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Pathologisch-anatomischer Befund
bei einem Fall von Huntingtonscher Chorea®.

Von
José Solé Sagarra.
Mit 10 Textabbildungen.
( Bingegangen am 19. Marz 1942.)

Nach dem Vorgehen von W. Holzer haben wir einen ausgesprochenen
Fall von Huntingtonscher Chorea in Frontalschnitte zerlegt, um an groien
Schnitten eine Ubersicht iiber dic Hauptverinderungen zu gewinnen.
Es handelt sich um den Schneider Adam W., der aus einer schwer be-
lasteten Choreafamilie stamamt. Enires?hat den sorgfaltig ausgearbeiteten
Stammbaum in seiner Arbeit iiber den Veitstanz verdffentlicht. Mit
seiner Erlaubnis geben wir auch in vorlicgender Arbeit den Stammbaum
wieder (Abb. 1). Das Gehirn verdanken wir der Heil- und Pflegeanstalt
Wiesloch, wofir wir auch an dieser Stelle unseren besten Dank gbstatten.

Adam W. ist geboren am 31.12. 81. TrurgroBvater, UrgroBvater, GroBvater
mnd Vater haben Huntingfonsche Chorea gehabt. Von scinen Geschwistern haben
auber ihm vier an Chorea gelitten, drei sind gesund, cinc Schwester ist an chorea-
verdachtigen Erscheinungen gestorben. Naheres s. im Stammbaum.

Adam W. hat sich in der Jugend gut entwickelt, war kriftig; das Lernen fiel
ihm schwer. Nach der Schule kam er zu einem Schneider in die Lehre. Mit 15 Jahren
erkrankte er an einer Blutvergiftung, wegen der ihm das linke Bein abgenommen
werden mufite. Von jeher war er leicht aufgeregt und neigte zum Jahzorn. In
spaterer Zeit war er ein starker Raucher. Von besonderen Krankheiten secien
Grippe und Rheumatismus genannt. Die ersten Anzeichen der Erkrankung an
Veitstanz zeigten sich im Jahre 1928. Er hatte Zuckungen an der Hand, so daB
er in der Arbeit ungeschickt wurde. Die Zuckungen breiteten sich allméhlich auf
den ganzen Korper aus. In seinem Wosen wurde er aufgeregt und uuzufrieden.
Am 13. 4. 31 erfolgte seine Aufnahme in hiesiger Klinik. Unter Luminal besserte
sich der Zustand etwas. Am 30. 8. 31 wurde er nach Hause cntlassen. Diagnose:
Chorca Huntingtoni. In don folgenden Jahren nahmen dic Zuckungen immer mehr
zu; die Sprache wurde immer undeutlicher. Im Sommer 1934 stellten sich An-
deutungen von Wahnideen ecin. Seine Umgebung wurde immer schlechter mit
ihm fertig, so daB er am 10. 10. 34 in die Heil- und Pflegeanstalt Wiesloch verbracht
werden mufite. Dort entwickelten sich die Wahnvorstellungen stirker. Er glaubte
z. B., dal im Nachbarzimmer jemand gesagt habe, er sollte operiert werden. Das
Zustandsbild wechselte. Zeitweise war er unruhig, dann wieder freundlich und
umgiinglich. Im Laufe der Zeit verblodete er zunehmend, kiimmerte sich znletzt
gar nicht mehr um seine Umgebung. Die choreatischen Bewegungen wurden bis

1 D18,
2 Entres: Handbuch der Erbkrankheiten, Bd. 3, S. 254.
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zuletzt immer stirker. Er lag dauernd im Bett und verfiel korperlich sehr rasch.
Am 24.12. 38 erfolgte der Tod an Entkriftung. Von den Angehdrigen wurde nur
die Herausnahme des Gehirns gestattet. Makroskopischer Gehirnbefund: Pia iiber
dem ganzen Gehirn, an der Konvexitat etwas stiarker getritbt. Windungen mit Aus-
nahme der Occipitalgegend deutlich atrophisch, Sulci erweitert. Windungen an sich
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Abb. 1. Die Chorea-Huntington-Familie W. @ Chorea; (p Verdacht auf Chorea.

gut detailliert. Die GefaBe an der Basis waren im ganzen zart, an mehreren Stellen
fanden sich aber weiBliche Einlagerungen, ein besonders ausgesprochener Flecken
an der Teilungsstelle der Arteria basilaris. Erweichungen, Blutungen u. dgl. waren
jubBerlich nirgends feststellbar.

Im folgenden werden zunichst einige Hauptschnitte der Frontalserie eingehend
geschildert und nach ihrem mikroskopischen Befund mitgeteilt. Es folgt dann der
mikroskopische Befund des ibrigen Gehirns. SchlieBlich sollen einige Besonder-
heiten des vorliegenden Falles im Zusammenhang erértert werden.
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Abb. 2. Das Praparat ist mit Molybdan-Himatoxylin gefarbt und gibt eine
Uhiersicht. Getroffen ist die Gegend des Chiasmas; der Linsenkern zeigt sich un-
gefdhr in seiner groften Ausdehnung. Die Commissura anterior ist basal vom

Abb. 2.

duferen Pallidumkern zu sehen. Die Capsula interna beiderseits relativ breit:
der Nucleus caudatus deutlich atrophisch; er liegt als schmale Leiste am Ventrikel,
Auch Putamen und Pallidum sind gegen die Norm verkleinert.

ADb. 3.

Die Abb. 3 zeigt das Gliafaserpraparat des gleichen Schnittes. Das Bild fallt
vor allem auf durch das starke Hervortreten des Pallidum externum mit seinen
beiden Lamellen. Weiter sieht man beiderseits die Putamina in ihrer vollstandigen
Ausdehnung. Das Pallidum internum tritt nur auf der linken Seite leicht hervor.
Sehr deutlich sind die beiden Nuclei caudati zu erkennen. Ihre Schwirzung ist ent-
schieden stérker als die der Putamina.

4%
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In Teilausschnitten aus dem Priparat sieht man im Putamen massenhaft Astro-
cyten (Abb.4). Es sind offenbar Makrogliazellen mit vergrofertem Kern, ge-
schwollenem Zelleib und stark verbreiterten Fortsitzen. In diesen sind starre
Gliafasern ausgebildet; oft sieht man 3—6 starke Fasern nebeneinander. Eine
Neigung zu diffusen Geflechten in der Umgebung der Faserastrocyten besteht nicht.
Die Gliose befindet sich, wie Bielschowsky in seiner Arbeit tiber Chorea chronica!
gesagt hat, im Astrocytenstadium; ,,die rdumliche Emanzipation der Gliafasern halt
sich in sehr méafBigen Grenzen. Die vergroBerten Astrocyten sind im ganzen
Putamen verbreitet; in ithrer Zahl und in der Stirke ihrer krankhaften Veranderung
bestehen indessen starke Unterschiede. Zur anschaulichen Darstellung dieser Ver-
haltnisse ist es zweckmiBig hier das Markscheidenbild heranzuziehen.

Abb. 4. Abb. 5.

In Abb. 6 sieht man den Linsenkern (Putamen und die beiden Glieder des
Pallidum) in einer etwa vierfachen Vergroferung bei Markscheidenfirbung. Im
Putamen ist eine deutliche Schattierung im dorsolateralen Bezirk zu erkennen.
Dies bedeutet, daBl Nervenfasern mit Markscheidenumhiillung vorhanden sind. In
den helleren ventral und medial gelegenen Partien findet man bei starkerer Ver-
gréBerung ein deutlich ausgepragtes aber nur spirlich entwickeltes Netz von Mark-
fasern, das in seiner Stirke etwa derjenigen entspricht, die man in der dritten Schicht
der Stirnrinde normalerweise zu. sehen bekommt. In den dunkler schattierten
Partien nimmt die Stirke des Marknetzes sehr stark zu; in den obersten und
auBersten Bezirken finden sich dichte Markfasernetze. In unserem Falle kann das
Markscheidenbild mit dem Gliafaserbild direkt in Bezjehung gesetzt werden.
Uberall da, wo die Markfasern nur schwach entwickelt sind, zeigen sich im Glia-
faserbild Astrocyten mit den starken faserhaltigen Fortsitzen. Je mehr das Mark-
fasergeflecht in Erschieinung tritt, desto weniger heben sich die- Astrocyten ab.
Der Protoplasmaleib wird undeutlicher, die Zahl der Astrocyten tberhaupt wird
geringer. In den Bezirken der stdrksten Entwicklung von Markfasern ist vielfach
der protoplasmatische Zelleib tiberhaupt nicht mehr erkennbar; es treten nur ver-
einzelte starre Gliafasern hervor. An diesen Stellen handelt es sich nicht mehr um
das oben geschilderte Astrocytenstadium, sondern um einfache Faserastrocyten.

1 Bielschowsky: J. Psychol. u. Neur. 27, 241 (1922).
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Wir kehren zuriick zu dem Gliafaserbild auf Abb. 3. Im Putamen sind auf dieser
Abbildung (bei der-1%, /2fachen Vergroﬁerung) di¢ striopallidiren Markbindel nicht
erkennbar. Bei starkeren - VergroBerungen, insbesondere bei Anwendung von
Immersionlinsen kann man sich unschwer davon iiberzeugen, daB zahlreiche strio-
pallidére Faserbiindel im Putamen glids entartet sind. Man sieht in ihnen ein dichtes
Netz langlich gestreckter Gliafasern. Auffallend ist, daB nicht alle Bindel erfait
sind, und daB sowohl dickere wie diinnere Biindel durch das Putamen durchziehen,
ohne eine Entartung aufzuweisen.

[n Teilschnitten aus Abb. 3 sicht man weiter bei starkerer VergroBerung in der
Lamina externa und Lamina interna dichte Gliafasergeflechte. Man findet aber

Abb. 6.

auch im ganzen &uBeren Pallidumkern eine reichliche Gliafascrentwicklung. In ihre
Struktur gibt Abb.7 einen guten Einblick. Es handelt sich offensichtlich zum
groflen Teil um cine Verfaserung der striopallidiren Markbiindel.

Dag Pallidum internum zeigt in Abb. 3 keine nenncnswerte Gliose; in Pra-
paraten, die von Ausschnitten dieser Gogend gemacht wurden, kann man aber
erkennen, daB ein Unterschied zwischen dem lateralen und medialen Teil des inneren
Pallidum besteht. Im Markscheidenbild (Abb. 6} ist deutlich die Lamella acccssoria
(C. und O. Vogt') zu erkennen. Sie teilt das Pallidum internum in einen lateralen
und medialen Teil. Der laterale Teil zeigt cine Gliose der striopallidiren Markbiindel,
die aber wesentlich schwicher ist als die Gliose dieser Biindel im Pallidum externum.
Der mediale Teil des inneren Pallidum ist vollkommen faserfrei.

Eine Gliose mittleren Grades zeigt in den Awusschnittbildern einsn schmalen
Gewebsstreifen an der Grenze von Capsula interna und Pallidum. Er diirfte identisch
sein mit dem Fasciculus strionigralis von €. und 0. Vogt2.

In der Regio sublenticularis sieht man auf Abb. 3 am freien Saum der Sub-
stantia perforata, besonders im Winkel gegen den Nucleus amygdalae eine deut-

1 Vogt C. u. 0. Vogt: J. Psychol. u. Neur. 25, 643 (1920). — 2 Vogi, C. u.
0. Vogt: J. Psychol. u. Neur. 47, 394 (1937).
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liche Gliose. Detailbilder aus dieser Gegend zeigen, daBl am freien Saum der Sub-
stantia perforata anterior eine ganz enorme Entwicklung von Gliafasern besteht.
Sie nimmt gegen die Tiefe rasch ab. Im Nucleus basalis finden sich durchweg reich-
lich Gliafasern. Die Commissura anterior ist (auf der Abb. 3 kaum sichtbar) von
Gliafasern ringsum umgeben. Am lateralen Ende der Commissura anterior treten
aullerordentlich dichte Faserbiindel auf, die einem dort gelegenen Ganglienzellen-
kern (Nucleus substantiae inominatae) mit einem dichten Faserfilz erfilllen. Auch
der Nucleus supraopticus zeigh eine Gliaverfaserung mafigen Grades.

Den Zellenbefund der Linsenkerngegend in Abb. 2 will ich kurz zusammen-
fassen. Im Putamen sind die meisten kleinen Zellen zugrunde gegangen. Die

Abb. 7.

groBeren sind vielfach noch gut erhalten. Im gesamten Pallidum ist auch von den
groflen Zellen eine Anzahl zugrunde gegangen, die Mehrzahl zeigt indessen einen
annahernd normalen Befund. Die Zellen des #uBeren Pallidum scheinen ent-
schieden mehr gelitten zu haben. Zu bemerken ist, daB wir nur &lteres Formol-
material zur Verfiigung hatten, in dem feinere Ganglienzellenverinderungen nur
schwer sichtbar zu machen sind. Bemerkenswert ist, daBl im Nucleus basalis,
Nucleus substantiae innominatae und Nucleus supraopticus die Ganglienzellen
normal sind. Sie haben in ihrem Innern vielfach Vakuolen und an der Peripherie
grobe zusammenhingende Nissl-Schollen, wie sie Greving! beschreibt.

Die bisher gemachten Angaben beziehen sich nur auf den Gehirndurchschnitt,
derin Abb. 2 und 3 dargestellt ist, also, wie oben gesagt warde, etwa auf die Gegend
der gréBten Ausdehnung des Linsenkerns. Von den grofen Foolschnitten der
betreffenden Gehirnscheibe gelang es uns nur Molybdén-Hamatoxylin- und Glia-
faserbilder herzustellen. Zur Analyse der Zellen, Markscheiden usw. muBite die
Gehirnscheibe in kleine Abschnitte zerlegt werden. Die Zellen und Markscheiden-
bilder entsprechen also nicht ganz genau der Ebene von Abb. 3, liegen aber immerhin
in der nachsten Nachbarschaft.

1Greving: Handbuch der Neurologie, Bd. 1, S. 880.
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Wir gehen iber zu dem Frontalschnitt auf Abb. 8. In diesem Schnitt ist der
Caudatuskopf in seiner gréften Ausdehoung erfafit. Lateral vom Nucleus caudatus
sicht man beiderseits dic Capsula interna und noch weiter lateral das nur schwach
hervortretende Putamen. Man koénnte nach der Abbildung glauben, daff das
Putamen nur geringfiigige Verinderungen aufweist. Die Untersuchung von Teil-
ausschnitten bei Anwendung starker VergréBerungen tut aber dar, dall anch hier
im Putamen die oben beschriebenen Makrogliazellen im Astrocytenstadium in
gleicher Weise entwickelt sind, wie wir sie fiir den Schnitt 3 beschrieben haben.

Im Caudatus ist die Gliose sehr stark ausgebildet. Man sicht hier haufig Astro-
cyten mit ganz enorm verbreiterten Fortsitzen, dic besonders nach den GefidBen

Abb. 8.

zu manchmal bis zu 10 starren Gliafasorn crkennen lassen (Abb. 5), wihrend im
Putamen diese Fortsitze hochstens 5 solcher Fasern aufweisen (Abb. 4). Ts ist
weiterhin deutlich zu erkennen, dafB an viclen Stellen des Caudatus auch zwischen
den cinzelnen Astrocyten ein mehr oder minder starkes Gewirre sich durchkreuzender
starrer Gliafasern besteht. Der Caudatus befindet sich in einem weit fortgeschrit-
teneren Stadium der glidsen Entartung als das Putamen.

Gegen den Ventrikel zu hebt sich ein heller weiBier Streifen ab, und am Ventrikel
selbst findet sich eine schwarze Linie. Diesc ist das enorm verfasert Ventrikel-
ependym. Normalerweise findet sich im Nucelus eaudatus dicht nunter dem Ependym
eine diinne, Y/, bis héchstens 1/ mm starke Schicht von Markfasern. Sie haben eine
dem Ependym parallel gechende Richtung. Dieses Stratum medullare, das die ganze
inden Ventrikel schaucnde Oberfliche des Nucleus candatus wie cin Uherzug pegleitet,
ist fast durchweg vollig verfasert und bildet mit Ependym und Subependym zu-
sammen die direkt am Ventrikel sichtbare schwarze Linie. Zwischen dieser und dom
vollig dunkel gefirbten Innern des Caudatus findet sich ein heller Streifen. Ks
handelt sich wmn einen Bezirk, der keine Caudatumganglienzellen enthilt. Xr be-
steht aus einem lockeren Gewebe, in dem zerstreut lisgende Gliakerne und einzelne
starre Gliafasern zu erkennen sind.

Die striopallidéren Biindel sind im Nucleus caudatus stirker verfasert als im
Putamen. Dort sind, wie wir oben gesehen haben, dfter noch faserfreie strio-
pallidire Biindel zu finden. Im Markscheidenbild des Caudatus sind diese Bimndel
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stark abgeblaft und zusammengeriickt. C. und 0. Vogi* haben auf diesen Befund schon
nachdriicklich 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 von gut erhaltenen Markscheidenbiindel, die aber
nach ihrer Lage offenbar zur Capsula interna gehéren.

In der Abb. 8 kann man deutlich sehen, dal} die dunkle Schattierung des Nucleus
caudatus an der dorsalen Spitze nachlaBt und ebenso basalwarts gegen die Linie,
die das Striatum vom Markweil der orbitalen Stirnrinde trennt. Die Untersuchung
von Detailbildern bei Markscheidenfarbung zeigt, dal am oberen Ende des Nucleus
caudatus Markgeflechte bestchen, ganz dhnlich wie wir sie im Putamen beschrieban

Abb. 9.

haben. Es treten an dieser Stelle deutlich Markfasern auf; die Astrocyten mit den
breiten, zahlreiche starre Fasern enthaltenden Fortsitzen verlieren ihre Gréfle; es
sind Faserspinnen, in' denen einzelne starre Fasern zur Ausstrahlung kommen.
Ganz anders verhilt sich der Befund in demy hellen, basalwarts liegenden Felde des
Caudatus. Hier sieht man bei Betrachtung von Detailschnitten im Zelibild und
anderen Bildern einen normalen Caudatumbefund. Noch weit anschaulicher geht
dieser Ubergang zur normalen Beschaffenbeit des Gewebes hervor aus Frontal-
schnitten, die weiter oralwirts liegen. Die beigefiigte Skizze Abb. 10 moge den
Befund veranschaulichen. Es ist eine Stelle erfaBt, in der die Capsula interna nicht
mehr big zum Stirnmark reicht und in der Putamen und Caudatus eineinander
iibergehen. In dem hell gehaltenen Teile der Skizze findet man im Zellbilde die
kleinen Stristumzellen in normaler GréBe, Zahl und Struktur. Auch einzelne groBe
Ganglienzellen finden sich genau in dem Mengenverhaltnis wie im normalen Striatum.
Im Markscheidenbild ist das Markfasergeflecht normal. Im Gliafaserbild fehlen die
verfaserten Astrocyten vollkornmen; anch Faserspinnen mit nur vereinzelten starren
Fasern sind nicht zu sehen. Der Befund ist auf beiden Seiten der gleiche.

In Abb. 8 ist auf der rechten Seite eine deutliche Abgrenzung des Striatum-
bezirks gegen das Rindenmark zu erkennen. In Ausschnittbildern kann man leicht

! Vogt, C. u. O. Vogt: J. Psychol u. Neur. 47, Abb. 165 u. 166, S. 388.
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feststellen, daB sowohl rechts wie:links das. Striatum durch einen Gliafaserstreifen,
wenigstens in den unteren Partien vom Rindenmark getrennt ist. '

Eine stirkere Gliafaserbildung in der Capsula interna haben wir in keinem
der verschiedenen Frontalschnitte feststellen kénnen. Nur vereinzelt sind dinnere
Fasern zu finden. Zu bemerken ist noch, daB sich das Auftreten der starken Spinnen-
zellen sowohl im Putamen wie im Caudatus schon makroskopisch durch das Anf-
treten zahlreicher erweiterter Gefalle kund gibt.

Der dritte groBe Frontalschnitt umfaft die Gegend der Substantia nigra. Auf
der linken Seite fallb im Gliafaserbild eine kleine Cyste auf, die durch einen
schwarzen Rand begrenzt ist. Bei starker Vergroflerung sieht man in diesem
schwarzen Rand einc enorme Entwicklung starker und mittelstarker Gliafasern.

Capsula
inferna

Yentrikes

Es Handelt sich um eine typische arteriosklerotische Cyste. Wir haben oben beim
makroskopischen Befund des Gehirns crwihnt, daB an den BasalgefaBen weiBiliche
Einlagerungen zu schen sind.

Auf der rechten Seite bemerkt man in der Nigragegend eine linglich gestreckte,
parallel zum Rande des Pes pedunculi verlaufende Schattierung. Es handelt sich
um cine im ganzen nur schwache Gliafaserentwicklung in der Zona rubra. Sie cr-
reicht nicht annshernd die Stirke der Gliosen, die in den Stammganglien an-
zutreffen waren. Auch im Zellband der Substantia nigra sicht man mehrfach
schwache Ansitze von Gliafaserbildung, dic aber nirgends cinen héheren Grad er-
reichen. Die Nigrazellen im Kresylvioleithild zeigen normale Verhiltnisse: der
Kern gut ausgebildet mit rundem Kernkérperchen, das Pigment in normaler Ver-
teilung; an den pigmentfreien Stellen der Zelleiber regelrechte Nissl-Schollen-
zeichnung. Besonders auf der rechten Scite sieht man parallel zur Inselrinde das
caudale Knde des Putamen. Auffallend ist eine starke Sklerose am Rande der
beiden Pedes pedunculi. Sehr kraftige Gliafasern ziehen hier senkrecht zur Ober-
fliche bis weit in dic Tiefe des Gewebes binein. FalBt man den Befund in der Sub-
stantia nigra zusammen, so ist zu sagen, daB im groBen und ganzen normale Ver-
héaltnisse vorliegen.

Unter Beriicksichtigung des Umstandes, daB bei Adam W. schwere psychische
Erscheinungen bestanden, haben wir die Hirnrinde genau untersucht. Schon makro-
skopisch bestand, wie oben erwahnt, eine doutliche Atrophie der Hirnwindungen
in den vorderen Gehirnpartien, Bei mikroskopischer Untersuchung fanden wir wohl
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allerlei Verinderungen, wie Zellausfalle unbestimmter Art, schiechte Farbbarkeit
der Ganglienzellen, Seitwartsdringung des Kernes, mangelhafte Ausbildung der
Tigroidsubstanz, alles Verdnderungen, die sonst auch bei den verschiedensten Krank-
heiten zu finden sind, die aber in keiner Weise ein fiir den vorliegenden Fall charak-
teristisches Geprage feststellen lieBen. Wir waren besonders bemiiht, unseren Fall
auf die Befunde zu priifen, die C. und O. Vogt? bei Huntingtonscher Chorea in der
dritten Temporalwindung beschrieben haben. Sie fanden die erste Unterschicht
der dritten Schicht anormal breit, die dritte Unterschicht verschmilert. Es ist
uns nicht gelungen, diesen Befund fiir unseren Fall nachzuweisen. Zu beriicksich-
tigen ist allerdings, da unser vorliegendes altes Formolmaterial fiir eine gute Zellen-
farbung wenig geeignet war und vor allem, daf} uns die Erfahrung fehlte, die dazu
nétig ist, die feinen UnregelmifBigkeiten in den Unterabteilungen der Haupt-
schichten zu erkennen.

Was wir fiir die Rinde sagten, gilt auch firr den Befund im Hirnstamm und
Kleinhirn. Die Verdnderungen, die wir sahen, konnten nicht als spezifisch fiir den
vorliegenden Fall herausgearbeitet werden. Auffallend war eine Neigung zu starker
Gliose der Randpartien. Auch der Saum der GroBhirnrinde neigte zu Gliafaser-
bildung. Ebenso konnten wir den Befund von Terplan 2 und Spielmeyer® bestétigen,
dafBl im Mark des Occipitallappens die Neigung zur Bildung von Gliafasergeflechte
deutlich hervortrat.

Das Riickenmark stand uns nicht zur Verfiigung.

Bis vor etwa 35 Jahren suchte man die anatomische Grundlage der
Chorea iiberwiegend in Verdnderungen der Hirnrinde. Viele Autoren,
z. B. Clarke, Nissl, Rdcke u. a., beschrieben diffuse Degenerationen der
Nervenzellen und Wucherungen der Glia. Im Jahre 1908 fand Jelgersma
bel Huntingtonscher Krankheit eine hochgradige Atrophie des Nucleus
caudatus. Schon andere Autoren, so z. B. Anton, hatten auf die Bedeu-
tung des Striatums hingewiesen. Seit Jelgersma fand die Beteiligung des
Striatums eine immer grofere Beachtung. Nach Alzheimer hat die
Huntingtonsche Chorea ihre anatomische Grundlage in einem degenera-
tiven ProzeB der Hirnrinde, des Corpus striatum und der Kerne in der
Regio subthalamica bei geringerer Beteiligung anderer Teile des Zentral-
nervensystems, Pierre Marie und Lhermitte haben die Bedeutung der
Hirnrindenverinderungen gleichzeitig mit denen des Striatums betont.
Sie hielten die chronische Chorea fiir eine ,,Ektomesodermose®. In dem
Kiesselbachschem Falle von Huniingtonscher Chorea?* liegen die Haupt-
verinderungen unzweifelhaft im Striatum; die Autorin betont auch die
starke Beteiligung des Gefdlapparates.

Nach diesen Arbeiten werden die Verdnderungen des Striatums immer
mehr hervorgehoben, und schlieBlich zeigen die Arbeiten von C. und
0. Vogt den Beginn einer neuen Phase der Choreaforschung. Sie hoben
den Befund des Status fibrosus im Striatum hervor und wiesen nach,
daB es Choreafille ohne jede Beteiligung der Hirnrinde gdbe. Stern,
Jakob, Bielschowsky, Terplan, Spielmeyer u. a. beschrieben eingehend

1 Vogt, O. u. O. Vogt: J. Psychol. u. Neur. 47, 449 (1937). — 2 Terplan:

Virchows Arch. 252, 158 (1924). — 3 Spielmeyer: Z. Neur. 101, 714 (1926). —
¢ Kiesselbach: Mschr. Psychiatr. 85 (1914).
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die stridren Verdnderungen. Stern und Jakob vor allem wiesen aber
auch auf die schweren Rindenverinderungen hin, die sich hauptsichlich
in den tiefen Schichten fanden.

AuBer Hirnrinde und Striatum sind auch noch andere Gehirngegenden
fiir die Entstehung der Chorea in Anspruch genommen worden. Mari-
nesco* und Nicolesco legen der Kleinhirnrinde eine grofe Bedeutung bei.
Bonnhofer? fand bei einem Fall von choreatischer Bewegungsstorung eine
Veranderung in den Brachia conjunctiva.

Unser vorliegender Fall bestéitigt zweifellos die Wichtigkeit, die das
Striatum beim Zustandekommen einer Huniingionschen Chorea hat. Wir
fanden ausgesprochen die starke Verminderung der kleinen Ganglien-
zellen des Putamen und des Nucleus caudatus. Wir fanden weiter den
,,Status fibrosus von €. und O. Vogt, d. i. das Zusammenriicken der
Nervenfaserbiindel und die stark gewucherten Makrogliazellen im
Putamen und Caudatus, die Bielschowsky so eingehend beschrieben hat.
Wir fanden schlieflich ausgedehnte Gliafaserwucherungen vor allem im
Pallidum externum und auch die Neigung zu Gliafaserwucherungen in
der Umgebung der groBen Gefifle im ganzen Striatum iiberhaupt, auf
die schon vielfach hingewiesen worden ist. Dadurch, daBl wir grofle
Ubersichtsbilder hergestellt haben, sind uns einige Besonderheiten auf-
gefallen, auf die wir im folgenden ndher eingehen wollen.

Zunichst fallt im Gliafaserbild Abb. 3 auf, wie stark beiderseits das
dullere Glied des Pallidum in Mitleidenschaft gezogen ist. Die starke
Schwirzung auf dem Bilde bedeutet eine weitgehende Gliose. Wie die
Untersuchung von Detailschnitten zeigt, handelt es sich um die Bildung
ausgedehnter Filze von starren Gliafasern im Kern des Pallidum externum
selbst, sowie in den beiden ihn begrenzenden Lamellen. Im Kern selbst
sind es vor allem die striopalliddren Markbiindel, deren Verlauf durch
dichte, lingsgestreckte Gliafaserziige gekennzeichnet wird (Abb. 7). Die
Durchmusterung von Priaparaten anderer Huntington-Falle aus hiesiger
Klinik ergab, dafl eine starke Mitbeteiligung des Pallidum externum doch
sehr hauflg besteht. Sie tritt bei Herstellung groﬁer Ubersichtspraparate
nur deutlicher hervor.

Weiter fillt in unserem Fall die sehr starke Sklerose im Nucleus
caudatus auf. Dieser zeigt im Gliafaserbild eine weit bedeutendere Schwir-
zung, d. h. Gliafaserbildung, als das Putamen. Der Grund hierfiir
liegt darin, daB der krankhafte ProzeB im Nucleus caudatus erheblich
stirker vorgeschritten ist als im Putamen. Die Zahl der zugrunde ge-
gangenen Ganglienzellen ist héher, die Astrocytenbildung hat einen weit
méchtigeren Grad erreicht und zur Entwicklung geradezu monstroser
Gebilde gefiihrt (Abb.5). Im Putamen beberrschen die vergroBerten

1 Marinesco u. Nicolesco: Bull. Sect. sci. Acad. roum. 18 (1927). — 2 Bonn-
héfer: Mschr. Psychiatr. 1 (1897).
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Spinnen allein das Bild; im Nucleus caudatus ist es vielfach auch schon
zwischen den Spinnen zur Entwicklung eines Netzes von starren Fasern
gekommen. Die KFrage, ob bei der Huntingtonschen Krankheit das
Putamen oder Caudatus stdrker erfafit ist, wird von den Autoren ver-
schieden beantwortet. Wohl die meisten halten die beiden Bezirke fiir
gleichméaBig erfaft. Andere (Haskévec!, Bellawvitis?, Stern®) betonen ein
starkeres Auftreten im Nucleus caudatus. Wieder andere, z. B. Biagini?,
nehmen eine stirkere Beteiligung im Putamen an. Jedenfalls steht in
unserem Falle das stirkere ErfaBtsein des Caudatus auBer allem Zweifel.

SchlieBlich méchten wir auf den in der Skizze Abb. 10 schematisch
wiedergegebenen Befund besonders hinweisen. Die Zahl und Stérke der
erkrankten Astrocyten nimmt oral- und basalwirts ab. An der Stelle,
wo Putamen und Nucleus caudatus sich in einem gemeinschaftlichen Feld
vereinen, finden sich schlieflich fiberhaupt keine erkrankten Makro-
gliazellen mehr. Der Gewebsbefund zeigt, wie oben beschrieben ist, ein
normales Verhalten. Schon andere, vor allem wohl Griinthal, haben ahn-
liches gefunden. Gerade die Herstellung groBer Ubersichtspriparate
scheint uns geeignet, diesen Befund klar heraus zu stellen. '

Die wichtigeren Hrgebnisse unserer Arbeit fassen wir in folgende
Schlulisdtze zusammen:

1. In dem von uns untersuchten Fall von Hufinglonscher Krankheit
zeigt das Pallidum externum eine sehr starke Beteiligung.

2. Diese kommt in der Bildung einer starken Gliose im Kern des
Pallidum externum selbstund (noch stérker) in den angrenzenden Lamellen
zum Ausdruck. Im Kern selbst zeigen namentlich die striopallidiren
Markbiindel eine starke glitse Verfaserung.

3. Der Krankheitsprozefl ist im Nucleus caudatus weit stérker ent-
wickelt als im Putamen.

4. Die Substantia nigra weist im Vergleich mit dem Striatum und
Pallidum nur geringfiigige Verdnderungen auf.

5. Im oralen Striatum findet sich da, wo Putamen und Nucleus
caudatus ineinander iibergehen, ein normaler Gewebsbefund.

U Haskévec: Zbl. Neur. 54, 482 (1930). -— 2 Bellavitis: Zbl. Neur. 56, 79 (1930). —
3 Stern: Arch. f. Psychiatr. 63, 107 (1921). — * Biagini: Zbl. Neur. 72, 216 (1933).



