfitzungspigments durchzuffihren. 
Darnach wfirden Pigmente dieser Art entweder ein Dioxyphenyl Cystein: 

OH /\loll 
\ /  

CH2--CSH--NH2--COOH 
oder ein KSrper mit  nur einem OH, ein Thyrosincystein sein. 

Archly  fiir Psychia t r ie .  Bd. 113. 39 
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Zusammen/assend ware also zu sagen, daft unser Fall eine auflerordent- 
lich starke Anhau/ung eines nicht lipoiden Pigments in den Kleinhirnkernen 
und im Rindengrau des Kleinhirns bietet, welches nach seinem./arberischen 
und chemischen Verhalten die Qualitaten ]ener Art von Abniitzungspigment 
au/weist, das nach Brahn und Schmidtmann charakteristisch /iir ein melano- 
tisches Pigment albuminoider Herkun/t ist. Dabei ist nicht allein die un- 
gewShnliche Masse des Pigments sondern auch seine pr~idilektive A nhau/ung 
in einem Gehirngebiet bemerlcenswert, in dem nach H. Spatz Abniitzungs- 
pigment in der Glia nur in sehr sparlicher Menge ge/unden wird. 

Die Pigmentanhau/ung im Nucl. dentatus geht cinher mit einer deutlichen 
Verminderung der Ganglienzellen und der kleinen Glia]cerne, sowie einer 
Veranderung der Capillaren dieses Graus, die einerseits dutch den Aus/all 
einer gewissen Zahl der /einsten Ge/aflehen, andererseits dutch eine Wand- 
verdic]cung der restlichen Capillaren ge]cennzeichnet ist. Dieses Gesamt- 
verhalten des Gewebes spricht /iir einen Gewebsuntergang in Zusammenhang 
mit der massiven Pigmentanhiiu/ung. Die Verminderung der ]cleinen Glia- 
leerne dar/ wohl als Untergang eines erheblichen Teiles der Oligodendroglia 
au/ge/afit werden ; doch bleibt unentschieden, ob die Kern- bzw. Zellsubstanz 
dieser Elemente die Muttersubstanz des Pigments ist. Dieses ]cSnnte auch 
ein /reies albuminoides Niederschlagsprodukt im Gewebe sein. Eindeutige 
zirlculatorisch bedingte L(isionen wiirden nicht ge/unden: 

Wir h~ben bier ein typisehes Beispiel yon Pigmentspeicherung vor 
uns, da a]le MerkmMe eines Stofftransports fehlen. Spatz betont, dab 
gerade die Speicherung unter Umst/~nden mit einer ganz schar/en Be- 
schrankung au/ die Grenzen bestimmter Zentren oder /unktionell zusammen- 
geh6riger Systeme von Zentren einhergeht. ]u werden am Ende der Be- 
sprechung der tibrigen Befunde darauf zurtickkommen, welche Bedcutung 
dieser Feststellung ftir unseren Fall zukommt. 

2. Die Ganglienzellveranderung der Oliven. 

Die auf S. 584 beschriebene Ver/~nderung der Oliven ist charakte- 
ristiseh ftir eine sog. Pigmentatrophie dieses Kerns. W. Spielmeyer be- 
zeichnete bekanntlich die krankhafte Anh/iufung des schon normMer- 
weise in den Ganglienze]len vorhandenen Gang]ienzellpigments Ms ,,Pig- 
mentatrophie", u n d e r  wies auf die Schwierigkeiten bin, hier einen kr~nk- 
ha.ften Vorgang yon einer physiologischen Vermehrung des Ganglien- 
zellpigments, wie sie sich normMerweise im hohen Alter einstellt, zu 
unterscheiden. Als morphologische Eigenheiten der Pigmentatrophie 
h/~tten wir die pathologische Vergr58erung des normalen Pigmentflecks 
in dem Protoplasma der Ganglienzellen anzusehen, ein Bfld, das sich 
deutlich v o n d e r  diffusen Verteflung lipoider Karnchen tiber den ganzen 
Zelleib unterscheidet; ferner die gelbliche, gelbgrtinliehe Eigenfarbe des 
Lipofucsins gegentiber der Farblosigkeit reiner Fettsubstanzen, deren 
Anwesenheit sich im Ni]31bfld nur durch eine wabige Zeichnung des 
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Protoplasmas zu verraten pflegen, ein Befund, der sich aus der LSsbarkeit  
rein lipoider Einlagerungen in alkoholischen LSsungen erkl~trt, eine 
Eigenschaft, welche dem Lipofuscin mit  seinem komplizierten mole-  
kul~ren Bau (Albuminoide, Lipoide, Fetts~uren usw.) nicht zukommt.  

Die fs und morphologisehen Qualit~ten des lipoiden Stoffes 
in den Ganglienzellen der Oliven kennzeiehnet ihn mit  Sieherheit als 
lipoides Abniitzungspigment. Wie wir sahen, sind ja fast ubiquit~r die 
Ganglienzellen des GroBhirns - -  zumal die der Rinde - -  Tr~ger groBer 
Mengen dieses Pigments und zeigen dementsprechend aueh einen deut- 
lichen Ausfall, im Grunde also aueh eine Pigmentat rophie .  Solehe GroB- 
hirnrindenver~nderungen sind ja gemeinsam mit  dem Auftreten seniler 
Plaques - -  ein ganz gewShnlieher und meist stark ausgepr~gter Befund 
des Greisengehirns. W~hrend solehe F~lle abet  meist viel weniger deut- 
liehe pigmentatrophische Ver~nderungen im Kleinhirn und der Medulla 
oblongata zeigen, ist unser Fall - -  man darf wohl sagen - -  dureh eine 
pr(~dilel~tive Pigmentatrophie der Oliven ausgezeiehnet. 

Die ersten Mitteflungen fiber derartig lokalisierte senti-regressive 
Prozesse im Olivengebie~ s tammen von v. Braunmiihl (1928). Wie bei 
v. Braunmi~hl hat aueh in unserem Fall die Pigmentatrophie beide ganze 
Oliven betroffen (wodureh in der Tat  ja irgenc[welche gef~Babh~ngige 
Prozesse ausgeschlossen werden). 

3. Die Pseudolcallcablagerun 9 der Ge[~i~e im Kleinhirnmark und im 
Ammonshorn. 

Mit der ErSrterung dieses Befundes besprechen wir die dritte, in 
pr~dflektiver Weise auf symmetrisehe Hirngebiete beschr~nkte L~sion. 
Seit den Untersuchungen yon Weimann, Ostertag , Di~rcl~, Spatz, Schiele, 
W. C. Meyer u. a. sind ~ j~ fiber diese eigenartige, und zw~r nur auf 
das Gehirn besehr~nkte StSrung eingehend unterriehtet~ Ostertag und 
Spatz hahen hervorgehoben, dab trotz der Sehwarzf~rbung mit  H~mato- 
xylin (!) d ie  eigentlichen Kall~realctionen (Gipsreaktion, Koss~) negativ 
aus]allen und um dies zu betonen, h~ben sie von,,Pseudolcallc" gesproehen. 
Die r zu jener Gruppe mit echter Verkalkung, die Fahr als 
,idiopathische, nichtarteriosklerotische, intracerebrale Gef~Berkrankung" 
bezeiehnet hat,  scheinen aber flieBend zu sein. Jedenfalls sagt der Befund 
einer Pseudokalkablagerung niehts fiber eine irgendwelehe p r im~re  
Gef~Berkr~nkung aus. ])as Vorkommen yon Pseudokalk in ganz nor- 
malen Gehirnen - -  vor allem im Pallidum ~ ist ]a seit den Ostertag- uncl 
S29atzschen Untersuchungen sicherges~ellt, und gerade dieses physio- 
logische Vorkommen dieser Substanz in diesem besonders eisenreichen 
extrapyramida,lmotorisehen Grau schien dazu beiz~tragen uns einigen 
Einhliek in die pathologisehen Ansammlungen yon Pseudokalk z u  ver- 
sehaffen. IZolland hat  erst kfirzlieh fiber diese Dinge unter  Berfieksiehti- 
gung des Sehrifttums in dieser Zeitsehrift eingehend berichtet. 

39* 
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Die bisher  ver6f fent l ieh ten  F/il le lehren uns, dab  als Pr~di lek t ionsor te  
der  Pseudoka lkab lage rung  immer  wieder  gefunden werden:  das  P a l l i d u m  
(viel weniger das P u t a m e n  und  der ThMamus),  der  Nucleus d e n t a t u s  
mi t  dem angrenzenden  Mark,  die K6rnerseh ieh t  des Kle inhi rns  und  das 
Ammonshorn .  ])as  P a l l i d u m  erweist  sieh in unserem Fa l l  (abgesehen 
yon  den  wenigen noeh physiologisehen Pseudoka lkab lagerungen)  als 
ungeseh/~digt. ] )as  K le inh i rnmark  zeigt nur  eine P s e u d o k a l k a b l a g e r u n g  
in den  gr61~eren und  mi t t l e r en  Markgef/~ge, wohingegen in te ressanter -  
weise die yon  anderer  Seite - -  vgl. Weimann, Ostertag, Sehiele, Altschul, 
W. C. Meyer - -  als zumeis t  befal lenen Gebiete  (Nucl. den t a tu s  und  
K6rnersch ich t  des Kleinhirns)  yon  jener  e ingehend beschr iebenen Pig- 
ment ie rung  befal len sind. I m  A m m o n s h o r n  erweist  sich wieder  e inmal  die 
PseudoverkMkung  der mi t t l e r en  Gef/~ge und  vor  al lem der Capi l laren 
auf die Mitre  der  L a m i n a  medul lar i s  c i r cumvolu ta  beschr~nkt ,  so wie 
es such  Schiele a n d  sp/~ter andere  in Best/~tigung der Weimann- und  
Ostertagschen Befunde beschr ieben haben.  

Die N a t u r  und  Ents tehungsweise  dieses PseudokMks ist  zwar noch 
n icht  vSllig gekli~rt, aber  Diirelc, Spielmeyer, Weimann, Lubarsch, Spatz 
u. a. gehen wohl  sicher n icht  fehl in der  Annahme,  dag  es sich bier  um 
ein Stoffwechselprodukt ,  einen e iweigar t igen Niederschlag  hande l t ,  der  
sowohl fiir Eisen wie K a l k  eine s t a rke  Affiniti~t besi tz t ,  und  dessen Aus- 
f/illung durch  S t6rungen  des Stoffweehsels ira t I i rngewebe  (Schiele) 
begfinst igt  wird.  

Weimann nahm an, dab es sich hierbei um StSrungen der Lymphzirkulation 
mit Ausfiillungen in den Spalten zwischen den Gewebselementen der Gef/~gw/~nde 
und in der diffus das nerv6se Parenchym durchdringenden Gewebsfliissigkeit, im 
wesentlichen um einen degenerativen Prozeg handeln dfirfte. W.C. Meyer, der an 
der opaken Grundsubstanz des Psendokalks die Xanthoproteinreaktion feststellte, 
meinte, dab es sieh um ein kolloidales Eiweig handle, das normalerweise in kolloidal 
gel6ster Form im Lymphstromkreise and dutch Vergndet~ngen im Salzgehalt in 
eine Gallerte iiberftihrt worden sei. Dementgegen kommt Volland, naehdem er 
die Herkunft des Prodnktes ans primgr nekrotisehem Material und aus dem Miseh- 
kolloiden des Serums, seinen Charakter als kolloidales Degenerationsprodukt sowie 
eine Prgzipitatbildung im Sinn einer Antigen-Antik6rperreaktion ausgesehlossen 
hat, zu der Sehlugtolgerung, dal3 es sieh um ein Produkt der Glia handle. Volland 
weist auf die Anstauung yon Stoffweehselprodukten in den Adventitialrgumen um 
Tumoren, auf die bekannten ~Bilder bei der Sturge- Webersehen Erkraukung sowie auf 
die j~ schon yon Virchow beobaehtete Schleimbildung gewisser Gliome him 

Die Ursaehe  der auffgll igen Prgd i l ek t ion  der Pseudoka lkab l age rung  
fiir be s t immte  t t i rngeb ie t e  ist  noeh n ieht  befr iedigend geklgrt .  Die auger-  
ordent l iehe  re la t ive  t Iguf igkei t ,  mi t  4er dieser Befund  im A m m o n s h o r n  
e rhoben  werden konn te  (in 31 yon  56 Fgl len  Ostertags), lgBt sieh weder  
mi t  der  sonst  j a  bes teehenden  Theorie  des vorzugsweisen Befal lenseins 
des e x t r a p y r a m i d a l m o t o r i s e h e n  Sys tems  noch mi t  jener  yon  der  AIf in i tg t  
eisenreieher Zen t ren  in  E ink tang  bringen.  1)ie Ostertagsehen A n n a h m e  
einer bevorzug ten  Niedersehlagsbi ldung in Grenzgebieten,  wo sieh zwei 
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Gebiete mit  verschiedenem Stoffwechsel im Gleichgewicht halten miissen, 
sollte eigentlich eine viel grSl~ere Anzahl yon Hirnregionen fiir die Pseudo- 
kalkniederschl~ge empfs machen. 

SchluSfolgerungen. 
Die geschilderten Hirnbefunde sind typische Beispiele fiir elektive 

L~sionen best immter Gebiete des Gehirns und legen die Frage nahe, ob 
nach unseren Erfahrungen Zusammenhi~nge irgendwelcher Art zwischen 
den ja an sich verschiedenen Prozessen bestehen kSnnten. 

Die Pigmentatrolohie - -  wie wit sie am sti~rksten in den Oliven unseres 
Fa]les sehen - -  dfirfen wit als Teilerseheinung allgemeiner seniler Hirn- 
vergnderungen betrachten. I)er Befund ist allerdings nieht allts - -  
sieht man doch in senflen Gehirnen in tier Regel vorwiegend die Ganglien- 
zellen der Groi3hirnrinde im Zustand der Pigmentatrophie.  Das haben 
die Untersuchungen yon Alzheimer,  Simchovicz und Jakob ja klargestellt. 
Aber schon Obersteiner hat  auf die Pigmentatrophie des Iqucl. dentatus 
und - -  wie bereits erwghnt - -  v. Braunmi~hl (bei ihm findet der Leser 
auch die Literatur!)  auf jene der Oliven hingewiesen. Wahrscheinlich 
ist die Pigmentatrophie der Oliven (wie die des Nucl. dentatus) gar nicht 
so selten. Als Kerngebiete sind diese beiden Zentren ja bekannt  vul- 
nerabel, so dad ein Vorgang wie die krankhafte  Anhi~ufung lipoiden 
Abniitzungspigments in ihren an sich sehon pigmentreichen Ganglien- 
zellen - -  im Sinn eines relativ friihzeitigen Alterns (Spatz  und Onari)  - -  
nichts au~erordentliehes ws Die Annahme v. Braunmi~hls, dal~ keine 
urs~chlichen Beziehungen zwischen der senilen Pigmentatrophie der 
Oliven und den Kleinhirnvergnderungen bestehen, wird auch durch 
unseren Fall gestfitzt. 

Die Ansammlung des lipoidfreien Pigments im Kleinhirn einerseits, 
wie die Bildung yon Pseudokalk an den Gefs u m  den I~ucl. dentatus 
sowie in der Lamina medullaris cireumvoluta des Ammonhorns anderer- 
seits, machen auf den ersten Blick den Eindruck zweier voneinander 
unabhs und versehiedener Vorg~nge. Wghrend die Pseudover- 
kalkung in ihrer Art und 5rtlichen Besehrs ein wohl bekanntes 
Ph~nomen ist, scheint mir die bier vorliegende Pigmentierung im Klein-  
h i m  ein bisher unbekannter Be]und zu sein. Ich finde weder in deI alten 
Literatur,  welehe, wie die monographische Bearbeitung Andr~ L~ris des 
aul~erordentlichen Materials Pierre Maries ,  sich besonders auch mit den 
makroskopisehen Auff~lligkeiten seniler Gehirne beschs noch in den 
einsch]ggigen Kaloitel moderner Handbficher einen einzigen Fall dieser 
Art. Auch Spielmeyer hat  in seinem Vortrag ,,Uber die Altersver~nde- 
rungen des Zentralnervensystems",  in welchem er elektive Kleinhirn- 
erkrankungen bei seniler Demenz - -  Wucherung des Stfitzgewebes in 
der Molekularsehieht und l%eduktion der Purkin]e:Zellen - -  sehfldert, 
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Pigmentanh~tufung in den Kleinhirnkernen und dem Rindengrau nicht 
erw~hnt. 

Die Einzigkeit dieser Beobaehtung ersehwert natiirlich ihre Beurtei- 
lung aul3erordentlich. Allein der Umstund, dal3 die beiden versehiedenen 
Niedersehlagsbildnngen sieh bei einem Individuum yon abnorm hohem 
Alter ohne neurologisehe Krunkheitserseheinungen fanden, l egen  zum 
mindesten den Gedunken nahe sie irgendwie zu koordonieren. 

Ich babe bei der Bespreehung der Pseudokulkablagerungen erwghnt, 
dug Vollancl, sehon in Anbetraeht  der Beschr/~nkung der Pseudokalk- 
ablagerungen auf das Gehirn, die Glia in Zusammenhang mit der Bildung 
dieser Produkte bringt. Meine Untersuehungen am Pigment haben Be- 
ziehungen zur Glia zum mindesten durehaus m6glieh erseheinen lussen. 
Lokale Beziehungen des PigmenVs zum Pseudokulk 1/~gt unser Fall v611ig 
vermissen. Die pseudoverkulkten Arterien linden sieh im pigmentfreien 
Mark, und die pigmenthultigen gruuen Massen des Kleinhirns sind frei 
yon pseudokalkhaltigen Capfllaren. Trotz alledem seheint es mir doeh 
bemerkenswert, dug die Lokalisation des Pigments so aussehliel~lieh 
beschr/~nkt ist auf jene Bezirke des Kleinhirns, welche in einschl~gigen 
F~llen Trgger einer Pseudokalkablagdrung sind (wenn aueh mit  der 
Einsehr/~nkung der Bevorzugung der Gef~Be seitens des Pseudokalks!). 
Ostertag fund in 30 yon 50 F~llen seiner Pseudokulkbefunde den Nuel. 
dentatus befallen. In  den 3 Vgllandsehen F/tllen erwies sieh der Nuel. 
dentatus und die K6rnersehieht des Kleinhirns ,,verkMkt", und ent- 
spreehend lauten die Angaben yon Weimann, W. C. Meyer und Schiele. - -  
Gegen die Hypothese,  dug sieh in unserem Fall die ubnorme Pigmen- 
tierung gewissermaBen an Stelle der nieht  so seltenen pr/~dflektiven 
Verkalkung des Nuel. dentatus entwickelt habe, kann m a n  leicht ein- 
wenden, dab ja aueh das Pulladum trotz seiner st~rksten Neigung zu 
Pseudokalkublugerung his auf physiologisehe Mengen frei yon diesen 
Niedersehl~gen abet aueh frei yon dem bier besehriebenen Pigment 
ist. - -  Die ehemisehe Natur  des Pseudokulks einerseits und des Pigments 
andererseits zum Gegenstand vergleiehender Betraehtungen zu maehen, 
verbieten unsere mangelhaften Kenntnisse der einen wie der anderen 
Niedersehlagsart. Vielerlei sprieht dafiir, dub beide albuminoide Stoffe 
sind; doeh 1/~gt die v611ig negative Affinit~tt des Pigments zum Eisen 
(und demnaeh wahrseheinlieh aueh zum Kulk) an einer Verwandtsehaft 
der beiden ,,Albuminoide" zweifeln. Der optisehe Eindruek, den das 
Pigment unseres Falles maeht, erinnert wiederum so sehr an Pseudo- 
kalkablagerungen, dug sieh mir (allerdings fehlgesehlagene) Versuehe 
kiinstlieh eine Anlagerung yon Kalk und Eisen am Pigment zu erreiehen, 
geradezu aufclr/~ngten. Ieh verweise den Leser auf die Abb. 4, S. 517 
im 111. Band dieser Zeitsehrift, wo W. J. Eiclce PseudokMkablagerungen 
im Pallidum zeigt. Die Gestalt, die Beziehungen zum Gewebe, das 
fremdk6rperartige dieser Niedersehl/~ge gleieht ja ungemein unserem 
Pigment, wie es Abb. 5 und 9 wiedergeben. 
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~ b e r  den Entstehungsmodus der Pigmentanhs kommen wir 
fiber Vermutungen und gewisse Analogiesehliisse kaum hinaus. Man 
k6nnte den Befund als einen Sondeffall des ,,syniiretischen" Syndroms 
ansehen, wie es v. Braunmiihl an den degener~tiven Hirnschs des 
Riickbildungsalters durgelegt hat. 

,,Unter Syn~rese versteht man im wesentlichen jene Zustands~nderung im 
kolloidalen System, bei der die Kondensation, die Dispersit~tsverringerung eines 
Anteils einhergeht mit der Abscheidung eines zweiten flfissigen Anteils." ,,Der 
syns Mechanismus begtinstigt F~llungen, Ablagerungen ]eder Art." ,,An- 
f~ng!ich sind diese elementaren kolloidehemischen Mechanismen reversibel. Je 
mehr sieh aber Hysteresis (partielle Irreversibilit~t yon Zustands~nderungen) aus- 
bildet, um so mehr nimmt die Reversibilit~t ab." ,,Altern ist Sya~rese im eigent- 
lichen Sinn." 

Zukfinftige Untersuchungen mfissen wohl erst zeigen, inwieweit 
unsere Erkenntnisse yon der Pathogenese verschiedenartiger Hirnerkran- 
kungen durch die Anwendung kolloidchemischer Betrachtungsweisen 
gef6rdert werden k6nnen; sowie es M. Biirger an den Altersvorg~ngen 
in , ,bradytrophen Geweben" nachzuweisen begonnen hat: Dal] gerade 
in ihrem Gewicbt reduzierte senile Gehirne, deren Atrophie nach Reichardt 
~u~ dem Unverm6gen des alten Gewebes,  Gewebswasser in geniigender 
Menge zuriiekzuhalten, beruhen soll, St6rungen ihres kolloidalen Ver- 
haltens erleiden, erscheint ja sehr wahrscheinlich. Die Bi]dung der 
Corpora amylaeea wie der senilen Plaques und der Fibrfllenver~nderung 
beruht ja wahrseheinlich auf solehen Mechanismen. 

H~t ten  wir in unserer eigenartigen Pigmentierung e~nen Sonderfall 
yon Destruktion gewisser Gewebskolloide (,,Hysteresis") vor uns, so 
ws bei der grol~en H~ufigkeit der Ausf~ilung yon Sehlackensubstanzen 
und anderen Ver~nderungen in alternden Geweben es doch h6ehst merk- 
wfirdig, da{~ eine pr~tdilektive Pigmentablager~ng unserer Art bisher im 
Rahmen der vielen griindliehen Studien fiber Altersprozesse im Gebirn 
nieht einmal in Spuren nachgewiesen worden ist. 

Solche Feststellungen legen nun eben doch die Erwiigung nahe, daft 
diese auffergew6hnliche Pigmentanhiiu]ung an] einen besonderen Prozefi 
zuri~ekge/i~hrt werden muff, daft wir es bier mit anderen Worten vielleicht mit 
einer bisher unbel~annten Erkrankungs]orm des Gehirns zu tun haben 
k6nnten. Die Auswahl unter jenen krankbaf ten pathologischen Syn- 
dromen des Gehirns, die ffir vergleichende Betrachtungen in Frage 
kommen, ist gering. 

Bestehen vielleicht irgendwelehe Vergleiehsm6glichkeiten mit der 
Hallervorden-Spatzsehen Erkrankung,  zu der erst letzthin Eicke seh6ne 
neue Beobachtungen mitgeteilt hat  ? Aueh diesem Leiden ist ja auf 
Grund fibereinstimmender Angaben der Untersucher der Befund einer 
elektiven - -  hier besonders auf d~s Pa]lidum und die rote Zone der Sub- 
stantia nigra beschrs - -  Ablagerung yon Pigment und Pseudokalk 
eigen. Hallervorden und Spatz haben yon Anbeginn (1922) in diesen 



598 Friedrieh Hiller: Eine mit 5rtlicher Pigmentspeicherung 

,,haarscharf lokalisierten" Ver/~nderungen ihrer F/~lle das eigenartige 
Merkmal dieser bis dahin unbekannten Erkrankung gesehen. 

Die F/s yon Kalinowsky, Winkelmann und der dritte Fall Eickes 
zeigen, dab die Ablagerungen dabei auch rein pigmentSser Natur  sein 
kSnnen. Die n~here Betrachtung 1/~l~t freilieh erkennen, dal3 dieses 
Pigment, obsehon es naeh Hallervorden und Spatz gleiehfalls in die grol~e 
Gruppe der Abniltzungspigmente gehSrt, doeh offensiehtlich anders- 
artige Beziehungen zur Glia hat, als unser Pigment. Die schSnen farbigen 
Abbildungen, welche der Originalarbeit beigegeben sind, zeigen tats/~chlieh 
die Makrogliaze]len erf,iillt von dem Pigment, w/~hrend in meinem Fall 
eher daran zu denken ist, dai3 das Pigment degenerativen bzw. atrophi- 
sierenden Vorg/~ngen in der unmittelbaren Umgebung der Gliazellen 
ents tammt.  Wenn auch die groBen Gliakerne meines Falles gelegentlieh 
jene VergrSl~erung und bizarre Form zeigen, welehe in den Sehilderungen 
der HaUervorden-Spatzsehen Krankheit  immer hervorgehoben worden ist, 
so kSnnte es sich dabei doch um uncharakteristische Kernreaktionen 
handeln (ilbrigens scheint mir auch normalerweise der Nucl. dentatus 
solche grol]e Gliaelemente zu entha]ten). Sahen Hatlervorden und Spatz 
in ihrem Pigment ,,das Produkt  des Eigenstoffwechsels der Gliazellen 
gerade dieser Hirnzentren", so sprechen die Befunde im vorliegenden 
Fall mehr im Sinne einer Dekomposition yon Gewebsbestandteflen und 
nieht einer ,,pathologischen Steigerung physiologiseher Besonderheiten" 
des Kleinhirngraus. - -  Eine Gemeinsamkeit hat  aber unser Fall mit  der 
Hallervorden-Spatzsehen.Krankheit, und dies ist, dab aueh hier wieder 
ein eyquisit eisenreiches Zentrum - -  der Nuc]. dentatus steht in seinem 
Eisengehalt dem Pallidum und der Zona rubra sehr nahe - -  abnorm 
pigmentiert ist. Die Bedeutung dieses Umstands wird aber dadurch 
erheblieh eingesehr~nkt, d.~l~ ja auch die Kleinhirm'inde dasselbe Pigment 
enth~lt ;  also ein Hirnteil, der hinsichtlich seines Eisengehaltes erheblich 
tiefer steht und nur eine ,,diffuse Eisendurchtr/~nkung" am makro- 
skopisehen Pr/~parat erkennen ls 

Die pr/~dilektive Beschr/~nkung der Pigmentierung auf einen um- 
sehriebenen tt irnbezirk mu6 immerhin daran denken lassen, ob w i r e s  
hier mit  einer Systemveriinderung zu tun haben (so wie es die Haller- 
vorden-Spatzsehe Krankhei t  ist, bei der die pr/~dilektive, meist aussehliel~- 
liche L/~sion der als funktionelle Einheit zu betrachtende Gebiete des 
Pallidum und der Zona rubra den entseheidenden Befund darstellt). 
F/~llt auch in unserem Fall die Elektivit/~t der Pigmentierung mit  einer 
systematischen - -  oder wie O. Vogt sagt topistischen - -  Einheit zusammen ? 
Damn w/~re unser Fall ein Beispiel filr eine eehte Pathoklise (C. und 
O. Vogt). 

Bekanntlieh haben ja gerade die Arbeiten S~oielmeyers und seiner 
Schiller (vor allem Neubii~yers und v. Braunmiihls) u. a. an den Erkran- 
kungen des Nucl. dentatus den Fall einer Systemvulnerabilitgt dargestellt 
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und (unabh~ngig yon C. und 0. Vogt) in Verfolgung der schon auf G. Ehr- 
lich und Nifll zurfickgehenden Auffassung yon ,,den inneren in den 
Geweben ~iegenden Ursachen" die ,,elektive Verwandtseha/t einer Substanz 
zu bestimmten Organen und Systemen" (Spielmeyer) zu kl~Lren versucht. 

Die identische Pigmentierung des eisenreichell Nucleus dentatus und 
der viel eiseni~rmeren Kleinhirnrinde schlie6t wohl die Annahme, da6 
hier graue Massen mit eng verwandtem Eisenstoffwechsel gemeinsam 
krankhaft  vergndert sind, aus. Eisengehalt ~hnlichen Grades ist ja 
abet schliel~lich kein konstantes Attr ibut  zu Funktionseinheiten ver- 
bundener grauer Hirnmassen. 

Wit hi~tten uns weiter  zu fragen, ob alle grauen ~r des Kleinhirns 
als eine systematische bzw. topistische Einheit betrachtet  werden k6Imen. 
Dariiber geben die primer atrophisierenden Kleinhirnerkrankungen wohl 
die beste Auskunft. Reine cerebellare und ,,primi~re" Atrophien sind an 
sich schon selten, und soweit ich es fibersehen kann, ist nut  bei der yon 
Andre-Thomas als ,,Atrophie lamellaire", yon Pierre Marie und seinen 
Mitarbeitern als ,,Atrophie tardive c6rgbellense a pr6dominance corti- 
cale" bezeichneten Erkrankung ein Schwund der Ganglienzellen in der 
Rinde sowie im 1Yucl. dentatus beobachtet  worden. Es ist dies der yon 
Mufti mitgeteilte Fall. Und da gilt noch die Einschr/~nkung, dal3 - -  wie 
Bielschowsky meint - -  die zentrifugal fortschreitende Erkrankung den 
~quel. dentatus erst sekund/~r ergriffen hat. Bei der olivoponto-eerebel- 
1/iren Atrophie ist die Kleinhirnrinde gesch/idigt aber der ~quel. dentatus 
intakt, und das gleiehe gilt yon der olivo-cerebell/~ren Form, bei der 
G. Holmes gleichfalls die Kleinhirnkerne intakt  land. Die Kleinhirn- 
l~sionen bei der Friedreichschen Krankheit ,  die ja wie die ihr verwandte 
cerebell/~re Heredoataxie keine reinen cerebell/iren Erkrankungen sind, 
wechseln offenbar stark yon Fall zu Fall. Zeigen die klassischen Beob- 
achtungen von Andrg-Thomas und Durupt sowie yon R. Hunt alas Bild 
einer prim/s Erkrankung der Kleinhirnkerne, so sahen Bing, Philippe 
und Oberthur sowie Vogt und Astwazaturow in ihren Fgllen die Kerne 
intakt, hingegen die lginde sehwer gesch/~digt. Nur Raymond und Lher- 
mitte sowie Welte fanden eine kombinierte Atrophie yon Rinde und 
Kernen! [5lgheres findet tier Leser bei Andrg-Thomas und in der vor 
kurzem erschienenen Arbeit yon E. Welte (in diesem Archiv), welche 
auf den Anschauungen von H. Spatz fiber die ,,Systematisehen Atrophien" 
(1938) aufbaut.] 

Alles in allem fiberwiegt doch der Eindruck, da6 atrophisierende 
1)rozesse, welche die Kleinhirnrinde und die Kleinhirnkerne betreffen, 
sehr selten sind und dann immer noch mit groBer Zurfickhaltung beurteilt 
werden miissen. Wie ich einer Arbeit v0n B. Brouwer entnehme, ver- 
halten sich die diesen mensehlichen Erkrankungen entsprechenden Hypo-  
plasien bei Katzen genau so. Nur  St. Cobb berichtete fiber einen Befund, 
der eine allgemeine Kleinhirnrindenhypoplasie mit  einer mangelhaften 
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Differenzierung der Nucl. dentati verband. In  all diesen F~llen kompli- 
zieren j edoeh bald oliv~re, bald pontine Hypoplasien die Kleinhirnbefunde. 

Wir erinnern uns, dal~ aueh in unserem Fall die Kleinhirnpigmentierung sich 
mit einer ,,Pigmentatrophie" der Oliven vergesellsehaftet. Nur handelt es sich 
bei dieser massiven Seh/~digung beider Hauptoliven um eine Ganglienzellenatr0phie 
infolge Uberladung mit lipoidem Pigment, also doch um einen yon der Kleinhirn- 
pigmentierung so verschiedenen Prozel3, daf3 er zur Entscheidnng des pathoklinen 
Typs der Pigmel~tablagerung nicht mit verwertet werden kann. 

Man nimmt bekanntlich als die Basis f~ir elektive, mehr oder ~ninder 
ausschlieSlich cerebellare Atrophien und Hypoplasien Gemeinsamkeiten 
entwieklungsgeschichtlicher Natur an. So hat u. a. Sven Ingvar nach- 
gewiesen, dal~ die Zellmatrix fiir die unteren Oliven, die Nuel. areuati 
und die Nuclei sowie fiir die Kleinhirnrinde das gleiche dorso-laterale 
Areal der embryonalen Medulla oblongata ist. Im Kleinhirn unterscheiden 
wit phylogenetiseh p~laeo- und neoeerebel]are Anteile, welehe sieh aueh 
in der ontogenetisehen Entwieklung ganz gut auseinanderhalten lassen. 
Die Entwicklung der Kleinhirnkerne, welehe aus den gleichen Keim- 
zentren stammen wie die Kleinhirnhemisph/tren, geht yore 3. Embryonal- 
monat an, wo die ersten zentralen Kernanh/~ufungen erkennbar sind, 
bis zum 7. Monat, in dem diese Gebflde ihre endgiiltige Gestalt fast 
erreicht haben, der Hemisph/~renentwicklung parallel. Dabei ergibt sich 
ontogenetisch eine Zuordnung der Nucl. teeti und globosi zum Wurm, 
der Nucl. emboliformis und des dorsomedialen Anteils des Nuel. dentatus 
zur Pars intermedia der Kleinhirnrinde und schliel~lich des iibrigen 
Dentatusbandes zu den neoeerebellaren Anteilen der Hemisph~ren. Die 
Pigmentverteflung 1/~l]t - -  wie ieh schon eingangs erw/~hnt h~be - -  nichts 
von einer Verteilung entspreehend dieser entwieklungsgesehiehtlichen 
Gliederung erkennen. Ich mSehte darin aber keinen sicheren Beweis 
gegen einen systematischen Prozel~ erblieken; denn u. a. haben such 
Pierre Marie, Foix  und Ala]ouanine einen Fall einer systematischen 
Kleinhirnrindenatrophie beschrieben, bei dem die Atrophie der Rinden- 
elemente yon oben nach unten sowie der Mitre nach seitlich allm~hlich 
abnahm, ohne sich an die phy!ogenetisehen Grenzen zu halten. 

All diese Erwdigungen gelangen demnach zu dem Schlu[3, daft unsere 
Kenntnisse der atrophisierenden Kleinhirnerkrankungen sowie der Ent- 
wic]clung des Kleinhirns in unserem Fall eine Systemerkrankung nicht 
sicherstellen aber auch nicht ausschliel3en. Die heutzutage weitgehend 
geteilte Ansieht, daft das gesamte Kleinhirn eine all seinen Teilen gemein- 
same Funktion ausiibtl wgre danach angetan, den systematischen Charakter 
der qualgtativ gleichmgi[3igen Pigmentierung der grauen Massen des Klein- 
hirns eher zu be]ahen; und dies um so mehr, als die Markanteile v61lig 
pigment/rei ge/unden wurden. Die eng verwandte Funlction der grauen 
Kerne wie der Kleinhirnrunde ist wohl vereinbar mit der Annahme einander 
iihnlicher Sto//wechselvorgiinge in diesen Gebieten - -  auch wenn der Eisen- 
gehaIt dieser Gebiete voneinander erheblich abweicht. Ich sehe Ificht, wie 
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man  zumal bei der Einzigkeit unserer Beobachtung fiber dergleiehen 
hypothetische Betrachtungen hinausgelangen k6nnte. 

Es erseheint mir bei der Unsieherheit der vorstehenden Beweisffihrung 
aber doch erforderlieh zu bedenken, ob die pr~dilektive Art tier Pigmen- 
tierung dureh die Mitwirkung anderer l%ktoren besser erkls werden 
kann.  Spielmeyer hat in einer l%eihe yon Arterien, naehdem ich 1924 
in einer Studie fiber die CO-Vergiftung das zirkulatorisehe Moment 
dem pathoklinen entgegengestellt hatte, den ,,vasalen Typ"  der Anf~llig- 
keit  best immter tIirngegenden fiir gewisse Schs erwiesen. Spiel- 
~neyer hat bereits erwogen, ob nicht ein vasales Moment bei den elektiven 
Erkrankungen des Nucl. dentatus wirksam sei, und v. Braunmi~hl spricht 
bei der Besehreibung eines Falles ,,elektiv anmutender Ablagerung yon 
sog. Pseudokalk im Nuel. dentatus und um gr6~ere und kleinere Gefs 
des Zellbandes wie des t tf lus" yon ,,nieht definierbaren Besonderheiten 
des Gef~sys t ems" .  Der Nachweis eines lokal spezifisch strukturierten 
Gefs wie ihn v. Braunmi~hl erw~gt, ist im Nucl. dentatus 
und der K6rnersehieht bisher nicht erbraeht worden. Dureh die Unter- 
suchungen yon A. P]ei]er sind wir abet darfiber unterrichtet, dal~ der 
l~uel, dentatus zu den reich durchbluteten Tei]en des Kleinhirns geh6rt. 
J a  Pfei]er sagt sogar: ,,aus dieser Begfinstigung folgt die relative Selten- 
heit einer Sch~digung dureh KreislaufstSrungen". Nach Aby ergibt der 
Vergleieh des Gefs der verschiedenen Kleinhirnsehichten die 
reiehste Versorgung im Bereieh der K6rnersehieht. Auch Jakob fand, 
dal~ diese Sehieht am reichsten mit Gef~l~en ausgestattet  ist. Nach seinen 
Untersuchungen wfirde dieses Areal sowohl yon den mehr oberflgehlichen 
l~iaarterien wie aueh dureh die in die Tiefe der l%indenfurchen eintreten- 
den, die Kleinhirnkerne Und das Marklager versorgenden Arterien er- 
nghrt. (Dabei handelt es sieh nicht um das Irrigationsgebiet einer be- 
s t immten Kleinhirnarterie, da nach P]ei]ers zuverl~ssigen Angaben 
im tiefen Mark und Bereich der Kleinhirnkerne alle 6 bzw. 8 Kleinhirn- 
arterien untereinander anastomosieren.) Demnach wfirde die Pigmen- 
tierung die reich vaskularisierten grauen Tefle des Kleinhh'ns befallen 
haben, soweit sie yon den tiefen Kleinhirnarterien mitversorgt werden. 
Wir hs es dann mit einer parenchymatSsen L~sion zu tun, welehe ein 
an sich besonders reichlieh vaskularisiertes Grau betrifft, dessen geweb- 
liehe Integrit~t durch eine StSrung seiner Blutversorgung, also eine 
ErnghrungsstSrung geschs worden ist. DaB dabei eine nennens- 
werte Isch~mie - -  etwa infolge der Arteriosklerose und Pseudoverkalkung 
der Arterien des Nuel. dentatus - -  yon entseheidender Bedeutung ffir 
die Pigmentniedersehls gewesen ist, darf man wohl angesiehts des 
Fehlens anatomischer Ern~hrungsstSrungen des Gewebes wie aueh aus 
al]gemeinen Grfinden der Besonderheit des hier vorliegenden Bildes aus- 
schliel~en. Der vasale Falctor geht in unserem Fall vielmehr - -  entspreehend 
der Yogtsehen Lehre - -  im System]aktor au]. Er hil/t zum Yerst~indni8 
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der prddilektiven Erlcrankung der besonders reichlich vaslcularisierten und 
demnach auch besonders ,,ern(~hrungsbediir/tigen" grauen Massen gegeni~ber 
dem spiirlicher durchbluteten unversehrten Markgebiet. Die Annahme, der 
Mitwirlcung eines so de]inierten Vaskularisationsmoments scheint mir in  
unserem _Fall die M6glichkeit einer pathoklinen Liision eher zu sti~tzen. 
Spielmeyer selbst hat ja seine Ausffihrungen fiber die elektiven Hirn- 
erkrankungen (1928) mit dem Satz beschlossen, dal~ ,,keine Lebensersehei- 
hung dutch einen einzigen Faktor sondern dureh das Zusammenwirken 
mehrerer Faktoren in einer Konste]lation (Tendeloo) bedingt wird". 

All unsere Erw/~gungen zur Deutung dieses besonderen Befundes sind 
nieht imstande, diesen Fall in seiner Pathogenese vSllig aufzukl~ren. 
Es liegt natfirlieh nahe zu sagen, dab wir es hier letzten Endes einfach 
mit einer jener im Greisenalter doeh nieht so seltenen allgemeinen Klein- 
hirnatrophien (vgl. u. a. P. Schuster) zu tun haben, und dab die Pig- 
mentierung niehts anderes sei als eine dem hohen Alter iiberhaupt eigen- 
tiimliche Niederschlagsbildung in wasserarmen Geweben mit einer PriV 
dilektion in den funktionstragenden Anteilen eines deutlich atrophisehen 
Organs. Dagegen erheben sicher aber einige gewichtige Einw~nde. 

Die wohl allgemein best~tigten Untersuehungen yon Anglade und 
Calmette an senil atrophischen Kteinhirnen haben als eharakteristische 
Vergnde1:ungen ergeben: Gliafaservermehrung in der Molekularschicht. 
und in der Lage der Purkin]e-Zellen sowie um die Gefs (auch in der 
gliafaserarmen KSrnerschicht). Vor allem seien es partielle Atrophien, 
welche nieht mit einfachen kleinen Erweiehungen und Lakunen zu ver- 
weehseln seien, we]che fiir die senile Atrophie des Kleinhirns typisch 
seien. - -  A]I solche Belunde fehlen in nnserem Falle v6llig. Das einzige, 
was die senile Atrophie mit dem vorliegenden Kleinhirnbefund gemeinsam 
hat, ist die Bevorzugung der senilen L~tsionen f fir die inneren Anteile der 
Kleinhirnhemisphs nnd den Bereieh des Nucl. dentatus. Es unter- 
liegt keinem Zweife], dab die Kleinhirnatrophie im vorliegenden Fall 
mitverursacht wurde durch die mit der abnormen Pigmentierung ein- 
hergehende Atrophie der grauen Massen, nicht abet dutch einen ,,ty- 
pisehen seni]en" ProzeB. - -  Andererseits sehe ich keinen Grund ffir die 
Annahme, dab etwa die altersgebundene Gewebsatrophie an sieh in 
unserem Fall einfach mit einer akzessorisehen Yigmentanh/~ufung einher- 
gehen soil; wenn so deutlich atrophische Hirnbezirke wie die Stamm- 
ganglien - -  vgl. S. 584/85 - -  ohne Pigmentspuren gef~nden werden. 

Keinesfalls kann man sich meines Erachtens nach dem ]~eisl0iel M. M4hlmanns 
in seiner ,,Theorie des Alterns und des Todes" - -  damit begnfigen unseren unserert 
Fall als einen :Beweis fiir die recht eigenwillige Auffassung zu betrachten, dab die 
,,inneren Teile" des KSrpers mangelhaft erni~hrt werden und dal~ die Pigment- 
anh~ufung eines der wichtigsten Merkmale des Absterbens sei. 

Ich meine, es lieBe die auff~lligen Besonderhei~en dieses Falles verkennen, 
wiirde man ihn einfaeh als eine Art umschriebener ,,brauner Atrophie" des Klein- 
hirns buchen. 
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Wie v. Braunmiihl richtig hervorhebt, helfen uns die atrophisierende~ 
Prozesse im Greisengehirn, genetisch unklare systematisehe Atrophien 
des Zentralnervensystems zu verstehen. Man mug sich also wohl fragen, 
ob der hier beschriebene krankhafte  Vorgang nicht doeh einmal ein 
Analogon in einem iihnlichen Krankheitsbild in ]iingeren Lebenslahren 
linden wird, ob nicht spiiter in der Gruppe ~grimiir atrophisierender Klein- 
hirnerlcrankungen Fiille zutage kom~nen werden, welche die A u]stellung eines 
klinischen wie pathologisch-anatomischen Syndroms, n~imlich einer mit 
Pigments~geicherung einhergehenden Kleinhirnatrophie, recht/ertigen kfnnten. 
DaB wir in unserem Fall keinerlei Daten fiber Defektsymptome seitens 
des Kleinhirns besitzen, erkls sieh wohl einmal daraus, dab die hoeh- 
betagte Frau erst in einem sch]echten Allgemeinzustand neurologisch 
untersucht wurde, ferner dab der ProzeB im Kleinhirngrau das nervfse 
Parenchym nut  vermindert,  abet nicht zerstSrt hat und schlieBlich, dab 
fiberhaulot - -  wie/~. Schuster aus deinen Untersuchungen fiber Kleinhirn- 
erkrankungen im hSheren Lebensalter folgerte - -  Atrophien und Hypo- 
lolasien des ganzen Organs abgesehen yon einer leichten Hypotonie 
k a u m  Symptome zu machen brauchen. 

Zusammenfassung. 
Im Vorliegenden wurde ein in seiner Art einziger Fall von Kleinhirn- 

atrolohie m i t  Pigmentierung des Nucl. dentatus und der fibrigen grauen 
Massen des Kleinhirns bei einer 103jghrigen Frau ohne senile Demenz 
und ohne neurologische Stfrungen besehrieben. Das Pigment erwies 
sich als in die Gruploe der lipoidfreien Abnfitzungspigmente gehfrig. Als 
weitere wesentliehe Befunde wurden eine Pigmentatrophie der O]iven 
und eine Pseudokalkablagerung in den Arterien im ttilus des Nucl. 
dentatus sowie in einem symmetrischen, umschriebenen Bezirk der 
beiden Ammonshfrnern  gefunden. Die Natur  dieser L~sionen wurde 
sowoht in bezug auf ihren qualitativen wie topistischen Charakter er- 
6rtert. Es wurden vergleichende Betrachtungen gegenfiber anderen 
prs Ablagerungsbildungen im Gehirn angestellt und gezeigt, 
dab bier mit  ziemlicher Wahrseheinlichkeit eine L~sion von pathoklinem 
Typ  vorliegt. Es mug sps Untersuchungen vorbehalten bleiben, 
ob aus der groi3en Gruppe der Kleinhirnatrophien ein eigener Typ yon 
,,systematischer Atrophie mit  Pigmentspeicherung" abgesondert werden 
kann. 

Diese Arbeit wurde mit Itilfe eines yon Herrn Fred. Firmenich, Genf, zur Ver- 
ftigung gestellten Fonds durchgeffihrt. 
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