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l~i~ 11 Tex~abbitdungen (16 :Einzelbfldern). 

(Eingegangen am 15. Oktober 1942.) 

Die alte Vorstellung, daft die Substantia nigra ein Kauzentrura dar. 
stellt (Bechterew, v. Economo), ist durch ihre bevorzugte Erkrankung 
beira posteneephalitischen Parkinson griindlich revidiert worden. Spatz 
hat ihr eine wichtige Ste]le ira extrapyraraidalraotorisehen System 
zuerkannt. Er betont, dab es a l s  wahrscheinlich angesehen werden 
rafil~te, dab die Substantia nigra rait sehr feinen extrapyraraidalraotori- 
schen Leistungen betraut ist. Trgtiako]], S~aatz und Klaue ffihren die 
schweren BewegungsstSrung@n bei dera postencephalitischen Parkin- 
sonismus auf die Ausfs dutch ihre regelmgBig schwere Erkrankung 
bei der Encephalitis epideraica zuriick. Darait tauchen aber neue 
Probleme auf, insbesondere tiber die Faserverbindungen der Substantia 
n i~a .  Es handelt sich bei dieser Erkrankung der Substantia nigra 
abet iramer urn eine Teilerscheinung in einem auch andere Hirngebiete 
ergreifenden Prozefl. Fiir rein lokalisatorisehe Fragen sind derartige 
diffuse Erkral~kungen nicht geeignet. Dazu bedarf es des Tierversuehes 
oder besonders gfinstig gelagerter I-Ierderkr~nkungen. Die nnzuggng- 
liehe Lage der Substantia nigra gestattet jedoch keine Eingriffe ohne 
Schgdigung anderer wichtiger Teile und auch bei uraschriebenen Iterden 
werden raeist andere Gebiete raitbetroffen. Anderersei~s hut es sich 
bisher imraer ergeben, dab bei einera tterde, welcher wesentliehe Teile 
der Substantia nigra mit einbezieht, auch stets parkinsonistische 
Erscheinungen ira klinischen Bild auftreten, wie z. B. bei der Weber- 
schen Ls und bei entsprechenden Herden der raultiplen Slderose. 
Ein Fall von wirklich isolierter Herderkrankung der Substantia nigra 
ist nur yon Blocq und Marinesco mitgeteilt; dieser t~aIi wird ge- 
legentlich auch unter dem Namen yon Brissaud zitiert, weil dieser 
ihn in seinera Lehrbuch erwghnt. Hier waren heraiparkinsonistische 
Erscheinungen in den le~zten zwei Lebensjahren aufgetreten. Als 
Ursache land sich ein Solit~rtuberkel, welcher nur die Substantia lxigra 
der Gegenseite ergriffen hatte, ohne die Nachbargebiete zu sch~digen. 

Bci der Regelm~Bigkeit, rait der Ausfallserscheinungen bei der Er- 
krankung der Substantia lxigra au~treten, war es nns sehr iiberraschend, 
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Ms Nebenbefund  eine betr~chtl iehe Narbe  in der Subs tan t ia  nigra anzu- 
t reffen bei e inem Mature, weleher niemMs ex t rapyramidMmotor i sehe  
Symptome  gezeigt h~tte.  

Die Krsmkengesehichte bedarf keiner l~ngeren Er6rterung. Ein mit 35 Jahren 
(1939) gestorbener Mann erkrankte 10 Jahre vor seinem Tode an einer Tuberkulose. 
Er war dreimM in einer LungenheilanstMt, 1930, 1931 und 1934, wobei im KSrper- 
befund cuber an der Lunge niemals etwas Auff~lliges vermerkt wurde. Beziiglich 
der Motorik heil~g es einmal: Gang und Bewegungen langsam, beim folgendeu Mal 
werden sie als unbehindert gesehildert. Die zur Behandlung der Tuberkulose not- 
wendigen Kuren wurden meist yore Patienten nicht ordentlich durchgefiihrt. 
1938 wird er wegen seines osoziMen Verhaltens einer Landesanstalt iiberwiesen. 
Auch hier f/illt im K6rperbefund nichts Besonderes auf, sein Verhalten ist querula- 
torisch und asoziM. Im Dezember 1938 wird er in die Landesanstalt Branden- 
burg verlegt 1. Hier ist er mehrfach neurologisch untersucht worden, ohne dag dabei 
irgendein abnormer Befund erhoben werden konnte. Der tuberkulSse Lungen- 
prozeg war progredient. Bis ~--5 Woehen vor seinem Tode war der Patient in 
der Landwirtschaft besch~ftigt. Er wurde darm zunehmend hinf~lliger und starb 
am 16. 12. 39. Als Wesentliches ist also zu betonen, dag niemMs eine Auff~llig- 
keit im nem'ologischen Befund bestanden hat. Die Sektion best~tigte die Diagnose 
einer schweren kavern6sen Phthise der re. Lunge, einer frischen Aussaat in der 
li. Lunge, einer Darmtuberkulose und ergab als Todesursache eine Perforations- 
peritonitis. 

Gehirnuntersuchung (M~ 39/239). 
Mcdsroskol)ischer Befund. Das Gehh'n ist normal groB, die Meningen sind 

zart. Es bestehen keinerlei AnomMien in der Windungsbildung oder sonst ein 
pathologischer Befund bei der ~ugeren Besichtigung. Auf dem MittelhirnschniLt 
nach Sl)atz (senkrecht zur Meynertsehen Achse) finder sich an der Stelle der re. 
Substantia nigra ein feines, yon zahlreiehen Liicken durchsetztes Narbennetzwerk, 
das keinerlei Pigmentierung zeigt (Abb. 1), w/ihrend die andere Seite vollkommen 
normal aussieht. Der Sehnitt ffihrt dureh das hintere Drittel der Substantia nigra 
und trilft bier die Narbe in ihrer gr6Bten Ausdehnung. Diese erfagt schwarze 
und rote Zone und nimmt bald an Gr61]e naeh caudal wie oral ab; naeh caudal 
endet sic mit der Substantia nigra, nach oral sind die melu' ventralen Teile der 
schwarzen Zone fast bis zu ihrem vorderen Ende zerst6rt, w/~hrend die dorsalen 
erhalten geblieben sind. V0n der roten Zone ist der grSBte Teil v6]lig in der Narbe 
aufgegangen. 

Weitere Ver~nderungen sind bei der makroskopischen Betrachtung an dem 
Gehirn nieht festzustellen. 

Histologischer Befund. Es sind untersucht worden: die gesamten Stamm- 
ganglien, das Mittelhirn, die Br~cke, die Medulla oblongata, das Kleinhirn und 
wesent]iche Teile der Rinde. _&lie B16cke wurden in Celloidin eingebettet und in 
liiekenlose Serien zerlegt. Die Sehnitte wurden naeh Heidenhain, Heidenhain- 
Woelcke, Nissl, Holzer some mit Elastica-van Giesonfarbe gef~rbt. Die Sehnitt- 
ffihrung durch die Stammganglien waren FrontMsetmitte; dureh Mittelhirn, 
Kleinbirn und Medulla oblongata wurde nach Anlegung des Mittelhirnschnitts 
naeh Sl)atz senkreeht zur .Meynertsehen Aehse geschnitten. 

Die Beschreibung des Mittelhirnbefundes e sell vorangestellt werden. Der 
I-Ierd reehts (Abb. 2) bat seine gr6Bte Ausdehnung auf It6he des Endes des Nucleus 

1 Fiir die Uberlassung der N_rankengeschiehte sind wir tIerru Direktor Dr. reed. 
habfl. Helnzr yon der Landesanstalt Brandenburg-G6rden zu Dank verpfliehtet. 

Herrn Professor Npatz sind wir fiir die Best~tigung unserer Befunde zu Dank 
verpfliehtet. 



] ~ e i t r a g  z u r  P a t h o l o g i e  d e r  S a b s t ~ n t i ~  n i g r a .  5 5 1  

Abb. 1. ~lakroskopischo Aufnahme des Mittelhirns nach Anlegung des Mittelhirnschnittes 
nach ~patz. Gro2e Narbe in der re. Substantia nigra. (Das Bild ist in tier AufsiGht 

dargestellt lind daher seitenverkehrt.) Vergr. I:I. 

&bb.  2. • des  Mi t te lh i rns ;  t t o c h g r a d i g e r  F a s e r a u s f a l l  i m  Gebie t  de r  
.Narbe ( • ) i n  de r  re.  Subs t an$ i a  n i g r a  ~ n d  de r  m e d i a ] e n  Schleife.  A u c h  die or~]s ten  Br i icken-  
fu~ke rne ,  die i m  S c h n i t t  m e d i o - v e n t r a l  y o n  d e n  c o r t i c o p o n t i n e n  B a h n e n  g e t r o f f e n  sin(l, 
u n 4  die fe inen  F a s e r n  z a m  t t i r n s c h e n k e l f u ~  s ind  ausgefa l len .  ~ e r g r .  3 , f i n a l  F ~ r b u n g :  

Heidenhain-WoeIcke.  

36*  
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tuber und des ]~eginns der Kreuzung der tlraehia eonjunotiva. Die Substantia 
nigra ist bier etwa ira I~bergang ihres mittleren zum eaudalen Drittel getrofien. 
I)orsolaterM veto Aquiidukt sieht man nooh den Kern der hinteren Vierhiigel. 
Die Troehleariskerne liegen welter oral. Auf der intakten li. Seite sieht man die 
Bahnen des Hirnsebenkelfuges and dariiber die Substantia nigro, und zwar im 
wesentliehen nut die sehwarze Zone, da die rote Zone bereits weiter oral endigt 
(Sl~atz). ~ediodorsal von den ~Bahnen des Hirnschenkelfhsses sehieben sieh die 
vordersten Briiekenful3kerne bereits in den Schnitt. Dorsolateral yon der Sub- 
stantia nigra liegt die mediale Sehleife, dorso-medial das orMste Ende der Kreuzung 
der Braehia eonjunetiva.. Auf der re. Seite befindet sieh dagegen im Gebiet der 
Substantia nigra und der medialen Sehleifo ein alter bindegewebiger Narbentierd. 
Diese Narbe umfagt yon der Snbstantia nigra die laterale, dorsale und ventrMe 
Zellgruppe, w~thrend die mediale Zellgruppe intakt ist (Abb. 3a nnd b). Ferner 
sind die Reste der roten Zone mit  Ausnahme ihrer lateralen Absehnitte in die 
Narbe einbezogen, sowie etwa 4/5 der auf dieser H6he getroffenen Teile der medialen 
Sehleife. Vom re. HirnsehenkelfuB shld die dorsalen Teile im IIerde mit  auf- 
gegangen. I)er ganze Itirnschenkelful~ erseheint dadureh sehmaler als der auf der 
gesunden Seite. Aueh sind ein Tell der dorsMen Ganglienzellgruppen der auf 
dieser I{6he getroffenen Briiekenfugformationen in den Herd mit einbezogen; 
andere Ganglienzellen dieser Seite, die nieht direkt im tIerde liegen, sind gesehrumloft 
und hyperehromatiseh. Im Narkscheidenbild sieht man auf der gesunden Seite 
neben den grobkaIibrigen Fasern dieser Gegend besonders in den dorsalen Anteilen 
zahlreiehe feine Fasern, die abet aueh die iibrigen Anteile des HirnsehenkelfuBes 
in geringerem Mage durehziehen. Auf der erkrankten re. Seite f~llt nun besonders 
das weitgehende Fehlen dieser feinen Fasern aueh auBerhalb des Herdes auf. Ira 
ganzen re. girnsehenkelfuB - -  einsehlieglieh der Anteile des Briiokenfuges - -  
besteht eine leiehte diffuse Gliavermehrung, die sioh nieht nur auf die direkte 
Naohbarsehaft der Narbe besehrinkt, Mlerdings bier und dorso-lateral iiberwiegt. 

Der Herd besteht aus tells weitmasehigem, tells diehterem Bindegewebe 
(Abb. 4). In  den 10ekeren Partien umsehlieBen die Bindegewebsziige vereinzelte 
Inseln eines zar~en, gli6sen Grundgewebes, d a s  keinerlei GanglienzelIen mehr 
enth~lt. Abr~umprodukte, gem~stete Gliazellen oder itmliehes sind nieht vor- 
handen. Innerhalb der Narbenbezirke finder sieh an einzelnen Gliazellen nur 
ganz gering Pigment gespeiehert. Aueh in der Naehbarsehaft der Narbe sieht 
man nirgends st~rkere Pigmentspeieherungen. Das Nissl- und Holzer-Bild zeigt 
in der Narbennmgebtmg eine intensive Fasergliose (Abb. 5), Anzeiehen einer 
frisehen Reaktion sind nieht vorhanden. Duroh den Ausfall des Gebietes der Sub~ 
stantia nigra und die Narbensehrumpfung ist es zu einer gewissen VerMeinerung 
der ganzen re. Seite gekommen, die auf den Sehnitten eine leiehte Asymmetrie 
bedingt. 

Der orale Tell der Kreuzung der Braehia conjunetiva grenzt mit  seinen 
ventralen Abselmitten direkt an den Herd. Ausfille sind in diesem Zentrum jedoeh 
nur gering vorhanden mad nirgends welter verf0Igbar. Welter greift der t terd 
etwas in die ventrolateralen Teile der Substantia retieularis des Hirnstammes 
hinein, t i ler  sind ebenfalls keinerlei Ausf~lle festzustellen. I)er rote Kern zeigt eine 
m/~Bige allgemeine Gliavermehrung. Sonst sind keine weiteren Ver~nderungen 
vorhanden. Die im wesentliehen betroffenen Gebiete sind also der gr6Bte Tell 
der re. Substantia nigra und die re. mediMe Sohleife. 

V o n d e r  eben besehriebenen Stelle ihrer grSBten Ausdehnung erstreekt sieh 
die Narbe naeh caudal etwa 3,75 mm und naeh oral etwa 10 mm. Dabei behi l t  
sie ihren anfangs besehldebenen Durehmesser naeh oral etwa 1,5 mm nnd naeh 
caudal etwa 1,25 mm bei. ])ann nimmt sie naeh beiden Seiten hin betr~ehtlieh 
an Umfang ab. Naeh caudal versehiebt sieh die Narbe naeh lateral, ohne ztm~ehst 
an Gr613e abzunehmen. Naeh 1,25 mm besehrinkt  sie sieh auf die lateralen Teile 
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A b b .  3a.  A b b i l d u n g  y o n  g e t  S u b s t a n t i a  n i g r a  l inks  y o n  de r  g le ichen  S c h n i t t h 5 h e  desse lben 
Schnittes. Die rechte Subst~ntia nigra (unten) ist durch den Narbenzug etwas geformier~. 

Vergr .  l l m a l .  F g r b u n g :  ~VissL 

A b b .  3b .  Das  2Vissl-Bilg t ier e r k r a n k t e n  Sei te  ze ig t  e inen  h o c h g r a d i g e n  Gangl ienzel l -  
aus fa l l  in  de r  S u b s t a n t i a  n i g r a ,  y o n  de r  n u t  n o c h  wen ige  Zel len der  m e d i a l e n  Ze l lg ruppe  ( x ) 

e r h a l t e n  s ing .  Vergr .  l l m a l .  F g r b u n g :  2Vissl. 
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Abb. 4. Ziemlich feste 13indegewebsziige i~ der Narbe etwas oberhalb ihrer gl.6Bten 
Ausdehnung'. Vergr. 27mal. Ffirbung': E l .  v .  G i e s o n .  

Abb. 5. Bei der Gli~faserffirbung" crkennt man die hoehgradige Fasergliose in tier Umgebung 
tier Narbe in tier reehten Substantiu nigra. Verg'r. 3,~m~1. Farbung: H olze~ ' .  

der Substant i~ n igr~  unter  Verschonung der mediMen Zweidrittel der mediMen 
Kerngruppe  sowie auf den Lemniseus medialis. Die Narbe h~t his hierher in ihrem 
histologisehen Aufb~u keinerlei Ver~nderungen erfahren. Auch einige Gruppen 
der dorso-l~%eralen ~riiekenfuBkerne sind noeh in die Narbe einbezogen. Auf den 
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eaudaler gelegenen Schnitben Verschieb~ sieh die Narbe noch mehr seitlich zum 
Sulcus lateralis isthmi bin und nimmt dann bald betr~ehtlieh an Unffang ab. 
Ihr bindegewebiger Anteil hat  das Aussehen eines kleinen Ovals, dessen Dureh- 
nmsser dauernd kleiner wird. l~uml ieh  gesehen hat  die Narbe die ~orm eines 
querovalen Zapfens. Sein ~ul~erster Ausl~ufer endig~ etwa 3,75 mm caudal yore 
erstbeschriebenen Sehnitt. Die ~-arbe besehr~nkt sich nach dem ]~nde der Sub- 
s~antia l~igra nut  noch auf wesentliehe Teile der medialen Schleife. Letz~ere zeigt 
in allen ihren t~ezirken eine intensive Entmarkung, Vermehrung der Gliakerne 

A.bb. 6a. Die Gllafaserf~rbung zeigt auf welter caudal ]iegenden Schnitten die hoehgradige 
Gliose im Gebiet der reehten medialen Schleife. Der Sehnitt lieg~ avl I-IShe des ~berganges 

tier Briicke zum Mittelhirn. ~rergr. 3,4real. F/~rbnng': Holzer. 

und im t to lzer-Bi ld  eine hoehgradige Fasergliose, Andere ]3ahnen lassen keine 
Soh~digung erkennen. 

Die Durchsieht der caudal folgenden Sehnit~e dutch Briieke und Medulla 
oblongata ergibt einen elektiven, ziemlioh hoehgradigen, jedoeh nieh~ vSlligen 
Ausfall der Markseheiden im Gebiet der re. media.len Schleife, der sich bis zur 
Kreuzung derselben im caudalen Ende der Medulla oblongata verfolgen 1/~/]t 
(Abb. 6a, b und e). Auf allen Schni~ten bes~eh~ in diesem Gebiet eine entspreehende 
Gliose. SchlieBlich erkennt man noeh einen sehr deutlichen Ganglienzellausfall in 
den Hinterstr/~ngen der Gegenseite sowie aueh bier eine deutliehe Gliavermehrung 
(Abb. 7a and b). Eine geringe Gliavermehrung ohne erkennbaren Ganglienzell- 
ausfall besteht aueh in den Hinterstranggebieten der gleiehen Seite. l~aeh oral 
beh~l~ der Herd anfangs ebenfalls seine Gr6Be. Die laterale und ventr~le Kern- 
gruppe der Substantia nigra sowie der gr6Bte Tell der dorsalen, mi~ Ausnahme 
einiger medialer Tefle yon letzteren, sind auf H6he eines Schnittes 1,5 mm vor dem 
zuerst beschriebenen Sehnitt noeh ausgefallen. Nur die mediale Kerngruppe ist 
hier v61lig erh~lten. Die rote Zone ist in ihren ]ateralen Zweidritteln ebenfa]ls 
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Abb.  6b. Die Markscbeidenf&rbung zeigt e inen e lek t iven  Faserausfal l  im  Gebiet~ tier 
raedJalen Schleife altf t tShe  eines Schni t tes  dttrch alas orale Dr i t te l  der  Brtlcke ( x ) .  

Vergr .  3,4m~l.  ]r~l, b u n g :  Heidenhain-Woelcke,  

Abb.  60. t tochgrad ige  Verscbm~lerung n~_d Aus i m  Gebiet  des Lemniscus  medial is  
auch  ~ f  I{0he der  Oliven ( x ) .  Vergr .  5,5real.  F~rbung:  Heidenhain-Woelcke.  
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2~bb. 7a  u n d  b. I m  Niss l -Bi ld  e rkenn t  n lan  deut i ich G~nglienzellausf~lle in den ~in~er-  
s t r a n g k e r n e n  der  li. Seite (oben) auf  t tShe  eines Schni t tes  durch  die un t e r en  Teile der  

~ e d u l l a  ob/ongata .  Vergr.  28 ,5 r ea l  F~rbung:  Nissl .  
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vSllig in den Herd einbezogen. Aueh die mediale Sehleife ist weitgehend mit- 
betroffen. Wesentliehe Tefle des BriiekelffuBes sind yon der ZerstSrung nieht 
erfaBt. Die l~arbe besteht hier in ihrem Zentrum aus reinen, ziemlioh groben. 
dieht liegenden Bindegewebsstr/ingen, die nach allen Seiten hin ansstrahlen 
(s. Abb. 4). ])ann nimmt der Herd an GrSBe ab. F~r  die Betraehtung t r i t t  eine 
gewisse Sohwierigkeit dadurch ein, dab die oralen Teile des Mittelhirns zusammen 
mit dem GroBhirn in Yronta]seheiben zerlegt wurden, die Sohnitte stehen jetzt 
also senkreeht zur Forelsehen Aehse, w~hrend sie zuvor im Mittelhirn und weiter 

_&bb. 8. Auch in welter or~len Absehnitte~ tier Substantia nigr~ besteht eine hochgradige 
Entmarkung auf tier re. Seite (x).  Vergr. 3,8,ma]. F~rbung: Heidenhain-Woelcke. 

caudal senkrecht zur Meynertschen Achse angelegt waren. ICnappe Zweidrittel 
tier Substantia nigra sind in der neuen Schnittrichtung getroffen. Auf dem Pr~- 
parat  liegen jetzt bei der Betrachtung lateral auBen die corticopontinen Bahnen 
(Abb. 8). Die mediaie Schleife liegt dorso-m:edial yon der Substantia nigra. 
Zwischen den beiden medialen Schleifen liegen die roten Kerne, zwischen diesen 
~viedemlm etwas dorsal d ie  Oculomotorinskerne. I n  der Substantia nigra erkennt 
man jetzt im wesentlichen ch'ei Kerngruppen, eine mediale, eine laterale und eine 
mittlere. Die mittlere Kerngruppe diirfte d e r  ventralen der erstbeschriebenen 
Schnittrichtung entsprechen. Die bindegewebige Narbe auf der re. Seite wird 
nach oral ein wenig kleiner und schmaler. Vonder  schwarzen Zone der Substantla 
idgra fallen im wesentlichen die Ganglienzellen der mittleren Kerngruppe in den 
Herd (Abb. 9a und b). ,Nur einige mehr dorsal und medial gelegene Zellen diesei 
Gruppe sind noeh erhalten. Medial yon der Narbe besteht eine intensive Gliosr 
im Gebiet tier medialen Schleife. Diese Gliose ist bis in die ventralen Kerngrup10er 
des Thalamus zu veffolgen (Abb. 10). Die Gliavermehrung besteht hier vor alleir 
im Centrum medi~num luys des re. Thalamus, sie ist jedoeh nirgends sehr hoeh 
gradig, iN~ach medial zu grenzt die Gliose im Gebiet der medialen Sehleife bis a~ 
den iX,Tuclens tuber. Im Markscheidenbild bestehen deutHehe Faserausf~He. Latera 
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Abb.  9a.  Die  u n v e r a n d e r t e  S u b s t a n t i a  n ig r a  der li. Seite au f  g le icher  HShe  (wie in  Abb.  9 b 
un ten) .  Vergr .  15ma] .  F&rbung:  iVissL 

Abb.  9 b. A u c h  in  den  v o r d e r e n  A b s c h n i t t e n  cter S u b s t a n t i a  n ig r a  be s t eh t  au f  tier re. Seite 
noch  eine a u s g e d e h n t e  N a r b e  m i t  Ausfal]  tier Gangl ienzel len,  die n u t  g e r i n g  in  den ~nedialen 

K e r n g l m p p e n  e rha l t en  sind.  Vergr .  ] 5 r e a l  F~irbung:  ArissL 
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yon der Substantia nigra sind aueh einige Bahnen des Hirnsehenkelfusses mit  
in die Narbe einbezogen, deutliehe Ausf~lle sind bier nieht erkennbar. Der Verlust 
an Ganglienzellen der sehwarzen Zone des" Substantia nigra betr/~gt oft mehr Ms 
s/4 der av_f dem Einzelsehnitt vorhandenen. Die rote Zone ist in dieser I-IShe 
(d. h. etwa 3,75 mm oral vom erstbesehriebenen Sehnitt) fast v61lig in der Narbe 
aufgegangen. 

Auf den noch weiter oral liegenden Schnitten wird die Narbe kleiner. Auf 
t t6he eines Sehnittes dnreh das eaudale Ende des Corpus Luys (d. h. etwa 6,25 mm 

Abb. 10. Im Gebiet des vorderen Endes tier Substantla nigra zeigt (tie Gliafaserl~irbung 
noch eine betr~chtliehe Gliose in der Umgebung der Nat'be der Substantia nigra rechts, 
die sieh au~f die mediale Schleife erstreekt nnd bis zum Thaiamus zu verfolgen ist (x) .  

Vergr. 3,8real. Ffirbung" Holzer. 

oral vor dem erstbeschriebenen Schn i t t ) i s t  yon der eigentliehen bindegewebigen 
Narbe nur noch ein kleiner Teil ganz ventral im Sehnitt  vorhanden. Der grSl3te 
Tefl der Ganglienzellen der sehwarzen Zone der Substantia nigra ist jetzt  erhMten. 
Es besteht jedoeh eine intensive Gliose sowohl lateral yon der schwarzen Zone - -  
also im Gebiet der roten Zone - -  wie medial - -  also im Gebiet der medialen Schleife. 
In  der schwarzen Zone selbst ist die Glia nur m~gig vermehrt.  Die Ausf~lle sind 
im Markseheidenbild besonders deutlieh. Die Narbe endet auf H5he eines Sehnittes 
10 mm vor dem erstbesehriebenen. Die G]iose medial und lateral und gering in 
der schwarzen Zone der Substantia selbst bleibt jedoeh noeh erhalten. Die Ganglien- 
zellen der schwarzen Zone zelgen keine Ver/~nderungen mehr. 

Das gMehseitige PMlidum li~$t in seinen eaudalen Absehnit ten eine geringe 
Fasergliavermehrung im Holzer -Schn i t t  erkennen (Abb. 11). Welter vorn, dort, 
we die TrennungsmSgHchkeit des medialen veto lateralen GHede des Pallidum 
mOglieh ist, erkemlt man eine Gliavermehrung im medialen und besonders an der 
Grenze zum lateralen Glied. Im N i s s l - S c h n i t t  sind diese Ver&nderungen nieht 
deutlich. Veranderungen der Gangllenzellen bestehen nicht. 
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In  den fibrigen Abschnitt~n des GroI~hirns ist kein wesentlieher Befund zu 
erheben. Perivasculgr liegen einige im Nissl-Prgparat griinlich angefgrbte Pigmente. 
Im Pallidum sind geringfiigige Ablagerungen yon Pseudokalk zu erwghnen, diese 
balten sioh jedoch vSllig im lgahmen der Norm. Im Striatum bestehen gering- 
fiigige perivasculgre Lichtungen. Der Thalamus, mit Ausnahme der obenerwghnten 
Tefle des Centrmn medianum Luys, das Claustrum, das Corpus Luys sowie die 
Rinde, die Meningen und das Ependym zeigen keinen pathplogischen Befund. 

Abb. 11. Die Gliafasers zeigt in tier Narbenumgebung tier re. Substantia nigra 
und geringer im Pallidum tier gleichen Seite eine deut]iche Gliavermehrung. Vergr. 2,7real. 

F~rbtmg: Holzer. 

Im Xleinhirn finden sioh mgl3ige Pigmentablagerungen in den Adventitial- 
zellen der Gefal~e des Markes und in deren Umgebung einige Melanophoren sowie 
geringe Rundzellinfiltra~e. Die Gefgl~wgnde sind vSllig intakt. Im Gebie~ des 
Nucleus dentatus sind vereinzelte Ganglienzellen slderotisch. Eine deutliche 
Gliavermehrung besteht nicht. Nur um den 4. Ventrikel ist die subependymgre 
Glia deutlich verme]~'t. Die Meningen des Kleinhlrns sind zart, das Ependym hat 
keine Kn6tchen. 

In  der Medulla oblongata erscheinen aul~er den Ausfgllen in der re. medialen 
ScMeife die Ganglienzellen der Oliven beiderseits etwas hyperchroma{isch und 
wenig geschrumpfS. Im Holzer-Prgpara~ is~ in den Oliven eine Gliavermehrung 
:~eststellbar. 

ZllsaIamenfasstlng. 
An dem sonst normalen  Gehirn l a n d  sich eine alte bindegewebige 

Narbe  im Mit te lhirn  rechts. Sie ha t  etwa Zweidrit~el der Ganglienzellen 
der schwarzen Zone der Subs tan t i a  nigra,  grol~e Teile der ro ten  Zone 
n n d  den gTSl~ten Tell der medialen Sehleife dieser Seite betroffen. Auf 
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HShe der grSBten Ausdehnung der Narbe sind aueh die dorsMen Teile 
des Brfickenfuf3es, insbesondere die BrfiekenfuBkerne, die feinen Ver- 
bindungsfasern yon der  Substantia nigra zum HirnschenkelfuB und in 
geringem Maf~e angrenzende Teile der Kreuzung der Braehiu eonjunetiva 
und der Substantia retieul~ris des Hirnstammes gesehs Die retro- 
grade Degeneration in der mediMen Sehleife ist bis in die Hinterstrangs- 
kerne, die zentripetMe Degeneration ist bis in den Thalamus zu ver- 
folgen. Eine geringe Gliose ist in hinteren Teilen des PMlidum fest- 
zustellen. 

Das Bemerkenswerte dieses FMles ist in dem absoluten Fehlen 
neurologiseher Ausf~lle zu sehen, gleiehzeitig gibt er uns Gelegenheit 
zu faseranatomisehen Studien insbesondere fiber die Verbindungen der 
Substantia nigra. 

Zun~ehst zum Mil~verh~ltnis zwisehen klinischem und anatomisehem 
Befund. Zu erwarten ws eine hMbseitige StSrung der Sensibflit~t 
und ein Hemiparkinsonismus oder eine hMbseitige in diesen Rahmen 
passende BewegungsstSrung. So bezieht Spatz Rigor wie Akinesen 
beim postencephMitisehen Parkinsonismus auf den Ganglienzellausfall 
in der sehwarzen Zone der Substantia nigra und betont besonders 
ihre Bedeutung bei den feineren extrapyramidMmotorisehen Leistungen. 
s ta r t  dessen konnte bei unserem Fall keinerlei abnormer neurologischer 
Befund erhoben werden. Wenn aueh eine gewisse StSrung der Sensibflit~t 
vielleicht hs unbemerkt b]eiben kSrmen, so war das vSllige Uber- 
sehen einer extrapyramidM motorisehen Schs vSllig ausgeschlossen. 
Auch wurde der Kranke bis wenige Woehen vor seinem Tode in der 
Landwirtschaft beseh~ltigt, was ebenfMls zumindest gegen grSbere 
extr~pyramidM motorische Symptome sprieht. Der Kranke wurde in 
der letzten AnstMt zufs yon mehreren Kollegen gesondert unter- 
sueht, ohne dM~ jemMs ein abnormer neurologiseher Befund erhoben 
werden konnte. 

]~etraehtet man den AusfM1 der sensib]en Bahnen auf den Schnitten, 
so ist immer noeh ein, wenn aueh geringer, Anteil erhMten, so dab man 
bier vielleicht nicht unbedingt mit sehweren Ausfs der Sensibilit~t 
zu rechnen braueht. 

Die Sch~digung der Substantia nigra ist jedoeh so hochgradig, dab 
sie sich auf jeden Fall klinisch h~tte bemerkbar machen mfissen. Ver- 
gleicht man den AusfM1 an Ganglienzellen in der schwarzen Zone, z. B. 
mit dem beim postencephalitischen Parkinson, so fehlt mindestens die 
gleiche, wenn nicht eine grSBere Anzahl yon Zellen wie bei vielen Par- 
kinsonkranken. Besonders sehwer betroffen ist in unserem Fall die 
ventrale Zellgruppe der Substanti~ nigra und gerade ihre Sch~digung 
beim postencephMitischen P~rkinsonismus betont besonders Klaue. 
Bei uns ist yon den Zellen dieser Gruppe nur noeh ein ganz geringer 
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lg~st im orMen Gebiet der Substantia nigra erhMten. Zwar ist entgegen- 
zuhalten, daG bei der Encephalitis epidemiea die Sch•digung die Gesamt- 
heir der Zellen der schwarzen Zone der Substantia nigra betroffen hat, 
in zahlreichen Fgllen dtirfte abet gewil~ nieht mehr Ms die  tts der 
Zellen vernichtet sein. SehlieGlich ist bei der Paralysis agitans, die 
nach Spatz und Klaue mlr Ms mildere Form des postencephMitischen 
Parkinson angesehen werden darf, auf keinen Fall die Sch~digung der 
Zellen der schwarzen Zone der Substantia nigra so hochgradig wie in 
ulaserem Fall. Es besteht hier also ein unvereinbarer Widersprueh zu 
diesen Beobaehtungen. Eine Erklgrung bietet vielleieht die Entstehung 
des Prozesses im vorliegenden Fall. Es handelt sich urn eine ganz a r e  
~'arbe. Irgendwelche Reste eines entzfindlichen Prozesses, einer reak- 
riven Entztindung oder Reste eines Abbauvorganges sind nicht vor- 
handen. Auch ein Zusammenhang mit der Tuberkulose besteht nicht. 
Von den Narbenziigen sind Inse]n yon Grundsubstanz umschlossen, 
ohne daG auch in ihnen noch ein Abbau oder reaktiver Vorgang vor- 
handen w~re. Alles dieses sind Zeiehen einer sehr alten Narbe, die ver- 
mutlieh auf einer Erweichung beruht;  mSglicherweise ist sie sehon in 
friiher Kindheit  entstanden, so dM~ eine kompensatorisehe ~3bernahme 
der Leistung dureh die Gegenseite oder andere Zentren ermSglieht 
wurde. Diese Erklgrung scheint mehr fiir sich zu haben, Ms etw~ die 
Annahme, auch grSbere, sps im Leben entstandene Vers 
der Substantia nigra kSnnten vorkommen, ohne daG dabei ldinisehe 
Erscheinungen bestehen (Emma). Dieser untersuchte bei 65 Individuen, 
die keine Zeichen einer extrapyramidMmotorisehen Sehs auf- 
wiesen, die Substantia nigra und land in 21 F~llen gewisse Ver~nderungen 
der Nervenzellen, der Glia, des Bindegewebes und der Gefs Diese 
Vers erscheinen uns allerdings im Durchschnitt  so gering- 
fiigig, daG weitgehendere Schliisse hieraus zu ziehen kaum stat thaft  
sein diirfte. 

Auch zur Kls der Verbindungswege der Substantia nigra ]eistet 
dieser Fall einen Beitrag. Durch Exstirpationsversuche und dutch 
herdfSrmige Ausfs l~l]t sich eine Abhgngigkeit der Substantia nigra 
vom Striatum und Pallidum und besonders yon letzterem nachweisen 1. 
Wird im Tierversuch mit der Grol~hirnrinde Striatum und PMlidum 
entfernt, kommt es zur hochgradigen sekundgren Degeneration der 
Substantia nigra, ttierbei ist der Ausfall des Striatum und namentlieh 
des PMlidum yon aussehlaggebender Bedeutung. Aueh bei Anence- 
phalen and I~Ierderkrankungen (Riese u. a.) wurde gleiches beobaehtet. 
Bei dem Gamperschen Mittelhirnwesen bedingte das Fehlen des PalIidum 
,den Ausfall der Substantia nigra. S~gatz sehl~gt far die Verbindungen 
zwisehen Pallidum und Substantia nigr~ die Bezeichnung Traetus 

1 Spatz: Handbuch der ~Teurologie yon Butane und ~oerster, ]~d. 1. 
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pallido-entopeduneularis vor, well der Nucleus entopeduncularis niederer 
Wh'beltiere die vermutliehe Urform der Substantia nigra ist. C. und 
O. Vogt weiscn eine strionigrale Bahn naeh. Sie ffihrt dutch die kapsel- 
nahen Antefle des PMlidum vom Striatum zur Substantia nigra. ~ber-  
einstimmend mit der yon C. und O. Vogt gefundenen Verlaufsriehtung 
ihrer ~asern zeigt sie in unserem ~Talle keine Degeneration. Nach S2)atz 
und C. Winlcler kommen abet neben den vom Pallidum zur Substantia 
nigra ziehenden Fasern aueh solehe in der Gegenriehtung vor; diese 
seheinen jedoch nur in der Minderzahl (nach Spatz) vorhanden zu sein. 
Dafiir sprieht in unserem t~alle die, wenn aueh geringe, Gliavermehrung 
im Pallidum, wenn man nieht annehmen will, dal~ hier eine retrograde 
Degeneration vorliegt. 

Die iibrigen efferenten Bahnen der Substantia nigra bestehen 0ffenbar 
nut  aus kurzen Bahnen zum HirnsehenkelfuB. Die entspreehenden 
Experimente haben naeh Spatz wegen der unvermeidbaren Mitver- 
letzungen noch zu keinem sieheren Ergebnis geffihrt. Degenerationen 
langer Bahnen sind nieht beobaehtet worden. In unserem ~M1 sind nur 
wenig ausgedehnte dorsale und im wesentliehen dorso-mediale Teile 
des Hirnsehenkelful~es und einige der benaehbart liegenden Ganglien- 
zellen der Brfickenful~formation betroffen. Es besteht abet welt fiber die 
direkt betroffenen Gebiete hinaus am I-Iirnsehenkelfu/3 aueh aul~erhalb 
der Narbe ein hoehgr~diger Ausfall der feinen Fasern. Dieser Ausfall 
ist besonders aueh in den laterMen Teilen hoehgradig. I m  ganzen tIirn- 
sehenkelfuB besteht eine, allerdings dorsal fiberwiegende Gliose. Dieser 
AusfaH der feinen Fasern kann Mso als direkte Folge der Narbe in der 
Substan~ia nigra angesehen werden. Man darf danaeh wohl die feinen 
Fasern Ms die wesentliehen efferenten Bahnen der Substantia nigra 
ansehen. Andere Ausf/~lle an Bahnen oder l%sern yon und zur Substantia 
nigra konnten nieht gefunden werden, womit natfirlieh nieht behauptet  
werden soll, dM3 sie nicht vorkommen. 

Als zweites Wesentliehes Ausfallsgebiet ist die mediMe Sehleife zu 
nennen. Doeh wird hier ihr Verlauf nur faseranatomisch mit beispiel- 
halter Klarheit best/~tigt. 

Zusammenfassend sei kurz das Wesentliche wiederholt: Es wird 
fiber eine ziemlieh ausgedehnte Narbe in der reehten Substantia nigra 
und der medialen Schleife bei einem 35j/ihrigen Manne beriehtet, ohne 
dal3 kliniseh irgendein abnormer neurologischer Befund erhoben werden 
konnte. Es wird die Diskrepanz zur fiblichen Annahme der t~edeutung 
der Substantia nigra als einem extrapyramidalmotorisehen Steuerungs- 
zentrum betont nnd eine ErkI~rung dafiir in der Genese der wahr- 
scheinlieh sehon in irfiher Kindheit  entstandenen Narbe gesueht. Eine 
Gliavermehrung im Pal]idum sowie besonders Faserausfalle im I-Iirn- 
sehenkelfuB der gleiehen Seite werden als Ausfalle efferenter Bahnen 
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der Substantia nigra gedeutet. Hierbei werden die feinen Fasern des 
] :I irnschenkelful~es als  d ie  w e z e n t l i c h e n  e f f e r e n t e n  B a h n e n  de r  Sub= 

s t a n t i a  n ig r a  angesehen .  D a s  ~ b e r g r e i f e n  der,  N a r b e  auf  d e n  L e m n i s c u s  

med ia l i s  ze ig t  den  Ve r l au f  de r  sens ib len  B a h n .  
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