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Pathologisch-anatomischer Befund 
bei einem Fall yon IIuntingtonscher (~horea ~. 

Von 

Jos6 Solg Sagarra. 

Mit 10 Tcxtabbilduagen. 

(Eingsgangsn am 19. M~irz 1.942.) 

Nach  dem Vorgehen von  W. Holzer haben wir einen ausgesproehenen 

Fal l  yon Huntingtonscher Chorea in Fronta]scbni t te  zerlegt, um an gro•en 

Schni t ten  eine ]Jbersicht  fiber die Haup tve rgnde rungen  zu gewinnen. 

]~s handel t  sich um den Schneider A d a m  W., der aus ciner schwer be- 
]asteten Choreafamilie s t ammt .  Entres ~ ha t  den sorgf~ltig ausgearbei te ten 

S t a m m b a u m  in seiner Arbei t  fiber den Vei ts tanz ver6ffent]icht.  Mit 

seiner Er]aubnis  geben wir auch in vorl iegender  Arbei t  den S t a m m b a u m  

wieder (Abb. 1). Das Gchirn verdanken  wir der ]-Ieil- und  Pf legeanstMt 

Wies]oeh, wof~r wir auch an dieser Stelle unseren besten D a n k  absta t ten .  

Adam W. ist geboren am 31.12. 81. Ururgrol]vater, Urgrol]vater, Grol~vater 
and Vater h~ben Ituntingtonsche Chorea gehabt. Von seinen Geschwistcrn haben 
auBer ihm vier an Chorea gelitten, drei sind gesund, cinc Sohwester ist an chorea- 
verd~ichtigen Erseheinungen gestorben. Naheres s. im Stammbaum. 

Adam W. hat sieh in der Jugend gut entwiekelt, war kraftig; das Lernen fiel 
ibm schwer, xN~ch der Schule kam er zu einem Schneider in die Lehre. Mit 15 Jahren 
erkrankte er an einer Blutvergiftung, wegen der ibm das ]inke Bein abgenommen 
werden maitre. Von jeher war er ]cieht aufgeregt und neigte zum Jahzorn. In 
spaterer Zeit war er ein starker Raueher. Von besonderen Krankheiten seien 
Grippe und R heumatismus genannt. Die ersten Anzeichen der Erkrankung an 
Veitstanz zeigten sich im Jahre 1928. Er hatte Zuekungen an der Hand, so daft 
er in der Arbeit ungeschickt wurde. Die Zuekungen breite~n sich a]lmahlich auf 
den ganzen KOrFer ~as. In seinem Wosen wurde er a.ufgercgt und u~lzufrieden. 
Am 13.4. 31 erfolgte seine Aufnahme in hiesiger Klinik. Untcr Luminal besserte 
sich der Zustand etwas. Am 30. 8.31 wurde or nar Hause entlassen. Diagnose: 
Chorea ttuntingtoni. ]:n den folgenden Jahren nahmen die Zuekungen immer mehr 
zu; die Spraehe wurde immer undeutlieher. Im Sommer 1934 stel]ten sich An- 
deutungen yon Wahnideen ein. Seine Umgebung wurde immer sehlechter mit 
ihm fertig, so dab er am 10. 10. 34 in die Heft- und Pflegeanstalt Wiesloch verbraeht 
wercten muSte. Dort en~wickelten sieh die Wahnvorstellungen starker. Er g!aubte 
z. B., daft irn ,Nachbarzimmer jemand gesagt babe, er sollte operiert Werden. Das 
Zustandsbild wechselte. Zeitweise war er unruhig, dann wieder freundlieh und 
umganglieh. Im Laufe der Zeit verbl6de~ er zunehmend, kfimmerte sieh zuletzt 
gar nicht mehr um seine Umgebung. Die ehoreatischen Bewegungen wurden bis 

1 D ] 6 .  
Entre,s: H~ndbueh der Erbkrankheiten, Bd. 3, S. 254. 
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zuletzt  immer starker. E r  lag dauernd im Bert  und  verfiel kfrper l ich sehr rasch. 
Am 24. 12. 38 erfolgte der Tod an  Entkr&f~ung. Von den Angehfr igen wurde nur  
die Herausnahme des Gehirns gestat tet .  Makroskopischer Gehirnbefund:  Pia  fiber 
dem ganzen Gehh'n, an  der Konvexi ta t  etwas starker  getrfibt. Windungen mit  Aus- 
nahme der 0ccipitalgegend deutlich atrophisch, Sulci erweitert. Windungen an  sich 
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Abb. 1. Die Chorea-Huntington-Familie ~V. �9 Chorea; (]~ Verdacht auf Chorea. 

gut detailliert. Die GefgBe an  der Basis waren im ganzen zart, an  mehreren Stellen 
Ianden sich aber weigliehe Einlagerungen, ein besonders ausgesproehener Flecken 
an  der Teilungsstelle der Arteria basilaris. Erweichungen, B h t u n g e n  u. dgl. waren 
augerlich nirgends fests~ellbar. 

Im lolgenden werden zun&chst einige t t aup t schn i t t e  der Frontalserie eingehend 
geschildert und  nach ihrem mikroskopischen Befund mitgeteilt .  Es folgt dann  der 
milu'oskopische Befund des fibrigen Gehirns. Sehlieglieh sollen einige Besonder- 
hei ten des vorliegenden Falles im Zusammenhang erSrtert werden. 
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Abb. 2. Das Pr~parat ist m i t  Molybd~n-H~matoxylin gefi~rbt Und gibt eine 
7[)t~ersicht Getroffen ist die Gegend des Chiasmas; der Linsenkern zeigt sich un- 
ge~ahr in seiner gr6Bten Ausdehnung. Die Commissura anterior ist basal yore 

Abb.  2. 

aul]eren Pallidumkern zu sehen. Die Capsula interna beiderseits relativ breit;  
der Nucleus caudatus deuthch atrophiseh; er liegt als schmale Leiste am Ventrikel. 
Auch Putamen und Pallidmn sind gegen die Norm verkleinert. 

Abb.  3. 

DiG Abb. 3 zeigt das Gliafaserpraparat des gleichen Schnittes. Das Bild f~llt 
vor aHHem auf dureh das starke Hervortreten des ~allidum externum mit  seinen 
beiden Lamellen. Welter sieht man beiderseits die Putamina in ihrer vollstandigen 
Ausdehnung. Das Pallidum internum tri t t  nur auf der linken Seite leicht hervor. 
Sehr deutlieh sind die beiden Nuclei caudati zu erkennen. Ihre Schw/irzung ist ent- 
schieden st/irker als die der Putamina. 

4* 
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In  Teilaussehnitten aus dem Praparat sieht man im Putamen massenhaft Astro- 
eyten (Abb. 4). Es sind offenbar Mah'ogliazellen mit vergrSl3ertem Kern, ge- 
schwollenem Zelleib und stark verbreiterten Fortsatzen. In diesen sind starre 
Gliafasern ausgebildet; oft sieht man 3--6  starke Fasern nebeneinander. Eine 
Neigung zu diffusen Gefleehten in der Umgebung der Faserastrocyten besteht nieht. 
Die Gliose befindet sieh, wie Bielschowsky in seiner Arbeit fiber Chorea chronica 1 
gesagt hat, im Astrocytenstadium; ,,die raumliehe Emanzipation der Gliafasern halt 
sich in sehr mal3igen Grenzen' t  Die vergrOBerten Astroeyten sind im genzen 
Putamen verbrei tet ;  in ihrer Zahl und in der Sts ihrer krankhaften Ver/~nderung 
bestehen indessen starke Untersehiede. Zur ansehaulichen Darstellung dieser Ver- 
haltnisse ist kS zweckm~gig bier des Markseheidenbild heranzuziehen. 

Abb. 4. Abb. 5. 

In  Abb. 6 sieht man den Linsenkern (Putamen und die beiden Glieder des 
Pallidum) in einer etwa vierfachen gergrSflerung bei Narkseheidenfarbung. Im 
Putamen ist eine deutliehe Sehattierung im dorsolateralen Bezirk zu erkennen. 
Dies bedeutet, dab Nervenfasern mit Markscheidenumhiillung vorhanden sind. I n  
den helleren ventral und medial gelegenen Pertien finder man bei starkerer Ver- 
grSBerung ein deutheh ausgepr/~gtes eber nut  sparlieh entwiekeltes Netz yon Mark- 
fasern, des in seiner Starke etwe derjenigen entsprieht, die man in der dritten Sehieht 
der Stirnrinde normalerweise z u  sehen bekommt. In  den dunkler sehattierten 
Partien nimmt die Starke des Marknetzes sehr stark zu; in den obersten und 
~uBersten Bezirken finden sieh diehte Markfasernetze. In  unserem Falle kenn des 
Markseheidenbild mit dem Gliefaserbild direlc~ in Bezjehung gesetzt werden. 
Uberall de, wo die Markfas'ern' nur sehwaeh entwiekett sind, zeigen sieh im Glia- 
faserbild Astroeyten mit den starken faserh~ltigen Fortsatzen. J e  mehr des Mark- 
fasergefleeht in Erseheinung tritt, desto weniger heben sieh d ie  Astroey~en ab. 
Der Protoplasmaleib wird undeutlieher, die Zahl der Astroeyten fiberhaupt wird 
geringer. In  den Bezirken der starksten Entwieklung yon Markfasern ist vielfaeh 
der protoplasmatisehe Zelleib iiberhaup~ nicht mehr erkennbar; es treten nut ver- 
einzelte starre Ghafesern hervor. An diesen Stellen handelt es sieh nicht mehr um 
des oben gesehilderte Astroeytenstadium, sondern um einfaehe ttaserastroeyten. 

Bielschowsky: J.  Psyehol, u. Neut. 27, 241 (1922), 
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Wit" kehren zuriiek zu de m Gli~faserbild au f  Ab b.:3.  I m  P u t a m e n  sind auf dieser 
Abbfldung (bei der :l*/~faehen ~i.gr613erUng) did Striopallidi~re~l Markbi indel  n ieht  
erkennbar.  Bei stgrkeren Vergr613erungen, insbesondere bei Anwendung yon 
Immersionlinsen kann  man  slch unsehwer davon iiberzeugcn, dal~ zahlreiche strio- 
pallid~re Faserbiindel im Pu tamen  gliSs entar te t  sind. Man sieht in ihnen ein diehtes 
Netz lgnglieh ges~reckter Glia{asern. Auffallend ist, dab  ifieht alle Biindel erfaBt 
sind, und  dab sowohl dickere wie diinnere Biindel durch das Pus durohziehen, 
ohne eine En ta r tung  aufzuweiSen. 

In  Teilsehnit ten aus Abb. 3 sieht man  welter bei sti~,'kerer Vergr61~erung in der 
Lamina externa und  Lamina in terna diehte Gliafasergeflecht, e. Man finde• aber 

Abb. 6. 

aueh im ganzen guBeren :Pallidumkern eine reichiichc Gliafaserenlwicklung. In  ihre 
St ruktur  gibt Abb. 7 cinch guten Einblick. Es handel t  sieh offensichtlich zum 
grol~en Tell um eine Verfaserung der striopallid~ircn Markbiindel. 

Dam Pall idum in te rnum zeigt in Abb. 3 keine nennonswerte gliose; in Prg- 
paraten,  die yon Ausschni t ten dieser Gegend gemacht, wnrden, kann  man aber 
erkennen, dab ein UnterscBied zwischen dera laterMen an d  medialen Tell des inneren 
Pa.llidnm besteh~. J~ra ,~arkseheidenbiid (Abb, 6) ist deu~lich die Lamell~ accessori~ 
(C. und O. Vogt*) zu erkennen. Sie teil t  das I?allidum tn te rnum in einen lateralen 
und medialen Teil. Der laterale Tell zeigt eine Gliose der striopallidgren Markbiindcl, 
die aber wesentlich schwgeher ist als die Gliose dieser B i indd  im Pallidum externum. 
Der me<liate Tell des inneren ~Pallidum ist vollkommen faserfrei. 

Eine Gliose mit t leren Grades zeigt in den Ansschnit tbi ldern einen schmalen 
Gewebsstreifen an der Grenze yon Capsula in terna and  Pallidum. Er  diirfte iden~isch 
sein mit dem Fasciculus strJonigralis yon C. and  O. Vogt ~. 

In  der Regio sublentieularis sieht man auf Abb. 3 am freien Saum der Sub- 
s tant ia  perforata, besonders im Winkel gegen den Nucleus arnygdalae eino deut- 

z Vogt, C. u. O. Vogt: a. Psyehol. u. Neut,  25, 643 (1920). - ,2 Vogt, C. u. 
O. Vogt: J .  Psyehol. u. Near.  47, 394 (1937). 
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liehe Gliose. Detailbilder aus dieser Oegend zeigen, dab am freieu Saum der Sub- 
s tant ia  perforata anter ior  eine ganz enorme Entwicklung yon Gliafasern besteht.  
Sie n immt  gegen die Tiefe rasch ab. Im Nucleus bas~lis l inden sich durchweg reich- 
lieh Gliafasern. Die Commissura anterior  ist (auf der Abb. 3 kaum sichtbar) yon 
Gliafasern ringsunl umgeben. Am ]ateralen Ende der Commissura anterior  t re ten  
aul3erordentlich dichte Faserbtindel auf, die einem dort gelegenen Ganglienzellen- 
kern (Nucleus substant iae inominatae)  mi t  einem dich~en Faserfilz erfiillen. Auch 
der ~ucleus  supraopticus zeigt eine Gliaverfaserung m~Bigen Grades. 

Den Zellenbefund der Linsenkerngegend in Abb. 2 will i c h  kurz zusammen- 
fassen. Im Pu tamen  sind die meisten kleinen Zellen zugrunde gegangen. Die 

Abb. 7. 

gr6Beren sind vielfach noch gut  erhalt~en. Im gesamten Pall idum ist aueh yon den 
groBen Zellen eine Anzahl  zugrunde gegangen, die Mehrzahl zeigt indessen einen 
anni ihernd normalen ]3efund. Die Zellen des ~uBeren Pall idum scheinen ent- 
schieden mehr  gelit ten zu haben.  Zu bemerken ist, dab wir nur  glteres Formol- 
material  zur Verfiigung hat ten,  in dem feinere Ganglienzellenveriinderungen nur  
schwer s iehtbar  zu machen sind. Bemerkenswert  ist, dab im Nucleus basalis, 
Nucleus substan~iae innominatae  und  Nucleus supraop~ieus die Ganglienzellen 
normal  sind. Sie haben  in ihrem Innern  vielfach Vakuolen und an  der Peripherie 
grebe zusamme~lhgngende Nissl-Schollen, wie sie Greying 1 beschreibt. 

Die bisher gemach~en Angaben beziehen sich nur  auf den Gehirndurehschnit t ,  
der in Abb. 2 und  3 dargestell~ ist, also, wie oben gesagt wurde, etwa auf die Gegend 
der  gr61Jten Ausdehnung des Linsenkerns. Von den groBen Foolschnit ten der 
betreffenden Gehirnscheibe gelang es uns nur  Molybdgn-IIgmatoxylin- und  Glia- 
~aserbilder herzustellen. Zur Analyse der Zellen, Markseheiden usw. muBte die 
Gehirnscheibe in kleine Absehni t te  zerlegt werden. Die Zellen und  Markseheiden- 
bilder entsprechen also nicht  ganz genau der Ebene yon Abb. 3, liegen aber immerhiu 
in der n~chsten Nachbarsehaft. 

i Greying." IIandbuch der Neurologie, Bd. I, S. 880. 
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Wit  gehen fiber zu dem Frontalsehnitt  auf Abb. 8. In  diesem Sehnitt ist der 
Caudatuskol0f in seiner gr6gten Ausdehnnng erfaBt. Lateral veto Nucleus caudatus 
sieht man beiderseits die (?apsula interne and noch weiter lateral des nut  sehwaeh 
hervortretende Putamen. Man k6nnte nach der Abbildung gl~uben, daft des 
Putamen nut geringfiigige Ver~inderungen aufweist. :Die Untersuehung yon Teil- 
aussehnitten bei Anwendung starker VergrSfterungen rut  abet dar, dab aueh bier 
ira Putamen die oben besehriebenen Nakrogliazellen im Astroeytenstadium in 
gleieher Weise entwieke]t sind, wie wit sie ffir den Schnitt 3 beschrieben haben. 

Im Caudatus ist (tie Gliose sehr stark ausgebildet. M~n sieht hier haufig Astro- 
cyten mit  ganz enorm verbreiterten For~s~itzen, die besonders nach den Gef~iften 

Abb. 8. 

zu manehmal bis zu 10 starren Gliafasern erkennen lassen (Abb. 5), w~ihrend im 
Putamen diese For~sMze h6ehstens 5 soleher F~sern aufweisen (Abb. 4). Es ist 
weiterhin deutiieh zu erkenneu, daft an vielen Stellen des CaudaLus aueh zwisohen 
den einzelnen Astrocyten ein mehr odor minder starkes Gewirre sieh durehkreuzender 
starrer Oliaf~sern besteht. I)er Caudatus befindet sieh in einem weit fortgeschrit- 
teneren Stadium der gli6sen Entartung Ms das Puiamen. 

Gegen den Ventrikel zu hebt sich ein heller weiBer Streifen ab, und am Ventrikel 
selbst findet sioh eine sohwarze Linie. ])ieso ist das enorm verfasert Ventrikel- 
ependym. Normalerweise finder sieh im Nuee]us caudatus dieht unter dem Ependym 
eine diinne, 1/20 bis h6ehstens V10 mm starke Sehicht yon Markfasern. Sic hgben eine 
dem Ependym parallel gehende I/iehtung. Dieses Stratum medullare, des die gauze 
in den Ventrikel sehanende Oberflache des Nucleus caudatus wie ein t2berzug ~)egleitet, 
ist fast durehweg v611ig verfasert und bildet mit  Ependym und Subependym zu- 
sammen die direkt am Ventrikel siehtbare schwarze Linie. Zwischen dieser und dem 
v6llig dunkel gef~irbten Innern des Candelas finder sich ein heller S~rcifen. Es 
handelt sieh mn einen Bezirk, der keine Caudatumganglienzellen ent, halt. Er  be- 
st~eht aus einem lockeren Gewebe, in dem zersi~reut liegende Gliakerne and einzelne 
starre Gliafasern zu erkennen sind. 

Die striopallidaren Biindel sind im Nucleus eaudatus st~irker verfasert als ira 
Putamen. Dort sind, wie wit oben gesehen haben, 5fter noch faserfreie strio- 
pallidare Bfindel zu flnden. Im Markseheidenbild des Candatns sind diese Biindel 



56 Jos4 S01~ Sagarra: 

stark abgeblaSt und zusammengeriickt. C. und 0. Vogt 1 haben auf diesen Befund sehon 
nachdriieklich hingewiesen und haben ihn ausgezeichnet zur Darstellung gebracht. 
Unsere Abb. 9 zeigt das gleiche Bild; nur finden sich an der von uns zur Darstellung 
gebrachten Stelle auch eine Reihe yon gut erhaltenen Markscheidenbtindel, die aber 
n~ch ihrer Lage o~fenbar zur  Capsula interna gehSren. 

In  der Abb .  8 kann man deutlieh sehen, dab die dunkle Sehattierung des Nucleus 
caudatus an der dorsalen Spitze nachl~I3t und ebenso basalw~rts gegen die Linie, 
die das Striatum vom MarkweiI~ der orbitalen Stirm'inde trennt. Die Untersuchung 
yon Detailbfldern bei Markscheidenf~rbung zeigt, dal3 am oberen Ende des Nucleus 
caudatus Markgefleehte be~t~hen, ganz ~hnlich wie wir sie im Putamen besehrieb~n 

ibb .  9. 

haben. Es treten an dieser Ste!le deutlieh Markfasern auf; die Astrooyten mit den 
breiten, zahlreiehe starre Fasern enthaltenden Fortsgtzen verlieren ihre GrSl3e; es 
sind Faserspinnen, in denen einzelne starre Fasern zur Ausstrahlung kommen. 
Ganz anders verhglt sioh der Befund in dem hellen, basalwgrts liegenden Felde des 
Cauda~us. t t ier  sieht man bei Betraohtung yon Detailschnitten im Zellbild und 
anderen Bildern einen normalen Caudatumbefund. Noeh weir ansehaulieher geht 
dieser ~bergang zur normalen Beseha~fenhei~ des Gewebes hervor aus F r o n t a l  
schnitten, die welter oralwgrts liegen. Die beigeftigte Skizze Abb. 10 mSge den 
Befund veransohauliehen. Es ist eine S~elie erfal3{, in der die Capsula interna nieht 
mehr bis zum Stirnmark reieht und in der Putamen und Caudatus eineinander 
iibergehen. In  dem hell gehaltenen Teile der Skizze finder man im Zellbilde die 
kleinen 8triatumzellen in normaler GrSl3e, Zahl und s~,ruktur, kueh einzelne grol~e 
Ganglienzellen linden sieh genau in dem Mengenverhgltnis wie im normalen Striatum. 
Im Marksoheidenbild ist das Markfasergeflecht normal. Im Gliafaserbfld ~ehlen die 
veffaserten Astroeyten vollkommen; auch Faserspinnen mit nur vereinzelten starren 
Fasern sind nieht zu sehen. Der Befund ist auf beiden 8efl, en der gleiehe. 

In  Abb. 8 ist au* der reehten Seite eine deutliehe Abgrenzung des Stria~um- 
bezirks gegen das Rindenmark zu erkennen. In  Aussohnittbildern kann man leieht 

1 Vogt, U. u. O. gogt: J.  Psyehol u. Neur. 47, Abb. 165 u. 166, 8. 388. 
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feststellen, dag sowohl rechts wie:Iinks das S~riatl!m durch einen Gliafaserstreffen, 
wenigstens in den unteren Partien Vom Rindenmark getrennt ist. 

Eine st~rkere Gliafaserbfldung in der Capsula interna haben wir in keinem 
der verschiedenen l~"rontalsehnitte festste]len kSrmen. Nur vereinzelt sind diinnere 
Fasern zu finden. Zu bemerken ist noeh, dab sich das Auftreten der starken Spinnen- 
zellen sowohl im Patamen wie im Ca, uda~us sehon makroskopiseh dutch das Auf- 
treten z~hlreicher erweitcrtcr Gef~ige kund gibt. 

Der dritte groge Frontalsehnitt  umfaBt die Gegend der Substantia nigra. Auf 
der linken Seite fs im Gliafaserbild eine kleine Cyste auf, die (lurch einen 
schwarzcn Rand begrenzt ist. Bei starker VergrSl~erung sieht man in diesem 
sehwarzen Rand eine enorme Entwicklung starker und mittelstarker Gliafasern. 

I~!:':::i.~ ~}! i n f e r n ~  2.:!':':'::::'::::: :':::: 
-~ li!i':";~':'~ ./.,'i':::::::-!:"-::. f.:::.- 
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Abb. 10. 

Es handel~ sich um eine typische arteriosklerotische Cyste. Wir haben oben heim 
raakroskopisehen ]3efund des Gehirns erw/~hnt, dab an den Basalgef/~Ben weigliche 
Ein]agerungen zu sel~on sind. 

Auf der reehten Seite bemerkt man in der Nigragegend eine 1/inglieh gestreckte, 
parallel zum Rande des Pes pedunculi verlaufende Schattierung. Es handelt sieh 
um eine im ganzen nur sehwaehe Gliafaserentwicklung in der Zona rubra. Sic er- 
reicht nieht ann/~hernd die St/~rke der Gliosen, die in den Stammganglien an- 
zutreffen waren. Auch im Zellband der Substantia nigra sieht man mehrfaeh 
schwache Ans/itze yon Gliafaserbildung, die aber nirgends einen h6heren Grad er- 
reiehen. Die Nigrazellen im Kresylviolettbild zeigen normale Verh~lLnisse: der 
Kern gut ausgebildet mit  rundem Kernk6rperchen, das Pigment in normaler Ver- 
teilung; an den pigmentfreien Stellen der Zelleiber regelrechte Nissl-Sehollen- 
zeichmlng. Besonders auf der rechten Seite sieht man parallel zur Inselrinde das 
eaudale Ende des Putamen. Auffallend ist eine starke SMerose am l~ande (ter 
beiden Pedes pedunculi. Sehr kr/iftige G]iafasern ziehen hier senkrecht zur Ober- 
fl/iche bis weir in die Tiefe des Gewebes hinein. FaBt man den Befund in der Sub- 
stantia nigra zusammen, so ist zu sagen, dab ira groBen und ganzen normale Ver- 
h&l~nisse vorliegen. 

Unter Ber~eksiehtiguag des Umstandes, dab bei Adam W. sehwere psychische 
Erseheinungen bestanden, haben wir die Hirnrinde genau untersueht. Sehon m~kro- 
skopisoh bestand, wie oben erw&hnt, eine deufliche Atrophie der Hirmvindungen 
in den vorderen Gehirnpartien. Bei mikroskopischer Untersuehung ianden wir wohl 
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allerlei Ver/~ndcrungen, wie Zellausf/~lle unbestimmter Art, schlechte FKrbbarkeit 
der Ganglienzellen, Seitw/irtsdr/ingung des Kernes, mangelhafte Ausbildung der 
Tigroidsubstanz, allcs Vcr/~nderungen, die sonst aueh bei den verschiedcnsten Krank- 
hciten zu linden sind, die abet in kciner Weise ein fiir den vorliegenden Fall charak- 
teristisches Gepr/~ge feststellen liel3en. Wir waren besonders bemiiht, unseren Fall 
auf die Befunde zu priifen, die U. und O. Vogt 1 bei Huntingtonscher Chorea in der 
dritten Temporalwindung beschrieben haben. Sie fandcn die erstc Unterschicht 
der drit~en Schicht anormal breit, die dritte Un~erschicht vcrschm/~lert. Es ist 
uns nicht gelungen, diesen Befund ftir unseren Fall nachzuweisen. Zu beriicksich- 
tigen ist allerdings, dal3 unser vorliegendes altes Formolmaterial fiir eine gute Zellen- 
f~rbung wenig geeignet war und vor allem, daf~ uns die Erfahrung fehlte, die dazu 
n6tig isg, die feinen Unregelm~l?igkeiten in den Un~erabteilungen der t taupt- 
schichten zu erkennen. 

Was wir fiir die Rinde sagten, gilt aueh ftir den Befund im Hirnstamm und 
Kleinhirn. Die Ver/inderungen, die wir sahen, konnten nieht als spezifisch fiir den 
vorliegenden Fall herausgearbei~et werden. Auffal!end war eine Neigung zu starker 
Gliose der Bandpartien. Auch der Sauna der Grol~hh'nrinde neigte zu Gliafaser- 
bildung. Ebenso konn?~en wir den Befund yon Terplan ~ und SpieImeyer a best/~tigen, 
da$ im Nark des Oceipitallappens die Neigung zur Bildung yon Gliafasergefleehte 
deu~]ich hervortrat. 

Das Rfickenmark stand uns nicht zur Verfiigung. 

h i s  vor  e twa  35 J a h r e n  suehte  m a n  die ana tomische  Grundiage  der 
Chorea f iberwiegend in Ver/~nderungen der  Hirnr inde .  Viele Autoren,  
z. ]3. Clarke, Nissl, Riicke u. a., besehr ieben diffuse Degenera t ionen  der  
Nervenzel len  und  Wuche rungen  der  Glia. I m  J a h r e  1908 l a n d  Jelgersma 
bei  Huntingtonseher K r a n k h e i t  eine hochgradige  At roph ie  dos Nucleus 
caudatus .  Sehon andere  Autoren ,  so z. ]3. Anton, b a t t e n  auf die Bedeu- 
tung  des S t r i a tums  hingewiesen. Seit  Jelgersma fand  die Betei l igung dos 
Str ia~ums eine immer  gr613ere Beachtung.  Nach  Alzheimer h a t  die 
Huntingtonsehe Chorea ihre ana tomische  Grundlage  in einem degenera-  
r iven  ProzeB der  t t i rn r inde ,  des Corpus s t r i a tum und  der Kerne  in der  
t~egio sub tha l amica  bei  geringerer  Betei l igung anderer  Teile dos Zentra l -  
nervensys tems .  Pierre Marie u n d  Lhermitte haben  die Bedeu tung  der  
Hi rn r indenver s  gleichzeit ig mi~ denen des S t r i a tums  be tont .  
Sie h ie l ten  die chronisehe Chorea fiir eine , ,Ektomesodermose". I n  dem 
Kiesselbaehsehem Fal le  yon H~ntingtonscher Chorea 4 liegen die t I a u p t -  
ver/s unzweifelhaf t  im S t r i a t u m ;  die Auto r in  be ton t  auch die 
s ta rke  ]3eteiligung des Gef/~Bapparates. 

Nach  diesen Arbe i t en  werden die Ver~nderungen dos Str ia~ums immer  
mehr  hervorgehoben,  und  schlieBlich zeigen die Arbe i t en  von C. und  
O. Vogt den Beginn einer neuen Phase  der  Choreaforsehung.  Sie hoben  
den Befund  des S ta tus  f ibrosus im S t r i a t u m  hervor  und  wiesen naeh,  
dab  es Choreaf~lle ohne jede  Betei l igung der  t t i r n r inde  gs Stern, 
Jakob, Bielschowsky, Terplan, Spielmeyer u. a. besehr ieben e ingehend 

Vogt, U. u. O. Vogt: J. Psyehol. u. Neur. 47, 449 (1937). - -  ~ Terplan: 
Virchows Arch. 252, 158 (1924). - -  a Spielmeyer: Z. ~eur. 101, 714 (1926). - -  
~Kiesselbach: Mschr. Psychiatr. 35 (1914). 
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die stri~ren Ver~nderungen. Stern und Jakob vor allem wiesen aber 
aueh auf die sehweren Rindenver~nderungen hin, die sich hauptss 
in den tiefen Sehiehten f~nden. 

Aul~er Hirnrinde und Striatum sind aueh noeh andere Gehirngegenden 
fiir die Entstehung der Chorea in Ansprueh genommen worden. Mari-  
nesco 1 und iVicotesco legen der Kleinhirnrinde eine grof~e Bedeutung bei. 
Bonnh6]er 2 land bei einem Fail yon choreatiseher Bewegungsst6rung eine 
Ver/~nderung in den Braehia eonjunetiva. 

Unser vorliegender Fall best~tigt zweifellos die Wiehtigkeit, die das 
Str iatum beim Zustandekommen einer Huntingtonsehen Chorea hat. Wir 
fanden ausgesprochen die starke Verminderung der kleinen Ganglien- 
zellen des Putamen und des Nucleus eaudatus. Wir fanden weiter den 
,,Status fibrosus" yon C. und 0. Vogt, d. i. das Zusammenriicken der 
Nervenfaserbiindel und die stark gewueherten Makrogliazellen im 
l~utamen und Caudatus, die Bielschowsky so eingehend besehrieben hat. 
Wit fanden seh]iel~]ich ausgedehnte Gliafaserwueherungen vor allem im 
Pa]lidum externum und auch die Neigung zu Gliafaserwueherungen in 
der Umgebung der grol~en Gef~[~e im ganzen Striatum iiberhaupt, auf 
die schon vielfaeh hingewiesen worden ist. Dadureh, dal~ wir grol~e 
CTbersiehtsbilder hergestellt haben, sind uns einige Besonderheiten auf- 
gefallen, auf die wir im folgenden ns eingehen wollen. 

Zun~ehst f~l]t im Gliafaserbild Abb. 3 auf, wie stark beiderseits das 
/iul~ere Glied des Pallidum in Mitleidensehaft gezogen ist. Die starke 
Sehw~rzung auf dem Bilde bedeutet eine weitgehende Gliose. Wie die 
Untersuehung yon Detailsehnitten zeigt, handelt es sieh um die Bildung 
ausgedehnter Filze yon starren Gliafasern im Kern des Pal]idum externum 
selbst, sowie in den beiden ihn begrenzenden Lamellen. I m  Kern selbst 
sind es vor ahem die striopalliditren Markbiindel, deren Verlauf dureh 
diehte, ]/mgsgestreekte Gliafaserziige gekennzeiehnet wird (Abb. 7). Die 
Durchmusterung yon Pr~paraten anderer Huntington-Fs aus hiesiger 
Klinik ergab, dal3 eine starke Mitbeteiligung des Pallidum externum doch 
sehr h~ufig besteht. Sie t r i t t  bei Herstellung gro6er UbersiehtsPr~parate 
nur deutlieher hervor. 

Welter fgllt in unserem Fall die sehr starke Sklerose im Nucleus 
eaudatus auf. Dieser zeigt im Gliafaserbild eine weir bedeutendere Schwgr- 
zung, d . h .  Gliafaserbildung, als das Putamen. Der Grund hierffir 
liegt darin, dab der krankhafte ProzeB im Nucleus caudatus erheblieh 
stgrker vorgesehritten ist als im Putamen. Die Zahl der zugrunde ge- 
gangenen Ganglienzellen ist hSher, die Astrocytenbildung hat  einen weir 
mgehtigeren Grad erreicht und zur Entwieklung geradezu monstrSser 
Gebilde geftihrt (Abb. 5). I m  Putamen beherrschen die vergrSBerten 

iMarinesco u. Nicolesco: Bull. Sect. sei. Aead. roum. lg (1927). - -  ~ Bonn- 
hS/er: Msehr. Psychiatr. I (1897). 
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Spinnen Mlein das Bild; im Nucleus caudstus ist es vielfach such schon 
zwischen den Spinnen zur Entwicklung eines Netzes yon starreu Fasern 
gekommen. Die Frage, ob bei der Huntingtonschen Kmnkheit  das 
Putamen oder Csudstus starker erfaBt ist, wird yon den Autoren ver- 
schieden beantwortet. Wohl die meisten hMten die beiden Bezirke fiir 
gleichmiBig erfaBt. Andere (Hask~vec i, Bdlavit is  ~, Stern a) betonen ein 
st~rkeres Auftreten im Nucleus caud~tus: Wieder sndere, z. B. Biagini a, 
nehmen eine stirkere Beteiligung im Butumen an. JedenfMls steht in 
unserem FMle das st~rkere ErfaBtsein des Csud~tus auBcr Mlem Zweifel. 

Schlieglich m5chten wir auf den in de r  Skizze Abb. 10 schem~tisch 
wiedergegebenen Befund besonders hinweisen. Die Zshl und St~rke der 
erkrsnkten Astrocyten nimmt orM- und basMwirts sb. An der Stelle, 
wo Putamen und Nucleus c~udstus sich in einem gemeinsch~ftlichen Feld 
vereinen, finden sich schlieNich iiberhsupt keine erkrunkten M~kro- 
gli~zellen mehr. Der Gewebsbefund zeigt, wie oben beschrieben ist, ein 
normMes VerhMten. Schon sndere, v0r Mlem wohl Gri~nthal, h~ben ihn- 
liches gefunden. Gersde die Iterstellung grol~er l~bersichtsprs 
scheint uns geeignet, diesen Befund Mar heraus zu stellen. 

Die wiehtigeren Ergebnisse unserer Arbeit fsssen wir in folgende 
SehluBsgtze zusammen: 

1. In  dem yon uns untersuchten FM1 yon Hutingtonseher Krankheit 
zeigt dss PMlidum externum eine sehr starke Beteiligung. 

2. Diese kommt in der Bildung einer starken Gliose im Kern des 
PMlidum externum selbst und (noch sts in den angrenzenden Lsmellen 
zum Ausdruck. Im Kern selbst zeigen namentlich die striopMIidiren 
Msrkbiindel eine st~rke gliSse Verfsserung. 

3. Der KrankheitsprozeB ist im Nucleus caudatus weir stgrker ent- 
wickelt sis im Putamen. 

4. Die Substgntia nigrg weist im Vergleich mi t  dem Stristum und 
PMlidum nur geringfiigige Verinderungen auf. 

5. Im orMen Striatum findet sich du; wo Putsmen und Nucleus 
eaudstus ineinander iibergehen, ein normMer Gewebsbefund. 

1 Haskdvec: Zbl. Neur. 54, 482 (1930). - -  2 Bellavitis: Zbl. Neut. ~g, 79 (1930). - -  
Stern: Arch. f. Psychi~tr. 6~, 107 (1921). - -  4 Biag~ni: Zbl. Neur. 7~,, 216 (1933). 


