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Yer~tndernngen in den Pyramidenbahnen 
bei einem besonderen Starrezustand. 

Von 
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Mit 3 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 25. Oktober 1948.) 

Im  Falle B. Friedrich, geb. 26.9. 190~, aus der Hell- und Pflege- 
anstalt  Wiesloch fanden sich an den. Pyramidenbahnen Veri~nderungen, 
die ich im folgenden mi~teiler~ will. Wir verdanken die Untersuchung 
des l~alles dem Entgegenkommen des damaligen Direktors der Aastalt, 
t ter rn  Dr. MScs:En, wofrir wir besonders dankbar sind. 

Anamnese aus dem seinerzeit vorgelegten grzt]iehen Fragebogen: iN'ach An- 
gabe der Mutter etwa :3/4 J~hr nach der Geburt erkrankt. Bei den AngehSrigen 
keine Nerven- oder Geisteskr~nkheiten. Er sei wegen Versteifung der Beine in 
Behandlung eines Orthopgden gest~nden, der eine Sehnenverpf]anzung vor- 
nehmen wollte. W~r dauernd gu~erst pflegebedfirftig, konnte aber zu Hause 
gehalten werden, bis Anfang 1945 wegen Zerst5rnng der Wohmmg die Unter- 
bringung in einem Luftschutzkeller erfolgte. Be/und naeh dem Fragebogen :-Liegt 
dauernd zlt Bet~, kann nicht spreehen, bringt nur unverst~tndliehe Lattte hervor. 
V511ig hilflos zu Bert, kann sieh so gut wie nicht bewegen. Diagnose : 0rganisches 
:Nervenleiden. 

Die Aufnahme in Wiesloeh erfolgte am 19.1.45 offenbar im Anschlul3 an 
einen weiteren heftigen Luftangriff. Aus der Wieslocher Krankengeschiehte: Er- 
schreekend mager, hoehgradig verkriippelt. Absolat hilflos, allgemeine atheto- 
tisehe Starre. Links konvexe Skoliose sehwerster Art. (Die auf dem Sektionstiseh 
gemaehte Abb. 1 gib~ eine gute Vorstellung.) Reflexe nieht auslSsbar. Pupilten 
reagieren auf Licht. Folgt mit den Augapfeln dem schwipsenden Finger. Fast 
fehlender Lidsehlag. Kam bereits mit Bronchialerseheinungen in die Anstslt. 
Am 25.1.45 Tod. KSrpersektion: Lobgre Pneumonie links, Thymus persistens. 
Am 8chgdel auffallend grol]e Orbital- und Nebenhohlrgume der Nase. 

Das Gehirn wurde uns zur Untersuchung iibers~ndt. Im Verhgltnis 
zu den Umstgnden war es iiberr~schend gut entwickelt, etwas klein aber 
normal proportioaiert;  Gewicht in geh~rtetem Zustande etwa 1150. 
Windungen der Stirnlappen g~nz leicht atrophisch. Zerlegung in 
Frontalschnitte. Ver~trikel leieht erweitert. Balken schmal. ~irgends 
Erweichungen oder auffiillige Verhi~rtungen. Pin durchweg ganz leicht 
fibrSs verdickt, lie~ sich in groBen Stricken abziehen. Gefgl~e an der 
Basis zart~ olme Besonderheitem Die Hauptvergnderungen waren irL 
der Brricke und im verli~ngerten ~iark festzustellen. 
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Be]und in der Bri~cke: Im lqisslbild (Frontalschnitte) im BriickenfnB normale 
Anordnang und Ausbreitttng der Ganglienzellb~nder. Die grSBeren Ganglienzellen 
durchweg gut erhalten. Bei den kleineren Formen 6ftcr Verwischung der Tigroid- 
substanz, Seitw/irtsdr/ingLmg der Kerne. Die ver/~nderten Zellen zerstreut, nicht 
an einer Stelle m~ssiert. In Briickenful] wie Haube die lViakrogliakerne iiberall 
stark vermehrt and vergrSBert. Gef/~l]e ohne Besonderheiten, ohne jegliche In- 
filtration. Das l~arkscheidenbild zeigt in den peduncul/~ren Feldcrn (die vom 
Pes loedunculi aus der L/~nge nach die Briicke dttrchziehen) stellenweise eine leichte 
Aufhellung. Doch ist zu ber/icksichtigen, dab im einzelnen Bfindel die Nerven- 
fasern nichb alle senkrecht, sondern teilweise schief getroffen sind, wodurch 
eine dunklere Schattierung hervorgerufen wird. An einzeln erfaBbaren Mark- 
fasern keine Auffalligkeiten. Auch im ]31ELSCHOWsKYbild keine einwandfreie 
Ausfalle feststellbar. 

Das Gliafaserbild enthiillte eine attsgedehnte Fasergliose (Abb. 2). Sie war in 
den frontalen 3 F/infteln der Briicke yon geringerer Starke. In  diesen am meisten 

Abb. 1. Bei der Sek~ion angefertigt. 

ergriffen die Areale der Ganglienzellb~nder, weniger stark die peduncul~ren 
Felder, am schw/~chsten die aus dem Kleinhirnhirn her durch die Brachia pontis 
einziehenden Strange; lateralw~rts nahm in diesen die Gliose rasch ab, so dab die 
eigentlichen Brachia pontis frei waren. In den caudalen 2 F/infteln der Br/icke 
zeigte die Gliose eine welt grSBere St~rke. Am meisten waren hier ergriffen die 
Pyramidenbahnen, die sich in dieser Gegend zu einem Strange vereinigen und 
so geschlossen in die Oblongata einziehen. Man hatte hier den Eindruck einer 
anisomorphen Glianarbe, zumal da auch eine deutliche Vermehrung der kleinen 
Gef~Be bestand. Und doch war auch in diosen Arealen st~rkster Gliose, wie Nissl-, 
Markscheiden- und Bielschowskybild zeigten, die normale Gewebsstruktur erhalten. 
In  den die Pyramiden umschlieBenden Ganglienzellfeldern fanden sich ganz fiber- 
wiegend Ganglienzellen yon normaler BBschaffenheit. Gelitten hatten verh/iltnis- 
mgBig nur wenige der kleineren Ganglienzellformen. 

In  der Br/ickenhaube land sick eine sehr starke Gliose im Nucleus reticularis. 
Auch hier wieder neben riesigen Faserspinnen normal erhaltene Ganglienzellen. 
Eine Sklerose der ttaubenbahn, die sich in dieser Gegend in verschiedene Strange 
teilt (WEIsSCHEDEL), war nicht feststellbar. 

An einzelnen Stellen gelang es in der Briicke (und auch sonst), mit Ersatz- 
methoden Hortegaelemente darzustellen. Sie waren yon normaler Bildung und 
Ausdehnung. Das Fettbild ergab keinen patholegischen Fettbestand. 

Befund im Kleinhirn. Purkinjeze]len im wesentlichen gut erhalten. Normale 
Faserk6rbe. Kleinhirnmark wenig beteiligt, doch die in die Rinde einlaufenden 
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~M_arkleistehen bis zum letzten Ende mehr oder minder stark verfasert. Die 
ScHm~WRsehen Dreieeke vielfaeh stark hervortretend. Kleinhirnrinde frei; gli6se 
Erfassung der BEl~G~IA~schen Fasern kaum angedeutet. Nucleus dentatus im 
Vlies, Zellband und M~rk stark faserg]iSs erfaBt, reiehlich Faserspinnen, da- 
gegen die Ganglienzellen erhalten. In  den Brachia conjunetiva Erseheinungen 
wesentlieh sehw/~cher. 

Be]und im verli~ngerten .Mark. Die auffa]lendste Erscheinung eine enorme 
Gliose mid Verkleinerung der Pyramidenbahnen. In  Abb. 3 sieht man, wie die 
stark ghSs erfal~ten unteren Oliven in normaler GrSBe hervortreten, dagegen die 
Pyramiden, die sonst an dieser Stelle ungef/~hr den gleichen Raum einnehmen wie 

2~bb. 2. Gliafaserf~Lrbung. Photographie. Vergr6Berung 1: 2,5. 

die Oliven, zu einem kiimmerlichen Anh/~ngsel zusammengeschrt~mpft sind. Starke 
Gliose samtlieher Gehirnkerne mit Ausnahme des Aeustieuskerns, d e r n u r  wenig 
betroffen ist. Sehleife wenig beteiligt. Der gesamte Nueleu~ retieularis attfs 
sehwerste in Mitleidensehaft gezogen. 'Auch in der Oblongata keiI~ st/~rkeres 
Hervortreten der Haubenbahn. Im Gegensatz ztt den sehweren Befunden im 
Gliafaserbilde zeigen alle Gehirnkerne s~hr gut erhaltene Ganglienzellen; auch im 
Bielsehowskybilde waren die Fibrillen in den Zellen oft ausgezeichnet darstellbar. 
HSehst auffallend war, dab im Markseheidenbilde in den kiimmerliehen Resten 
der Pyramidenbahn viele Markscheidenfasern sieh gut erhalten zeigten, beider- 
seits etwa in gleieher Menge. 

Be[uncl im Grofl-, Zwisohen- und Mittelhirn. GroBhirnrinde intakt. In  den 
Marklagern des GroBhirns unverkennbare Tendenz zu Gliafaserbildung mit teil- 
weise reehb stattliehen Faserspinnen; dies gilt sowohl ftir das subeortieale wie 
das tiefe Mark. Immerhin handelt es sieh nttr um einen unbedeutenden Befund; 
das Markseheidenbild war intakt. Dem entspraeh das Bielsehowskybild. Eine 
Ausnahme bildete die Capslfla interna, die nieht unbetraehtlich fasergli6s erfaflt 
war und die gul~ere Markbegrenzung des Putamen. Putamen selbst ganz frei. 
Im Pallidum externum einzelne reeht grol3e Faserspinnen. Pallidum internum 
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frei. Commissura anterior recht stark ergriffen. Nucleus basalis reichlich mit 
Faserspinnen durchsetzt. 

In der Nigragegend aufFrontMsehnitten iiberall starke l%andfaserung. Nucleus 
ruber faserarm, dagegen rings um seine basale Begrenzung diehte Fasergeflechte, 
offenbar die Formation cupiliforme yon Foix undNIKOLESKO (St'ATZ, ], zit. 
S. 500). Die Faseru waren in verminderter St~rke weir dorsalw~r~s verfolgbar. 
Nigra in den frontMen Partien verh~ltnism~Big frei; dagegen traten in distaleren 
FrontMschnitten im schwarzen Band gro~e Faserspinnen aufi Anulus aqaae- 
ductus c~udalw~rts immer starker gliSs entartet, ebenso die l%aphe. Knieh6cker 
und Locus coeruleus frei. Thalamus in seinen lateralen Partien kaum betei]igt, 

2~bb. 3. Glialaserfiirbung. Photographie. Vergr0i3erung 1:3,2. 

dagegen medialw~rts gegen die innere K~psel zu teilweise stark verfa~ert. Pes 
peduneuli in den mittleren Partien leieht erfa~t. Sehleii% nur wenig beteiligt. 

In  vor]iegender Arbeit wollte ich haupts~chlich den Befund cur 
Mitteilung bringen. Die t)athogenese will ich nur kurz streifen. Es 
handelt sich haupts~chlich um die Frage, ob eine exogene oder endo- 
gene Entstehung des Leidens anzunehmen ist. 

Ffir eine exogene Entstehung kSnnte die anisomorphe Glianarbe 
in der Brficke herangezogen werder~. Dagegen spricht aber, dab in 
der l~arbe die Gesamtstruktur des Gewebes erhalten ist, ja dal~ mitten 
in den Faserwucherungen normale Ganglienzellen aufzufinden sind. 
Welter spricht dagegen, dab weder bei Mutter noch bei Kind eine 
schwere Erkrankung vorausgegangen ist. Ich babe, um diesen t 'unkt  zu 
kl~ren, die Schwester des Verstorbenen aufgesucht. B. sol1 in den ersten 
)/[onaten ganz gesund gewesen sein; dann setzte die Steifigkeit ein. 

15" 



228 WILHELM HOLZEI~: Verandertmgen in den Pyramidenbahnen. 

Die Schwester konnte im iibrigen die Aaamnese nicht welter ergi~nzen. 
Nur  das wul~te sie noch best imlnt  aazugeben, da$ die Niutter das Kind 
ausgetragen hat ,  ohne mit  der Arbeit  auszusetzen. 

Fiir eine endogene Ents tehung spricht der ~uBere Befund. Man 
vergleiche die Abb. 1 mi t  den Abbildungen, die N[EI~Z~ACREI~ (S. S. 60), 
SCHOLZ (S. S. 657), BIELSCHOWSKY (s. S. 163) in ihren Arbeiten bringen. 
Aber in allen diesen Fallen handelt  es sich um Leukodystrophien der 
Marklager der GroShirns. Eine solche ist indessen, wie vor alleln das 
Niarkscheidenbild erweist, bei B. nicht  vorhanden  gewesen. Bemerkens- 
wert ist aui3erdem, dab MEI~ZBACHEa in seiner Arbeit die MSglichkeit 
des Einsetzens der Krankhe i t  in einem tiefer gelegenen Hirnabschni t t  
besonders bespricht.  Vielleicht kSnnte es sich trotz der In tak the i t  der 
iibrigen Famil ienmitgl ieder  doch um eine Erbkrankhei t  handeln, die 
eben nur  selten, unter  besonderer Konstel lat ion in Erscheinung tr i t t .  
Eine sichere Entscheidung ist bei dem Einzelfalle nicht zu f~llen. 

Auch auf  die MSglichkeit, an die man  in dem Falle denken kann,  
dal3 ein Tell der Pyramidenbiindel  in der distalen Briicke einem Neu- 
ronenwechsel unterliegt,  will ich nicht weiter eingehem 
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