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Das morphologische Syndrom der amaurotischen Idiotie (A.I.) gehSrb 
noch immer zu den am eindeutigsten charakterisierten neuropatholo- 
gischen Bildern. Von einer absolu~en Spezifit/~t kann zwar nicht mehr 
gesprochen werden, seitdem die. gleichen Befunde am nervSsen Paren- 
chym auch bei der GAVCHE~schen Krankheit erhoben werden konnten, 
bei welcher die Nervenzellen an Stelle der Lipoide Kerasin speichern 
(LINDAU U.a.). Aber aueh naeh anderen 1%iehtungen hin hat sich die 
pathologisehe Anatomie der A.L kompliziert, seit in den ersten Jahren 
dieses Jahrhunderts SAc~s und SCHA~F~ vom infantilen, SPI~LMEYE~ 
und O. VOGT YOre juvecnilen Typus die ersten klassischen anatomischen 
Beschreibungen gegeben habcn. Vor allem waren es mehr oder weniger 
schwere diffuse und systematische Marksch~den, sowie quantitativ be- 
sonders akzentuierte und auch qualitativ aus dem l~ahmen der ,,ubi- 
quit~ren" Zellerkrankung herausfa]lende Befunde am Kleinhirn, welche, 
5fter in Verbindung mit Bahndegenerationen, den Untersuchern auf- 
fielen. 

Die folgende Mitteilung will die noch sp~rliche Kasuistik yon System- 
degenerationen bei A.I. bereichern und versuchen, einen Beitrag zur 
Pathomorphogenese dieser Befunde zu  liefern. Diese erh~lt in dem 
beobachteten Fall ein besonderes Licht durch Beachtung der klinisch 
ganz im Vordergrund stehenden epileptischen und myolclonischen Erschei- 
nungen und der anatomiseh vor allem au//allenden Dentatumbe/u~w~e: 
Die Untersuchung geht ferner der u. W. erst durch eine einzelne Beob- 
achtung yon LIEBE~S 1 hergestellten anatomischen Beziehung zwischen 
A.I. und Myoklonusepilepsie nach. 

* I-Ierrn ProL Dr. W. SCHOLZ in dax~kbarer Verehrung zum 60. Geburtst~g. 
1 Siehe ,,Nachtrag bei der Korrektur" auf S. 145. 
Arch. f. Psychiatr. u. Z. Neut.0 Bd. 185. 9 
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Klinik 1. 

Rolf-Peter Mi., geb. 24. 5. 1942, gest. 28.12. 1948. 

Familie: Pat. ist aul~erehelich gezeug~ und yon nicht naehweislich jfidischer Ab- 
stammung. Vater und dessen 5 Gesehwister sollen si~mtlich ,,kurzsichtig" sein. Eine 
Sehwester der Mutter des Vaters soll geistig minderbegabt und verschroben gewesen seia, 
und zwar keine gro[3en epileptischen An/Slle, aber,,Schauer" gehabt haben. Der Vater 
der Mutter war in der Jugend Trinker, sparer fanatiseher Abstinenz]er. Der Vater 
selbst hat  eine mittelgradige sehla/]e Parese beider Beine, die er auf eine n i t  10 Mon~- 
ten durchgemaehte spinale Kiaderlahmung zurfickfiihrt; eine Untersuehung war 
nieht mSglieh. Zwei jfingere H~lbgeschwister des Pat. sind gesund. 

Eigene Vorgeschichte: Normale Geburt und Entwicklung im 1. Lebensjahr. Ein- 
jahrig Masern. Sol] wahrend dieser Krankheit 8 Tage gesehlafen haben und zu den 
Mahlzeiten nur mfihsam erweckbar gewesen sein. Verz5gerte weitere Entwieklung; 
lernte erst mit  2 Jahren das L~ufen. Sehwer erziehbar, widerstrebend, Einzelganger. 
Mit 3 gahren Seharlach and Keuchhusten. 

Mit knapp 4 Jahren, im Frithjahr 1945 auf der Flucht  aus Bromberg, Gelbsueht. 
Einige Wochen nach Abklingen derselben wieder schlafsfichtig, wechselnd mit  
motorischer Unruhe. Wurde u~sauber. Ym Laufe der folgenden ~onate  stellten sieh 
generalisierte Kramp]an/iglle and aueh isolierte Muskelzuekungen ein, erstere seit 
April  1946 zeitweise mehrmais taglieh, zeitweise etwa 1 real wSchentlich. 

Erste klin~sche Beobachtung auf der Kinder~bteilung des Stadtisehen Kranken- 
hauses Braunschweig im Jahre  1946. _&us dem Befund: Kan~ kaum allein gehen, 
il~t nieht alleia, beseh~ftigt sieh nicht, ist vSllig unsauber. L~tern: Hilusdriisentbe. 
re. mit  Infi l t rat  im re. Unterlappen. Luesreaktion im Blur neg. Krarap/an/dUe 
wurden innerhalb yon 8 Wochen nicht beobachtet. Aueh vou Myoklonismen ist noch 
nichts vermerkt. 0pthalmologdseh : Augenhintergrund o. B. 

Seit 1947/48 besteht naeh Angaben der 5~utter eine re.-seitige ~uskelschwache. 
Geistig sei das Kind erst seit der Gelbsucht zurtickgegangen. 

Wegen sieh wieder hgu/ender An/~ille (fast stfindlieh) Sommer 1948 Wiederauf- 
nahme im Braunschweiger Krankenhaus. Aus dem Bef~nd: Sprieht auch einfache 
Worte nicht mehr naeh. Vermag nieht mehr zu stehen und zu sitzen. Liegr meist mit  
angezogenen, fiberkreuzten Beinen auf dem Rficken. Krampfanf~lle generalisierter 
Art. Intern:  Altersentsprechend entwiekelt. Leicht hypertonische Muskulatur. Dick 
weiBlieh belegte Zunge. Neurologiseh: Bauchdeckenreflexe nieht sicher zu erhalten. 
Sehnenreflexe normal stark, seitengleieh. ,,Pat. ist immerzu n i t  Armen und Beinen 
in Bewegung". Encephalographie : Hydrocephalus internus. 

Zur weiteren Pf]ege im Sommer 1948 Aufnahme in den NeuerkerSder Aastalten. 
I~ier irmerhalb weniger Wochen erhebliehe allgemeine k5rperliehe Erholung, auch 
Anfalle warden zunachst under tgl. 0,1 Lumin@ seltener. Das Kind sprieht nieht, 
reagiert ~ber auf Ar~ruf. Aus dem neurologischea Befund: Triage Lichtreaktion der 
Pupillen. Sehwaehe des re. Armes und li. Beines. PSt~ und ASR lebhaft, li. starker 
als re. Armeigenreflexe re. gleieh li., sehr lebhaft. Babinski li. pos., re. neg. Dauernde 
motorische Unruhe. BewuBtseinslage meist benommen. ,,O]t ldu]t nut ein Zuel~en 
durch den KSrper, der Kopf  wird nickend mehrmals nach vorn gebeugt". Gelegent- 
l ich isolierte Bewegungen der Arme, die an pl6tzlich abgestoppte athetotische Be- 
wegungen erinnern. Im Sept. 1948 werden Anfalle trotz der Luminalgaben wieder 
haufiger (Mle 30 60 rain). 

i l=[errn Direktor Dr. HAE~SEL, NeuerkerSder Anstalten, bin ich fiir persSnliche 
Bemiihungen um die anamnestisehe Aufklarung sowie fiir ~-berlassung tier Kranken- 
geschichte zu Dank verpf]iehte~. 
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Zur weiteren Klgrung am 4. 11.48 Aufnahme in der Nervenklinik G6t~ingen. 
Liegt in Embryonalstellung, wimmert vor sieh hin. In ]azt allen Muskelgebieten 
myoklonische Zuckungen mit :Bewegungseffekt. Tonus: Spasmus mobilis. Eigenreflexo 
schwer zu erhalten. Babinski neg. Reagiert kaum aaf Sohmerzreize. Sehluekakt nieht 
gestSrt. - -  Verlauf: GeMiu/te Krampfan/iille mit Verstgrkung der Myoklonismen. 
Naehts dauerndes Sehreien und S~Shnen. EEG (4. 11.48): Steile Sehwankungen 
versebiedener Frequenz. Krampfpotenti~le. Synohroner Ablauf bei Coordinaten- 
sehreibung. 

Als Pflegef~ll am 16.12. 48 zur I-Ieilanstalt GSttingen verlegt. Schwer dystro- 
phisehes Kind. ~yoklonismen im Gesioht und Extremitgten. Wimmert dauernd. 
Keine Naokensteifigkeit. Trgge Liehtreaktion der Pupillen. ErhShter Extremitgten- 
tonus. Neurologisoh unvergndert. Bei hgufigen Anfallen r/iekwgrts gebeugter Kopf, 
oftener Mund, verstgrkte Myoklonismen. 23. 12. : Schlgft viel, sehreit im Waehea 
laut vor sieh hin. 27.12. : Bronehopneumonie. 28.12. : Exitus letalis. 

Anatomie. 
KSrperaektion (Doz. Dr. tt. ORT~XER) : Hoehgradige Abmagerung, Blutarmut, 

Deeubitus. Das Kind sonst dem Alter entsprechend entwiekelt. Bleibende Schneide- 
zghne im Durchbruch. Thymus dem Alter entsprech~nd. Hinter der reizlosen 
reehten Gaumenmandel kirschgroBer verkgster Lymphknoten; 2 weitere liegen 
under der reehten Brusth~u$ (Skrofulose). Ausgeprggte fortgesehrittene Pneumonio 
der ganzen rechten Lunge, die auch ausgedehnte Pleuraverwaehsungen zeigt. Die 
Leber is~ auf dem Sehnitt fleekig mit undeutlieher Lgppehenzeiehnung. Die Neben- 
ltieren, besonders die reebte, sehr lipoidreieh. Sonst an den endokrinen Organen 
nichts Auffglliges. - -  Die Dur~ h~ftet an den Schgdeln/~hten noeh fest. 

Frisehgewich~ der Organe in g: Cxehirn 720, Herz 90, Lunge re. 260, li. 100, 
Leber 560, Niere re. 50, li. 50, Milz 40. 

Die histologische Untersuehung der K6r~erorgane 1 findet in Hgmatoxylin-Eosin- 
schnitten auger einer eitrigen Pneumonie der Lungen niehts Wesentliehes. Milz und 
Leber zeigen eine mgl3ige Hypergmie: An den Eingeweideorganen sieht man keine 
Veriinderungen im Sinne der N I ~ x - P I c x s e h e n  Krankheit. Auf Sudan-III- 
Sehnitten stellt sich eine mitte]gr~dige, noch als normal anzusprechende Fettleber 
dar. Milz und Herzmuskel sind ganz frei v0u Lipoiden. In der Niere sind fleckfSrmig 
begont orangegefgrbte Granul~ in den Epithelien der Itauptstfieke L Ordnung zu 
sehen. Ein auffallender Befund finder sieh lediglieh in der Lunge: Hier sind normal 
gefgrbte lipoide Substanzen nieht nur in den abgeschilferten Alveolarepithelien, 
sondern aueh in den nocb im Verb~nd befindlichen und vet allem aueh it/unregel- 
mgBiger Verteilnng in den Zellen des inters{itie]len und periarteriellen Bind'egewebes 
gespeiehert. Abnorm grebe Zellen oder Sohaumzellen, wie sie fiir die NI~ra~--  
P*oKsche Krankheit charakteristiseh sind, wurden in keinem Organ gesehen. 

Hirnsektion: Formolgewieht des Gehirns 740 g. Die pialen Venen fiber der Kon- 
vexitgt sind erheblich gestaut. Die weiehe IffJrnhau~ ist, besonders im Bereich der 
Bas~lzisternen, sehr derb und verdickt. Es besteht ein symmetriseher Hydrocephalus 
externus. Die Basisgefgl~e sind zartwandig, normalka]ibrig und ohne herdfSrmige 
Wandvergnderungen. 

Das GroBhirn ist yon derber Konsistenz und in sgmtlichen Anteilen hocbgradig 
atrophisch. Kleinhirn und ttirnstamm sind yon der Atzopbie deut]ich st/ixker be- 
troffen als das Grol3hirn. OberhMb der erweiterten Cisterna oerebello-medullaris 
sind die angrenzenden Teile beider Kleinhirnhemisph/~ren und des Unterwurms 
besonders s~z'k ~trophiert, so dal] hier eine gut walnul~grol~e Aush6hlung ent- 

Herrn Prof. G. B. G ~ u ~  sehulde ich Dank f/ir Durchsieht der Pr/~parate und 
wer~vo]le Ratsehl~ge. 

9* 
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standen ist. Auf dem Mittelhirnquersehnitt ist das Areal der Substantia nigra 
vSllig depigmentiert. Der Aquaduct ist erweitert, die Randkonturen des Mittelhirns 
springen i~folge der Atrophle hervor. - -  Naeh Trennung der GroBbirnheraisph~ren 
durch S~gittalschnitt zeig~ Sieh ein Hydrocephalus des 3" Ventrikels und der Seiten- 
kammern. Es fi~llt ferner die besondere Kleinheit der Epiphyse auf. Die reehte 
Hemisphere wird unsezier~ gelassen, die linke in Frontalsehnitten zerlegt. Auf 
diesen linden sieh keine herdfSrmigen Ver/~nderungen. Absehnittsweise scheren sich 
beim Schneiden dig oberen Rindensehiehten yon den unteren ab (leiehter Status 
spongiosus). Auf Sagittalschnitten dutch die linke und I-Iorizontalsehnitten (lurch 
die reehte Kleinhirnhemisph~re zeigt sieh eine allgemeine, im unteren Wurm 
~kzentuierte Rindenatrophie. Das I-Iilusmark des 1~. dentatus ist heller als das iibrige 
Kleinhirnmaxk. - -  Auf Quersehnitten durch Briieke und l~edull~ oblongata ab- 
gesehen yon einer erhebliehen Erweiterung des 4. Ventrikels keine Besonderheiter~, 
ebenso nicht auf einem Halsmarkquerschnitt. TiGfere Absehnitte des R/iekenmarks 
wurden nieht konserviert. 

Gewieht der re. GroBhirmhemisph~re 265 g, Lange 13,8 cm, Breite 5,4 em; Klein- 
hirnbreite 8,5 Gin. 

Histologischer Be/und. 
Bei Betraehtung yon NIssL-Hemisphgrenschnitten f~llt sehon mit bloBem Auge 

eine Umkehrung des normalen Verhaltnisses der Zelldichte zwisehen l~inde un4 
Mark auf: a]s helles Band ums~umt jene dasinfolge abnormen Gliazellreiehtums 
sehr viel dunkler tingierte l~arklager. Sehwache Vergr5Berungen zeigen, d~] im 
Bereieh der U-Fasern ein heUer zellarmer Streifen Rinde und Mark noeh besonders 
scharf voneinander abgrenzt. Der l~ervenzellbestand der Rinde ist diffus, aber 
5rtlich unterschiedlich erheblich geliehtet, die erh&ltenen Zellen sind si~mtlich blab 
und blasig deformiert. Der Schiehtenaufbau ist dadurch stellenweise verwisehm 
Eine ausgesproehe n pseudolaminare Akzentuierung des Zelluntergangs findet sich 
streekenweise in der 4. bis 5. Schicht, und zwar bevorzugt in den Windungst~lern 
(Abb. 1). Occipital ist dieser Befund ausgesprochener als frontal. - -  St~rkere Ver- 
grSBerungerL zeigen an s/~mtlichen Gang/ienzellen die typischen Befunde der amau- 
rotischen Idiotie. Die Tigroidzeichnhng ist dutch eine blaBgelbliehe, wabig struktu- 
rierte Substanz ersetzt, welche die Zellen f6rmlieh aufgetrieben hat. In einzelnen 
Zellen erhaltene Reste yon l~ISSL-Substanz sind in den Spitzenfortsatz gedrangt 
oder in einem br6ckeligen Saum r~ndst~dig angeordnet. Dendriten sind gr6Bten- 
f~eils n~eht mehr erkennhar. Der Kern ist ebenfalls vergrSBert und sehr hell, die 
Kernmembran ist sehr zart, veto Kernehromatin sieht man auBer dem l~ucleolus 
meist nur 1--2 derbere Str/~nge, die yon diesem zur Kernmembran hin ziehen. Die 
astroeyt~re Glia ist vor allem in den tieferen Rinclensehichten vermehrt, ihre 
plasmaarmen Kerne erscheinen relativ groB; hell und z. T. deformiert. Es finden 
sieh zahlreiche, aus relativ grol]en Mikrog!iakernen bestehende Neuronophagien. 
Aueh St~bchenzellen sieht man occipital reiohlieher als frontal in den unteren 
Rindenschiehten. Ortliehe Untersehiede des Ganglienzellprozesses sind im Bereich 
der Rinde night in iiberzeugender Weise erkennb~r. Der abnorme Gliazell- und 
-faserreiehtum des M~rklagers ist in s~mtliehen Grol]hirnabsehnitten gleiehm~Big 
vorhanden. - -  Die Silberimpr~gnation nach BIELSO~OWSKu und naeh 1%~[Z~O~T 
bringt an den Nervenzellen der Windungskuppen auffallend lange wellige Spitzen- 
dendriten zur Darstellung. Die intrazellul/~ren Fibrillen erscheinen tells an den Rand 
gedr~ngt und zusammengeb~eken zu sein, teilweise abet aueh zerst6rt. Eindeutige 
ALZ~rE:[~E~sehe FibriUenveranderungen linden sieh in tier l~inde nieht. Die Fett- 
]grbung yon Gefriersehnitten stellt den kSrnigen Inh~lt der gesehwollener~ Ganglien- 
zellen blaBgelb dar. D~neben trifft man in der Rinde auf dunkle, unregelm~Big 
gestaltete kleine Keme mit einem lipoidhaltigen, relativ scharf, abet unregelm/~Big 
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begrenzten Plasmahof; es 1/~13t sich yon diesen Elementen nicht sicher sagen, ob sie 
untergehende kleine Nervenzellen oder M~krogli~zellen sind, welche ebenfalls das 
pathologische Lipoid speichern. Die Oligodendro- und die Mikrogliazellen sind frei 
yon Lipoiden. Die Markscheiden]dirbung li~Bt eine Rarifizierung der Radiar- und vor 
allem der Tangentialfaserung der Rinde erkennen. Im tiefen M~rk des Oecipit~l- 
lappens finder sich eine leichte Marklager-Aufhellung, wahrend Frontal  und 
Parietalmark nicht erkermbar verandert sind. In den N. optici erheblicher Markzer- 
fall. Die Zelleinschliisse haben sich in der Groghirnrinde nirgends mit Eisenhi~ma- 

Abb. 1. Frontalrinde. Pseudolaminlire Akzentuierung eines allgemeinen Nervenzellenausfalles 
in der IV/V, Schicht (-k). Schlechte F/irbbarkeit der erhaltenen, ,,amaurotisch" veriinderten 

Nervenzellen. Gliazellwucherung im Mark. 

toxylin gef/~rbt. Die Glia/aser/~irbung nach ~=[OLZER zeigt eine gleiehm/~Bige, die 
unteren Rindenschichten einbeziehende isomorphe Fasergliose des gesamten Mark- 
lagers (Abb. 2). Die Gliafaserdecksehicht ist mittelgradig verbreitert. 

In den subkortikalen Grisea finden sioh geringe, aber deufliche Intensit/~ts- 
unterschiede des Zellprozesses. So sind im Striatum die tdeinen Zelten erheblich 
schwerer verandert als die groBen. W/~hrend diese durohweg noch Reste yon I~ISSL- 
S~lbstanz enth~[ten, h~ben jene alles Chromatin bis auf einen winzigen Nucleolus 
und eine h~uchzarte Kernmembr~a verloren und sind dadurch zu schattenhaften 
G~bilden gewordem In den Adventitialr/~umen der Gef/iBe sieht man im ganzen 
Stammganglienbereich recht erhebliche FettkSrnchenzellinfiltrate. Besonders 
schwere Zellver/~nderungen sieht man im Pallidum. Der Plasmaleib der Zellen is~ 
hier ganz unfSrmig aufgetrieben, einzelne untergehende Zellen heben sich als groBe, 
blasse, kernlose S/~cke eben noch yore Untergrund ab. In manchen Zellen sieht man 
irmerhalb der kSrnigen Lipoidmassen einzelne und mehrere runde, homogen blau- 
gr/inlich gef/~rbte Bezirke. Hier ist offenbar eine weitere degenerative Umwandlung 



134 S. HADDENBROCK: 

der path01ogischen Fiiilmassen im Gang. Aueh die Makroglia ist im Pallidum st~rlcer 
ver/~ndert., ihre Keme sind blaB, vergr6$ert und deformiert, zarSe Plasmastri~nge 
scheinen dasselbe Material zu en~halten wie die Nervenzellen. Besser erhalten 
erseheinen an I-Iand des NISSL-Bildes die Zellen des Thalamus, wobei allerdings 
zwisehen den einzelnen Kernen deutliche Unterschiede bestehen. Man trifft auf 
mehrere doppelkelmige Ganglienzellen. Im Fettsehnitt slnd die Einlagerungen der 
Thalamuszellen abschnittsweise sehr viel kri~ftiger orange gefiirbt als die der Rinden- 
oder Striatumzellen; der Farbton grenzt mitunter an den des gewShrdiehen Lipo- 
fuseinpigments. In medialen Kerngebie~en sieh~ man, ahnlich wie in den Nigra- 
zellen, neben kriftig orangenen Granula gr6i~ere mehr schollige nnd gelb]ieh ge- 
fiirb~e Einschliisse. Die Silberf~rbung stell~ in diesem Gebiet multiple kuglige bir 

Abb.  2. Dichte  Fasergl iose des gesamten  l~[arklagers und  des Pal l idum,  
ferner  im Bereich der dorsomedialen Tha lamuskerne  und  des Yifindungsgebie- 
tes der  B indea rme  ira N. tuber.  Keine  Gliose des Striatum-HoLzEI~-F~rbung. 

wabige intrazelluli~re Strukturen dar, welche den in Abb. 11 aus der S. nigra darge- 
stellten entsprechen. Wi~hrend sich in den dorso-medialen Thalamusabsehnitten und  
besonders dieht im Pallidum ein Gliafaserfilz gebildet hat, ist bemerkenswe~$erweise 
das Striatum freigeblieben (Abb. 2). !m ganzen Stammgangliengebiet trifft man auf- 
zahlreiche Neuronophagien.--Im Hippocampu8 sind die Nervenzellen des Endblattes 
weitgehend, die des resistenten Bandteiles des Ammonshornes nahezu v511ig ausge- 
fallen, wi~hrend der SOMME~sche Sektor, Pri~subieulum und Subiculum gut erhalten 
sind. Das ItoLzERbild zeigt in den gelichtete~ Bezirken eine wesentlich diehtere 
Fasergliose als im subgyraien Mark (Abb. 3a u. b). Im Mittelhirngebiet sind relativ 
schwer betroffen die ~bsolut pigmentfreien Iqigrazellen. Die Einschlfisse sind bier i n  
den meisten Zellen vakuolig gekammert, ein Befund, weleher weniger im l~ettschnitt 
als bei der Ze11- und l~ibrillenfi~rbung zum Ausdruek kommt (Abb. 8) ; die l~ibrillen 
umsehlingen diese Vakuolen, so dab den ALZrrE!MEI~schen l~ibrillenver/~nderungen 
iihnliche Bflder ents~ehen (weiteres fiber Veri~nderungen der Nigrazellen siehe unten). 
Zahlenmi~Big reduziert erseheinen auch die Ruber-Elemente, wi~hrend die Augen- 
muskelkerne noeh einen dichten ZeUbesatz aufweisen. Schwerer als die Zellen der 
Briickenhaube sind die Scha!tzellen der eortieo-eerebellaren Bahnen im BriickenfuB 
veriiJadert, und zwar aueh hier die kleineren Elemente stirker als die gr513eren. In 
der Medulla oblon~jata erreieht der ZellprozeB wieder eine besondere Intensi~/s Vor 
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allem die 01ivenzellen sind zahlenm/il]ig stark reduziert, die erhaltenen zu tropfen- 
f6rmigen Beutelehen deformier~ mit  pyknotisehem, in die Spitze gedr/~ngten 
Kern. Zahlreiehe GliaknStehen im Olivenband, offenbar alles Neuronophagien, yon 
denen im Gesichtsfeld bis zu 8 gez~hltG werden. K~um geringer sinct die Ver'inde- 
rungen in den trinterstrangs - und Hypoglossuskernen. Ein Intensit/~tsuntersehied 
des Prozesses zwischen sensiblen und motorischen Hirnstammkernen 1/~l]t sieh nicht 
feststellen. 

Weniger deutlich im Markscheidenbfld, markant dagegen in der Fett- und[ Glia- 
faserf~rbung stellt sieh im Mit~el- und Brfickenhirn eine symmetrische Degeneration 
beider Bindearme in ihrem ganzen Verl~uf vom Dentatum bis zur Kreuzung und 

Abb. 3 a und b Ammonshorn. a: Fast vSlliger Ausfall der Nervenzellen im Endblatt und Endblatt- 
stiel, b: Im Bereich der Zellausf~ille wesentlich dichtere G]iose als im Mark des Gyrus hippocampi. 

Einstrahlung in den Nucleus ruber dar. Die Areale der Bindeaxme und des N. ruber 
sind dicht/ibers/~t mit  FettkSrnckenzellen und M~ssen noch nicht phagocy~ierter 
lipoider KSrper. Das Myelin der zerfallenen Markscheiden liegt groBentefls auch 
noch un~bgebaut im Gewebe. Die Gliafaserf/~rbung zeigt in den degenerierten 
Systemen bereits einen dichten Faserfilz. AuBerdem finder sich im Mittelhirn in den 
Arealen der Pyramiden- und frontoeerebellaren Bahnen eine symmetrische Faser- 
gliose, sowie in der Medulla oblongata im Bereich der Fasersysteme der uuteren 
Oliven (Abb.4a u. b). Ein Fettabban ist auBerhalb des Bindearmsystems nirgends im 
Gang. Die Markseheiden sind mR~elhirnabwirts in den Pyramidenbahuen symme- 
trisch nur wcnig geliehtet, ebenso im Hflus der unteren 0l iven;  deren Zellband ist ira 
Markscheidenbfld deutlich versehm/~lert. Im Halsmark auBer der leichten Pyra- 
miclenliehtung keine Strangdegenerationen. 

Die erheblichsten und interessantesten Ver/~nderungen sieht man im Kleinhirn. 
Im ~e r s i eh t sb i ld  eines NISSL-Schnittes aus der I~emisph/~renmitte (Abb. 5 a) spring~ 
als erstes der vSllige Ausfall der KSrnerzellen in die Augen, deren gli6s substituicrte 
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Schicht sich kaum yon den ebenf~lls gliazellreichen Markstrahlen abgrenzen la i r .  
Die Moleku]arsehicht ist erheblich verschm~lert, S~ern- ur~d Korbzellen sind in ihr 
nicht mehr zu linden. Die Purkinjezellen sind zahlenm~]ig st~rk reduziert, die er- 
haltenen mehr oder weniger schwer verandert.  Stellenweise sieht man iippige 

Abb. 4 a und b. Fasergliose im Gebiet des N. tuber, der Pyramiden- und 
occipitocerebellaren Bahnen und der unteren 0liven. 

Abb. 5a und b Kleinhirnrinde. a: Hemisph~renrinde. Ausfall der K6rncrschicht bei re!ativera Er- 
haltensein der Parkinjezellen. Verschm~,lerung der zahlreiche lockere und dichte Gliastrauchwerke (+) 
enthaltenden ~folekularschich~. b: Rinde des Kleinhirnwurm. Relatives Erhaltensein der KSrner- 

schicht. St~rkere Ausf~ille der P~rkin]ezellen. Strauchwerke in der l~olekularschicht (-]-). 

Gliastrauchwerkbildur~g. Die Durchsioht verschiedener Kleiahirn~bschnitte zeigt 
welter,  da ]  die Rindenver~nderungen 6r~lich verschieden sind. So ist im Bereich 
des m~kroskopisch st~rk ~trophischen Wurmes die KSrnersehicht noch relativ gut 
erh~[ten, w~hrend get ,de  in diesen Bezirken die Ausf~lle der Purkinjezellen strecken- 
weise die der iibrigen Kleinhirnrinde noch iibertreffen (Abb. 5b). IterdfSrmige 
L~ppchenerbleiehungen l inden sich neben der allgemeinen Rinden~trophie nicht. 
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Bedeutend sind die Zellausfi~lle im Nt~eleus dentatus. Sie sind herdf6rmig betont, 
stellenweise ist fast eine ganze Schlinge des M~anderbandes nervenzellfrei. Die Ver- 
/inderungen der erhaltenen Dentatumzelien sind insofern bemerkenswert, als man 
einmal Exemplare mit he]lem Kern und prall lipoidgeftilltem Plasmaleib antrifft, 
au~erdem aber solche mit dunklem, pyknotischem Kern und pyramidenf6rmigem 
Leib, der homogen und noch relativ ehromatinreieh ist, also Befunde, welche der 
isch~misehen Zellver~nderung im Sirme S~IEnM~Y~S zumindest reeht nahe 
kommen (Abb. 6). Weit~r trffft man auch in diesem Kerngebiet auf doppelkernige 
GanglienzeUen. (t)ber die Befunde yon Einsehlul3kSrpercben in den Dentatum- 
Zellen. N/iheres uaten im Zusammenhang.) 

Qualitativ halten sich die Ver/~nderungen der PuRKI~zEzellen, welche besonders 
seh6n das Fibrillenbild zeigt, im Rahmen des Bekannten. Die Dendriten sind teil- 
weise monstr6s geschwollen und 
tragen h~ufig an ihren Verzwei- 
gungen Lipoids~cke mit strah- 
ligem Fibrillenkranz. Manche 
dieser Anhangsgebilde sind stark 
argentophil, yon einem hellen 
Hof umgeben und wirken wie 
selbst/~ndige Plaquesbildtmgen 
(Abb. 9). Der Inhalt spindeliger 
Neuritenansehwellungen ist et- 
was dunkler tingiert und zeigt 
nieht die grobwabige Zeichnung 
der Lipoids~eke, ist jedoch eben- 
falls nicht ganz homogen, so dal3 
man aueh hier den Eindruek 
ortsfremder Einlagerungen hat. 
Die Faserk6rbe der Purkinje- 
zellen sind v6llig versehwunden, 
ebenso die Tangential-, Kletter- 
und Moosfasern. - -  Im Denta- 
tum-IIilus sind die Achsency- Abb. 6 a und b 5Tervenzellen aus dem N. dentatus. 
linder erhebIich reduziert, die a: Typisch ,,amaurotisch'" ver~nderte Zelle. 

b: ,,Isoh~misoh" ver~nderte Zelle. 
erhaltenen fragmentiert und teil- 
weise verdiel~. Um die Dentatum - 
ze]len sieht man keine perig~nglion~ren AxonkSrbe mehr, dagegen dunkle Fibrillen- 
kniiule, welche real in, mal auf der Zelle zu liegen seheinen. Den Verlust der Tangen- 
tialfaserung der Rinde zeigt auch das Markscheidenbild, aul3erdem eine Rarffizierung 
der Markscheiden in den M~rkstrahlen. ])as Vliel3 des N. dentatus ist gelichtet. Von 
einem noch erheblich st/~rkeren Markseheidenzerfall sind die abftihrenden Fasern im 
Hilusgebiet dieses Kernes betroffen (Abb. 7). Die Fett]~irburtg zeigt einen friseheren 
Abbau nut im ttilusgebiet. Hier liegen neben noeh nich~ abgebaut~n Markseheiden- 
fragmenten zahlreiehe kr~ftig orange gef~rbte FettkSrnehenzellen sowie noeh unge- 
speicherte FettrSpfehen. Im fibrigen Mark und in der Rinde ist kein Fettabbau im 
Gange. Nur im $iefen Kleinhirnmark tr~fft man auf relativ zahlreiche K6rnehenzell- 
infiltrate der Gefi~Be. Die Lipoide der Purkinjezellen und ihrer Dendritenplaques 
haben gegenfiber dem degenerativen Fettabbau im Dentatusgebiet eine mattgelbe 
F/s der Inhalt der Axonschwellungen hat sich mit Sudan I I I  nicht gef~rbt. 
Im HOLZ]~l~chnitt zeigt sieh eine diffuse Fasergliose des ganzen Kleinhirns, welche 
im Gebiet des Markseheidenunterganges im VlieB und Itilus besonders dicht ist, 
Weniger dieht und mehr an die Gef/~e angelehnt ist die Gliose im fibrigen biefen 
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und subcor~icalen Marklager sowie im Bereich der zellentblSl~ten KSrnerschicht. 
Letz~ere grenzt sich fibrigens auch im Gliafaserbild kaum gegenfiber dem Mark ab. 
In der 1Violekularschicht streben in dichter Lage Gliafasern senkrecht zur Rinden- 

Abb. 7. Sagittalschnitt dutch den N. dentatus. Schwerer MarkzerfaU im Hilus, geringerer im VlieI3. 
Bei + keine Marl~sch~tden, sondern Tangentialanschnitt der Rinde. SPI~L~IEYER-~'~rbung. 

oberfli~ehe auf und kreuzen sicb unter der 0berfli~che mit  einer breiten Tangential- 
faserung. 

Die Pia weist auBer der schon makroskopisch beschriebenen Fibrose keine 
Besonderheiten auf, insbesondere keine path~logische Lipoidspeicherung. Eine solche 

finder sich ebenfalls nicht in den 
Plexus charioidei. Auch die J~lut- 
ge]~ifle zeigen keine pathologischen 
Ver/~nderungen. 

Besonders hervorgehoben zu wer- 
den verdienen endlich Befunde, wel- 
che im Rahmen des morphologischen 
Gesamtbildes unauff/~llig sind, j edo ch 
nichSsdestoweniger bedeutsam zu 
sein scheinen. Durch die bereits er- 
w~huten , ,Vacuolen"-Befunde in 
Nigra-, Pallidum- und Thalamus- 
zellen, sowie durch die Beobachtung 
yon LIEBE~S aufmerks~m gemacht, 
haben wir den N. dentatus in ver- 

Abb. 8. Stark vergr613erte Zelle aus der S. nigra, sehiedenenF~rbungennochmalseiner 
Multiple ,,Vacuolen", die ~on -- z. T. zusammen- genauen Durchsicht unterzogen. Das 
gebackenen ? -- fibrill~ren ElemenSen umsponnen E r g e b n i s  w a r ,  d a b  s ich  in  s p ~ r l i c h e r  

sind. Sflberimpr~gnation nach BrE:~SCKOWSKY. Zahl (_pro Schnitt 1 4  Exemp]are) 
in~razellul/~r und p~razellulgr ge- 

legene runde K6rperchen fanden, welche zweifellos den ,,Myoklonusk6rperchcn" 
im weiteren Sinne zuzurechnen sind (Abb. 10a, b, c, e, f). Lage, Anzahl, Form un4 
f/~rberischer Charal~er dieser - -  in eindeutiger Form nur im I)entatum und S. nigra 
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gefundenen - -  Gebilde variieren. Sie wurden intrazellul~r, parazellul~r und ganz 
vereinzelt auch i'rei im Gewebe gesehen. Meist kommen sie in der Einzahl vor, mehr 
als dreifach wurden sie in einer Zelle nicht mit Sicherheit gesehen. Zwar zeigt das 
N~ssLbild relativ zahlreiche Nervenzellen mit multiplen runden hellbl~ulichen 
Bezirken im Plasma (}thnlich einer grobblasigen Schaumze]le), die sich hei dieser 
Fi~rbung tinktoriell nicht yon d~n grSgeren Myokl0nuskSrpern unterscheiden; doch 
warden die ,,Blasen" bei anderen Fs im Gegensatz zu den Myoklonus- 
k6rperchen nicht dargestellt. Dieser Befund l~$t neben anderen Momenten daran 
denken, d~Bdie MyoklonuskSrperchen aus ZusammenfluB und tfistochemisch6r Ab- 
wandlung jener intrazellul{~ren ,,Blasen" hervorgegangen sind, - -  Kreisrund ist 
offenbar ihre endgiiltige Form, unscharf oder zackig begrenzte Exemplare scheinen 

Abb. 9 a--,c K1einhirntinde. :Eigenartige drusen~hnltche Lipoidplaques an den Dendriten 
der Purkinje-Zellen mit mehr oder we~iger argentrophilem Zentrum, dichtem Rand un4 

teils strahligem, teils stacheligem, tells zweigfSrmigem :Fibriltenkranz. 
Sflberimpr~igna~ion. 

jiingeren En~wicklungsst~dien zu entsprechen. - -  Die:Markscheidenfi~rbung nacI~ 
I~EIDENHAIN (nicht aber die nach SPIELMEYER !) tingiert die Kugela tiefsckwarz 
und bringt mitunter in gleicher Weise noch Teile der kSrnigen Speichersubstanz zur 
Darstellung (Abb. 10a--c). - -  Im Sudan III-Schnitt bleiben die KSrperchen in der 
Rege[ ungef~rbt, desgleichen in zahlreichen Z6llen auch Teile des k~irnigen Zell- 
illhaltes (Abb. 10d). - -  Bei Silberimpr~gnation erweisen sich kr~ftig argentophil die 
Gebilde erst in reifen, ,,ausgetragene~" Stadien uncl zeigen um sin hellbraunes 
Zentrum einen dunkleren ~ul~eren Rand;.in anderen, offenbar jiingeren Stadien sind 
dis intrazellularen EinscMfisse schw~cher and homogen gefi~rbt (Abb. 10e u. f). 
Rosa bis rot f~rben sich die KS~erchen im H~matoxylin-Eosinschnitt, blab griin- 
blau im v&~ GIEso~-Pr~parat. Dis nach B~sT mit Carmin m~d nach L A ~ s  und 
LA~G~ANs-G]~DRE durch Jodreaktion versuchte Glykogenfi~rbung blieb negativ. 
Die A~nyloidf~rbung durch Methylviolett nach W~IGERT ergab eine etwas dm~kler 
violette Anf~rbung der MyoklonuskSrperchen als des iibrigen Zellinhaltes. 
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Was die regiontire Verteilung dieser Vertinderungen betrifft, so sei noehmals 
betont,  daI~ ,,reife" Myoklonusk5rperchen der besekriebenen gut charakterisierten 
Ar t  auBerhalb des Dentatums und der S. nigra (bier wurde auf vieleI~ Sehnitten nut  
e in  eii~deutiges Exemplar  gefunden !) nieht mit  Siekerheit festgestellt werden 
konnten. Nur die erw/~hnten intrazelluli~ren singul~ren und multiplen bli~ulichen 
Blasenbildungen im NIssLbild, denen im Silberbild argentophobe IAchtungen ent- 
sprechen, fanden sieh aueh im Pallidum, Thalamus un4 besonders zahlreieh in der 
Substanti~ nigr~ (Abb. 8). An den Zellen des letztgenannten Kernes fiel noch e~was 
auderes auf: die Fettfi~rbung zeigt in zahlreiehen Zellen neben der ~auptmasse 
eines relativ feia granulierten hellorangefarbigen Lipoids noch grSbere, mehr 

.Abb, 10 a--f. Nervenzellen aus den ~. dentatus mit granulSsen und sph~rischen (lipophoben, lecithi- 
~aoiden und argentophilen) Einschltissen und bereits sequestrierten Kfrperchen. a--c: H~ID~NH&tN- 
~iirbung; d: Sudan III-Fiirbung (-[- lipophober Hof); e und f: Sflberimpr~gnation nach BI~I~- 

SCHOWSKY. 

.schollige und aueh heller gelblich gef~rbte Einschlfisse in meist rands~ndiger und 
kernferner Lagerung. Im HEIDE~I~AII~-Sehnitt fi~rben sieb diese Sehollen als tief- 
.sehwarze Granula an. Dieselbelx Plasmapart ien also, welehe sich bei Fettfiirbung 
wie die MyoklonuskSrperchen im Dentatum fast gar nicht, irL der 2qigra hellgelb 
gef~rb$ hatten, waren auch grSber struktuiert und f~irbten sieh wie ebenfalls die 
MyoklonuskSrperchen mit  dem HEII)ENnAI~schen I~ma toxy l in  tiefschwarz. - -  
Auch  im Thalamus sieht man in manehen Zellell 2 verschiedene Lipoid- bzw. 
Pr/~lipoid-,,Phasen", 4och f~rbten sich bier - -  ebenso wie in tier I{irtlrlr~de - -  keine 
~ei le  des Zelleibinhaltes mehr mit  Eisenh~matoxylin. 

I .  

W a s  z u n ~ c h s t  d ie  klinische Epikrise unse re s  F a l l e s  b e t r i f f t ,  so i s t  
d a v o n  a u s z u g e h e n ,  daI~ d ie  u r sp r i ing l i che  U n t e r s c h e i d u n g  e ines  in fan-  

t i l e n  (T~u u n d  e ines  j u v e n i l e n  T y p u s  (SPI]~LMEYER-VoGT) 4e r  
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A.I. durch die yon BIELSOttOWSKY genauer beschriebene sp/itinfantile 
Gruppe und durch die Gruppe der Sp~tf/~lle (KuFS, HALLERVOI~DEIq) 
erweitert wurde. Die Herausstellung dieser 4 Typen rechtfertigb sich 
dadurch, dab jede Gruppe klinisch gewisse erbbiologische, syndroma- 
tische und Verlaufsbesonderheiten aufweist, denen auch quantitative, 
qualitative und topographische Eigenarten des anatomischen Prozesses 
entsprechen, wie sie im einzelnen hier nicht zu rekapitulieren sind. Unser 
Fall fiigt sich nicht nur dem Erkrankungsalter, sondern auch dem kli- 
nischen Typus nach gut in die sp~tinfantile Gruppe ein. Von der in- 
fantilen A.I. unterscheidet ihn die nichtj/idische ~asse, das Fehlen des 
roten Maculafleckes, die relativ lange Krankheitsdauer mit Ausbleiben 
eines ausgepr~gten Marasmus und schlieBlich der Umstand, dab nicht 
die fiir die Friihf~lle typischen Streckkr~mpfe (,,Enthirnungsstarre"), 
sondern generalisierte epileptische KrEmpfe, Petit:mal-Anfglle und 
spgter Myoklonismen auftreten und schlieBlich zu den hervorstechend- 
sten Symptomen werden. Uber die Entwicklung der feineren neuro- 
logischen Syndromatik ist den Krar~kenpapieren niehts Genaueres zu 
entnehmen (das Kind wurde wenige Wochen vor seinem Tod erstmalig 
nervenfach/irztlich untersucht). Vermerke, dab es schon Ende des 
1. Krankheitsjahres kaum mehr allein zu gehen vermochte und nach 
weiteren 2 Jahren nicht mehr stehen und sitzen kann, weisen jedoch 
darauf hin, dab ataktische Erscheinungen, wie sie als Ausdruck der 
starken Kleinhirnbeteiligung yon BIELSC~OWSXY fiir die sp~tinfantile 
Form hervorgehoben werden, auch in unserem Falle schon friih und 
ausgepr~gt bestanden haben. Daneben fie] yon Anfang an eine dauernde 
motbrische Unruhe des. Kindes auf, die leider aus den ersten Jahren 
nicht sachverst~ndig beschrieben ist und spg~er mit ,,plStzlich ab- 
gestoppten athetotischen Bewegungen" verglichen wird. Diese extra- 
pyramidal~n Hyperkinesen und die epileptischen Kr~mpfe sind aber 
Symptome, welche mehr dem juvenilen Typus zugehSren, yon dem 
unser Fall durch seinen weniger protrahierten Verlauf wiederum unter- 
schieden ist. 

Bemerkenswert sind die klinischen Parallelen mit den 3 sp~tinfan- 
tilen Geschwisterfs BIELSO!~OWSKYS. Auch deren Sippe war nicht- 
jiidisch, hier wie dort liegt keine nachweisliche Sippenbe]astung mit 
A.I., dagegen mit Epilepsie (in BIELSCItOWSKYS Fgllen sogar Seitens 
beider Eltern) bzw. unklaren epileptiformen oder myoklonischen Er- 
scheinungen vor. Die klinische Erkrankung beginnt iibereinstimmend 
im 4. Lsbensjahr mit epileptischen Krampfanf~llen, deren H~ufigkeit 
znn~chst zunimmt. Alle 3 Geschwister batten wie unser Fall ataktische 
Erscheinungen, waren nach 2 Jahren tief verblSdet und starben nach 
3--4 Krankhei~sjahren. Auch bei ihnen kam es nicht zur Entwicklung 
des Maculafleckes, sondern zur einfachen Opticusatroph~e. Schliel]lich 
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bestanden wie in unserem Falle spastisehe Paresen mit zeitweise posi- 
tivem Babinski. Fast  nur das pr~iterminale Auftreten yon Myoklo- 
nismen unterseheidet also unsere Beobaehtung von jenem F~llen. 

Nimmt man zu diesen 3 Fiillen BIELSOHOWSKYS die 4 spi~tinfantilen 
Gesehwisterfi~lle yon JANSKY, 3 Fglle yon BRO])MA~ und einen you 
M~mI~ESCO hinzu, deren klinisehe Bilder, soweit sie mitgeteilt sind, 
nicht wesent]ieh aus dem Rahmen jener und me~nes Falles heraus- 
fallen, so ergeben diese 5 Beobaohtungen die beaehtliche Zahl yon 
12 kliniseh gut eharakterisierten Fi~llen des spi~tinfantilen Typus mit  
lm Vordergrund stehenden Krampfanf~llen. 

Den Beginn der Krankheit  mit Kri~mpfen und das sp~tere Auftreten 
ausgepr~gter Myoklonismen hat  unsere Beobaehtung sehliel~lich noeh 
mit dem Fall yon LIE~ERS gemein, bei dem myoklonische Erscheinungen 
w~hrend der letzten 3 Lebensjahre in weehselnder St~rke und nur im 
Schlaf sistierend dauernd bestanden hatten. Da bei unserem Patienten 
SehstSrungen infolge der frfihzeitigen Demenz klinisch kaum in Er- 
seheinung traten,  mu.B angesichts der Umsti~nde, dab aueh die Myo- 
konusepiiepsie im Kindesalter beginnen kann, mit Reflex- und Tonus- 
steigerung einhergeht und ebenfalls zur Demenz fiihrt, die lclinische 
Di]/erentialdiagnose zwischen A.I. und Myolclonusepilepsie retrospektiv 
oHengelaesen werden. 

II .  

Die anatomische Rubrizierung eines syndromatisch und erkrankungs- 
zeitlieh sp~tinfantil verlaufenden Falles hat sich zun~chst daran zu orien- 
tieren, ob die morphologischen Befunde mehr dem infantilen oder mehr dem 
]uvenilen Typus.entsprechen. Sieht man zun~ehst einmal yon der Binde- 
armdegeneration ab, so fiigt sich unser Fall i~berwiegend in das pathe- 
logische Syndrom des ~uvenilen Typus: Es besteht eine einfache Optieus- 
atrophie ohne die spezifische Maeulaveriinderung, es fehlt - - v e t o  N. 
dentatus und der S, nigra abgesehen - -  die ftir die infantilen F~lle 
eharakteristische Eisenh~matoxylinfi~rbbarkeit der Speiehersubstanz in 
den ~qervenzellen, und es fehlt auch eine diffuse oder herdfSrmig-un- 
systematische bzw. in Anlehnung an die phylogenetisch jiingeren 
Systeme akzentuierte Marklagerseh~digung des Grol~hirns. Dagegen sind 
die fiir juvenile und spi~tinfantile F~lle typischen 6rtlichen Intensit~ts- 
schwankungen des Zellprozesses vorhanden (Betonung in den extra- 
pyramidalmotorischen Stammhirnkernen, im Dentatum und in der 
Olive, Abschw~chung in manchen Thalam~skernen)sowie eine differente 
histoehemisehe Besehaffenheit der pathologisehen Lipoide: Einma] ist, 
wie es fiir die Sp~tformen der A.I. eharakteristisch ist (KUFS, HALLWl~- 
VO~DE~), die Lipoidumwandlnng in Riehtung auf die f~rberischen geak-  
tionen yon Neutralfetten ungleieh welt fortgesehritten, zum anderen 
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findet sich in Dentatum-, Nigra- und Thalamuszellen eine durch grSBere 
Granulaform, geringere Farbbarkeit  uncl kernferne Lage ausgezeichnete 
zweite Lipoidphase. ,,DAB wir es niemals mit einem Lipoid seharf eha- 
rakterisierter chemischer Zusammensetzung zu tun haben, sondern mit 
Lipoidgemischen, in denen nur ein bestimmtes Lipoid vorherrscht und 
diesem Gemisch die tIauptreaktion aufprfigt" ist abet eine Feststellung, 
die HALLEI~VOI~DEN auch wieder gerade im Hinblick auf die yon ihm 
beobachteten Spatfalle trifft. 

Da hier speziell der Frage nachgegangen werden sell, we in den 
Rahmen der morphologischen Varianten der A.I. die Bindearmdegenera- 
tion einzuordnen ist, sei zunaehst ein ~berblick fiber den Formenkreis 
der bei A.I. vorgefundenen Markschgden gegeben. Diese lassen sieh u. E. 
in 4 Gruppen aufteilen, welche wahrscheinlich nicht nur morphologisch, 
sondern, w'as noch zu diskutieren sein wird, aueh pathogenetisch unter- 
schieden werden mfissen. 

Die erste undHauptgruppe umfal]t die schon erwahnten diffusen Mark- 
lagerschaden bei infantiler A.I., welche bis zur gallertig-schleimigen 
Erweiehung des gesamten GroBhirnmarklagers gehen k6nnen (BRo])- 
-~A~, BIELsc~ows~ ~, GLoBes Fall A, WENDEaOWI~ mit anderen, 
OS~E~AG) oder zu seiner Sehrumpfung und Sklerosierung f~hren (Fall B 
v=on GLoB~s). Damit verbunden ist ein mehr oder weniger vollstandiger 
Markfaserverlust der direkten cortieofugalen Bahnen im Hirnstamm 
(Mittelhirn- und Brfickenfu6) und R/iekenmark (P~rramidenareal). AuI]er 
den genannten Fallen geh6ren hierher Beobaehtungen yon MA~qry]~ 
und yon L ~ P .  Vielleicht aueh Fall 3. yon WICKE. Dieser beschrieb 
als diffuse Sklerose das Gehirn eines nach progressiver Demenz 20jahrig 
verstorbenen Madchens. Neben ausgedehnten Entmarkungen fanden 
sicb typisehe Zellblahungen in Ammonshorn, Dentatum und verschie- 
denen Hirnstammkernen, so dab differentialdiagnos~isch die Spatform 
einer A.I. nicht auszuschliel]en war. 

Als eine zweite Gruppe hiervon abzutrennen sind Falle mit unregelmaBig 
disseminierten, herdf6rmigen Entmarkungen, die im Markscheidenbild an 
die Plaques der Encephalomyelitis disseminata erinnern k6nnen. Diese 
Gruppe wird in reiner Form zwar nur durch eine Beobachtung BI~.L- 
se~ows~:Ys reprasentiert, doch kSnnen als f3bergangsfalle yon der 1. 
zur 2. Gruppe vielleicht der Fall B yon GLOBUS und ein weiterer yon 
OS~ER~:A~ gelten, bei denen sich neben einer diffusen Markverarmung 
auch fleekfSrmige Ausfalle fanden. 

Eine dritte Gruppe wird yon systematisehen Bahndegenerationen gebil- 
det, die im Zusammenhang mit einer besonders hochgradigen Kleinhirn- 
sch~digung stehen. Hier erhebt sieh also die Frage, ob es sieh etwa um 
sekundare Degenerationefl nach Schadigung der Ursprtmgskerne dieser 
Bahnen handelt. In dieser Gruppe w/irden die 3 spatinfantilen Falle 
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BIELSCHOWSKYS m i t  unserem ihnen augero rden t l i ch  i~hnlichen F a l l  
hereingehSren.  Vor a l lem abe r  der  F a l l  I , I~,~,~s mi t  zahlre ichen Myo-  
k lonuskSrperehen  im D e n t a t u m ,  einer  , , s ta rken  Degenera t ion  der  Binde-  
a rme  mad der  Hi lus fase rn  des N. d e n t a t u s "  und  ger ingem Mark~usfa] l  
im VlieB. N a c h  einer  persSnl ichen Mi t te i lung  yon  ttALLEgVO~DEN 
miiBte auch die mir  le ider  n ich t  zug~tngliehe Be0baeh tung  yon MAR- 
Bm~G u n d  RIEs~ bier  P l a t z  f inden .  

Als vierte Gruppe endl ieh  s ind  u. E.  noch zusammenzufassen  jene F/~lle, 
be i  denen S t rangdegenera t ionen ,  in e rs te r  Lin ie  H in t e r s t r angdegene ra -  
t ionen  des t~ i iekenmarks  in ke inem nachgewiesenen Z u s a m m e n h a n g  
m i t  besonders  hochgrad iger  SchEdigung der  Ursprungsneurone  s t ehen  
und  yon  den  Au to ren  als se lbs t~ndige  Sys t emdegene ra t i onen  aufgefaBt  
werden  (STRJiUSSL~, HALI, EI~u 

Der  S t a n d o r t  unseres  Fa l l e s  l i s t  sich genauer  nu t  noeh kasuistisch 
pr&zisieren, und  zwar du tch  Hinweis  auf  seine weitgehende Uberein- 
s t immung einerseits mit  den 3 spiitin/antilen Geschwisterfi~llen BIEL- 
SCEOWSKYS, andererseits mit  der Beobachtung yon Liv.~]~s und einer 
iihnIichen yon M ~ I N E s c o .  

Was zun~chst die anatomischen ParalleIen mit B:s Fiillen betrifft, so lag schon das 
HJrngewicht unseres ann~therncl gleiehaltrig gestorbenen Patienten mit 720 g in der 
gleiehen Gr6Benordnung (etwa 200 g unter dem Normgewieht seiner Altersstufe). 
In allen F~llen ist infolge der hoehgradigen Kleinhirnatrophie mit besonderer 
l~eduktion des Wurms und der Binclearme der 4. Ventrikel stark erweitert. Die 
~arkscheiden der  Groghirnsysteme zeigen wenig, insbesondere keine fa.sersyste- 
m~tischen Ver&nderungen, d~gegen sind in meinem wie in B.s-Fillen die Ganglien- 
zellseh~den der t~inde vor allem im Oebipitall~ppen, laminar b zw. pseudolaminir 
so stark betont, dal~ es infolge ungeniigender Gliasnbstitution zum Status spongiosus 
kommt. 

Wesentiicher neck ist  die 0bereinstimmung der Kleinhirnbefunde. In  der Klein- 
hirnrinde sind in beiden Kemisphiren ~n nerv6sen E]ementen in spirlieher Zahl nur 
noeh sehwer verinderte Purkinjezetlen vorh~nden. Die KSrnersehicht ist voil- 
st~ndig ausgef~llen, nur im Warm ist sie noch relativ erhalten. Bedeutungsvoll 
erseheint mir, dal~ die in ~llen 4 Fi l len vorliegende Bindearmdegener~tion mi~ 
besonders sehweren Zelleusfillen and Zellverinderungen im Dentatum einhergeht, 
die sioh nieht ohne weiteres in den Rahmen des Segi]r~I~schen Prozesses fiigen. 
B. finder die Dentatumzellen ,,nieht vergrSl~ert, sonclern et,er gesehrumpft". Wir 
f~nden im Dentatum neben einer erheblichen mit Neuronophagien einhergehenden 
qu~ntitativen Nervenzellreduktion an Hand des N~ssnbildes mindestens g ver- 
schiedene Typen yon Zellveriinclerungen: 1, Die in typiselier Weise gesehwollenen, 
sieh qu~,lit~tiv nicht yon ~nderen Grise~ unterseheidenden lipoidgefiillten Zellen 
mit hetlem Kern (Abb,. 6a), 2, pyr~midenfSrmige, eher gesehrumpfte Exemplare,mit 
homogenerem nnd leieht ehrom~tinh~ltigem Plasm~ and dunklem, i)yknotisehem 
Kern (Abb. 6b), .3. ,~SehaumzetJen"-ihnliehe Exemplare mit mehr~en hellbliuliehen 
Vakuolen, 4. Zellen mit MyoklonuskSrperehen (Abb. 10a--f). Sehlieglich, wie im 
Thalamus, aueh bier doppelkernige Nervenzellen. - -  Welter sei hingewiesen ~uf die 
:J~hnliehkeit der Olivenbefunde: in unserem Fall neben sehr ~usgepr~gter Lipoid- 
degeneration der Zel]en zahlreiche neuronophagiseh substituierte Ausfille; in B.s; 
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Fallen geht des Defizit der Olivenzellen ,,welt fiber des MaB dessen hinaus, was ~uf 
Rechnung des Sc~AssS~schen Prozesses zu setzen wgre". 

Was schliel~[ieh die speziell degenerierten Systeme betrifff, so sind im Mark- 
scheiden- und Fibrillcnbild die Befunde am :Bindearmsystem durehaus analog. 
Neben der typischen eerobellopetalen Degeneration der Fasersysteme des Purldnje- 
zellgpparates sind in allen Fglien die cerobello/ugalen Bahnen des Dentatum (in B.s- 
Fgllen aueh der Dachkerne) symmetrisch degeneriert, mud die Hilusfaserung der 
Oliven weist Lichtungen auf. Wghrend in meinem Fall die PyramidenareaJe im Hals- 
mark etwas rarifiziert sind, finder B. leichte Defekte in den Vorderseitenstrgngen 
und im Corpus restiforme. Als mlterschiedlich hervorzuheben ist ferner, dell in 
meinem Fall ein erheblicher und noch wenig phagozytiertcr Fettabbau in dcr ganzen 
Ausdchnung der :Bindearme besteht - -  und zwar nur hicr, in keinem anderen 
System ! - - ,  wghrend ia den geschgdigten Bahnen yon B.s Fgllen sieh nirgends mchr 
Degenerationsprodukte vorfanden. Im wesentlichen dieser Umstand war es, der 
den Autor veranlal]t, schgdigende Einfltisse schon wghrend der Entwickhmg anzu- 
nehmen und die Befundc pathogenetisch in Beziehung zu setzen zu den I~eredo- 
ataxien. - -  

Aueh des yon LIE~s~s untersuchte Gehirn des unter dem Bild einer Myoklonus- 
epilepsie gestorbenen 8-jahrigcn Knaben war al]gemein atrophiseh mit auffallender 
Bevorzugung des Kleinhirns. Der in allen Abschnitten gefundene Status spongiosus 
fibertraf den unseres Fa]les bei weitem. Kistologiseh fend LImBErS neben den 
typisehen feintropfigen Lipoidmassen der Aft. ,,ab und zu vakuolgre Lichtungen im 
Zelleib", ferner in den Nigra-Zellen ebenfalls kein Melanin, ,,wohl aber mehrere 
(2--6) runde oder mehr polygonal eekige sehvllige Einlagerungen", die sich mit 
Toluidin blaugrfin fgrbten, sehwaebrot im Fettprgparat, leuehtcnd hellrot im 
I-Igmatoxylin-Eosinsehnitt und nach HEIDE:~ttAI~r als tiefschwarze feinkSrnigere 
Granule, - -  also in vSlliger ~3bereinstimmung stehen mit den Beftmden an den 
Nigrazellen unseres Falles, Fast identisch sind ferner die Befunde im Ammonshorn, 
in der Kleinhlrnrinde, im N. dentatus, in den Bindearmen und in den Oliven. Die 
MyoklonuskSrperchen im Dentatum sind allcrdings in unserem Fall bedeutend 
sp~rlicher, wurden au~erh~lb diescs Kernes bei Durchsicht vieler Prgparate ganz 
vereinzelt nur noeh in der S. nigra gesehen und un~erschieden sieh tinktoriell yon 
denen in LlSB~RS Fall durch die fehlende Affinitgt zur Fettfarbe. 

Nachtrag bei dsr Korrektur: 1925 besehrieb schon M ~ I ~ s c o ,  dessen Arbeit 
mir leider nut Jm l~eferat zug~nglich war, gleichfalls bei einem sp~tinfantilen, 
mit Epilepsie belasteten und mit Kr~mpfanfgllen erkrankten Fall ,,acidophile 
paranueelgre KSrperchen in den Thalamuszellen, im Locus niger und Locus 
coertdeus". M. me8 diesem Befund noch keine besondere Bedeuttmg bei, be- 
route aber, dull er bis dahin nieht beschrieben worden sei. 

I I I .  

Eine pathogenetische Betrachtung unseres Falles will sich n icht  mi t  der 
Genese der A.I.  im allgemeinen, sondern im besonderen nur  m i t  den 
Mark- und  Zellschgden im Kle inh i rn  und  im Stammgangliensys~em 
befassen. 

~) ~ b e r  die Entstehung der bei A . I .  ge]undenen Markschiiden wurden  
yon  den Auforen ausfiihrliche Erwggungen angestel l t ,  ohne dal~ es bis- 
lang zu einer ei~xheitlichen Auffassung gekommen wgre. I m  Vorder- 
g rund  des Interesses s t anden  die re la t iv  hgufigen und  eindrucksvollen 
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Befunde ausgedehnter, mehr oder weniger diffuser Marklagerprozesse 
des Grol3hirns vorwiegend bei frfihinfantilen F~llen, also der Formen- 
kreis, den wir in unserer ersten Gruppe zusammengefaSt haben. Die ent- 
scheidenden Fragen, ob es sich um eine EntwieklungsstSrung, eine 
Aplasie, oder um eine Degeneration bereits gebfldeter Markscheiden unter 
dem EinfluB eines myelo-destruktiven Faktors des amaurotischen Pro- 
zesses 1 handelt, oder wie weir die Markseh~den als sekund~re Degnera- 
tionen ausgehend yon den Zellsch~den aufzufassen sind, werden ver- 
sehieden beantwortet. Vorherrsehend ist die Ansieht, da$ eine StSrung 
der Markentwicklung die Hauptrolle spielt (u. a. SC~A~'F~R, I~AWLLV,, 
H. VOGT, BIELSCHOWSKY), woffir neben einer gewissen, aber keines- 
wegs durchgangigen und regelm~$igen Bevorzugung der genetisch spgt- 
reifen Systeme die relative Sp~rlichkeit yon Abr~umzellen spricht. Wenn 
aueh ein sekund~rer Zerfall mit hereinspiele, so trete dieser doch gegen- 
fiber dem agenetischen Faktor zurfick, der sich seinerseits wahrsehein- 
lieh auf eine Sch~digung der trophischen (myeloplastischen) Gliafunk- 
tion zuriiekffihren lasse (BI~T~SCHOWSXY). Eine yon den Rindenzellen 
ausgehende retrograde Degeneration spielt nach SC~A~FE~ nnd naeh 
BIELSCgOWSXu hSchstens eine Rolle als ,,kumulierendes Moment". ~o- 
sologisch werden Beziehungen zwisehen der Markerkrankung bei A.I. 
und der P~L~IZXVS-M~Z]3AC~schen Krankheit, der famili/~ren diffusen 
Sklerose, angenommen, eine Hypothese, fiir welehe die erwghnte Be- 
obachtung yon WICK~ eine gute Stfitze liefert. - -  Demgegenfiber legt 
in einer temperamentvollen und auf grfindiiche feinhistologische Stu- 
dien gestfitzten Polemik gegen die ,,berfiehtigte Hemmung der Trophik" 
W]~D]~GWI~ mit anderen den Akzen~ ganz auf die Rolle einer sekun- 
dgren Demye]inisation und ]~$t eine primate Aplasie nur in dem Sinne 
zu, als die Markentwieklung bei besonders frfihem Ausbruch der Krank- 
heir durch diese sekundgr gehemmt werden kSnnte. Auf jeden Fall 
k~me erst die Degeneration, dann die Entwieklungshemmung. Anhgnger 
einer sekund~r-degenerativen Genese der Markdefekte sind aueh Gno- 
BVS und mit Einsehr~nkung v. S~T~A. 

Fiir die zweite Gruppe disseminierter Markherde, welehe bislang in reiner 
Form nur dureh den BIELSCHOWSKYsehen ]~all repr~sentiert wird, lehnt 
der Autor Beziehungen zur multiplen Sklerose als einer entziindlichen 
Erkrankung ab und beschr~nkt sieh im fibrigen darauf, auch bier auf 
,,eine gewisse, wenn auch geringe ~hnlichkeit mit tier P]~LLIZXUS-~_E~Z- 
~Ao~E~sehen Krankheit" hinzuweisen. (Die daneben bestehende Lieh- 
tung des Pyramidenmarks wird pathogenetiseh yon den Plaquesbil- 
dungen abgetrennt und aufgefaSt als Ausdruek einer verzSgerten Mark- 

x Es sei uns diese ~n sich unkorrekte Ausdrucksweise, die wit vor~ LI~BrRS 
fibernommen haben, der Kiirze halber erlaubt. 
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reffung in Verbindung mit Sckund~irdegenerationen naeh Untergang 
zahlreieher Pyramidenursprungszellen.) 

die vierteGrupperelativeinzelner undisolierter Strangdegenerationen 
im Riickenmark nimmt schon SI~a~SSLE~ eine mit dem eigentliehen 
Sc~A~r~Rschen Proze~ verbundene Neigung zu systematischer Degenera- 
tion an. S~X~ssL~  diskutiert zwar die Genese der gefundenen Hinter- 
strangdegeneration nicht im besonderen, doch ist seinen Ausffihrungen 
zu entnehmen, dal~ er an eine Kombination mit selbst~ndigen Entwiek- 
lungshemmungen bestimmter Bahnsysteme im Sinne der eerebellaren 
Iteredoataxien denkt. Einen ~hnlichen Standpunkt nimmt HALLER- 
u e in .  

Was schlieBlich die uns speziell interessierende Pathogenese der dritten 
Gruppe yon Systemdegenerationen betrifft, also jener F~ille, in denen 
diese in einem unmittelb~ren Zusammenhang mit den] besonders stark 
gesch~ligten Kleinhirn stehen, so wird yon BIELSCHOWSKY ebenfalls 
nut die Alternative diskutiert, ob es sieh um die l%lgeerseheinungen 
des cerebellar so erheblieh akzentuierten amaurotischen Prozesses han- 
delt oder um eine damit verbundene, an sieh abet selbst~ndige Degene- 
ration. Er entseheidet sieh fiir den letzteren Standpunkt (,,Verw~ndt- 
sehaftsbeziehungen" mit cerebellaren Heredodegenerationen) mit den 
u. E. wenig beweiskr~ftigen Argumenten, dab die eerebellaren Rinden- 
seh~den als unmittelb~re Ursaehe der Bindearmdegeneration nicht in 
Frage k~men un4 der fast vSllige M~ngel an I)egenerationsprodukten 
in den betroffenen :Bahnen ebenfalls auf eine prim~re Entwicklungs- 
stSrung hinweise. Eine mggliche Rolle der in allen 3 F~llen bestandenen 
schweren symptomatischen Epilepsie fiir das Zustandekommen sekun- 
darer vasogener Gewebesch~den wird yon BI]~LSC~OWSK:~ nicht er- 
wogen - -  die iiberzeugenden Arbeiten S~I]~LM~u und seiner Sehule 
fiber die Bedeutung d e r m i t  Krampfanfi~llen korrelierten vasodyn~- 
mischen Vorg~inge fiir die Entstehung der bei Epflcptikern gefundenen 
cerebralen Parenehymsch~den lagen seinerzeit noch nicht vor -- ,  es 
wird aber aueh nicht die Frage gestellt, ob die Bindearmdegeneration 
etwa als eine solche sekundarer l~atur in Verbindung gebracht werden 
kSnnte mit den besonders hoehgradigen Zellsehaden im I)entatum. 

b) Es ersehien notwendig, diesen etwas welter ausholenden Uberblick 
zu geben, da der seit den angezogenen Beobaehtungen auf einem schcin- 
bar ganz anderen Gebiet gemachte wissenschaftliche Fortschritt uns 
heut auf die alten Fragestellungen neue Antworten zu geben wie auch 
neue l~ragestellungen aufzuwerfen erlaubt. Un4 zwar glauben wir, dal~ 
die aus S~I~LM~:]~s Sehule stammenden und besonders intensiv yon 
W. ScHo~z vorgetriebenen Einsichten in die Pathogenese tier geweb- 
lichen Hirnveri~nderungen Krampfkranker heute soweit gediehen sind, 
dab es nunmehr notwendig ist, die registrierten Hirnbe/unde yon mit 

10" 
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Krgmp]en einhergehenden cerebralorganisehen Erkran~ungen jeder Art 
nicht zuletzt abet eines so ausgesprochenen Kramp/leidens wie der spSt- 
in]autilen und ]uvenilen A.L - darau]hin zu revidieren, welche Ver- 
dnderungen auf das Konto der cerebralen Ausgangserkrankung zu setzen 
und welche ale sekund4re Kramp]schi~den au/zu/assen sind; welche als 
Krampf]olge und welehe vielleicht ale eine Kausalbedingung der KrSmp/e 
beurteilt werden mi~ssen. 

W~hrencl noch 1930 yon W. SCHOLZ in seinem Handbuchbeitrag fiber 
die pathologische Anatomie der E10ilepsie der Standpunkt vertreten 
werden mul~te, clal~ als gewebsdestruktive Folgen des cerebralen Kramlof- 
geschehens mit Sieherheit nur die Ammonshornsklerose, L~10pchen- 
atrophien, der Kleinhirnrinde und die C~ASLX~sche Randsklerose an- 
gesehen vcerden cliirfen, zeigten Mr~KowsKu noch im gleichen Jahre 
die konditionale l%olle yon Krampfanf~llen ffir eine VerSdung und 
Sklerosierung der unteren Oliven und WO~WrLL 1931 die Bedeutung 
des Krampfgeschehens ffir dig Entstehung pseudolamin~rer Ganglien- 
zellausf~lle in Her l~inde. A]s Krampffolgen wurden ferner disseminierte 
Ganglienzellnekrosen in der l%inde und im Thalamus slchergestellt. Die 
weiter dutch v. B~AU~Mti~rL 1938 erstmalig hervorgehobene Anf~lligkeit 
des N. dentatus gegeniiber dem eerebralen Krampfgeschehen scheint 
uns yon besonderer Bedeutung zu sein. Und zwar nicht nur ffir unseren 
~all und andere Prozesse, in denen sieh dieser Kern a]s besonders an- 
fgllig erweist (z. B. bei der U~v]~nIcgTsehen Myoklonusepilepsie), son- 
dern vor allem im Hinbliek auf die 1941 yon W. SCI~OLZ getroffene Fest- 
stellung, dab der N. dentatus bei allgememem eerebralem Sauer- 
stoffmangel (Hirnbefund naeh Morbus eoeruleus bei kongenitaler Pul- 
monalstenose) neben dem Pallidum zu den hypoxydoseempfindlichsten 
Gebieten gehSrt. Die nach Kr~mpfen bevorzug~ betroffenen Gebiete 
(wit SoM~E~scher Sektor des Ammonshorns, Kleinhirnrinde, lateraler 
Thalamuskern) waren bemerkenswerterweise in diesem Falle verschonv. 
Geht man nun davon aus, d~l~ die vasodynamisehe Genese der post- 
epileptischen Cerebra]sehgden heute kgum mehr zweifelhaft skin 4iirfte, 
so ergibt sich, dab der i~ T. dentatus das einzige Griseum ist, welches sowohl 
gegeni~ber allgemeinem Sauersto/fmangel ale auch gegeni~ber 5rtliehen ReaL- 
tionen des Ge/g[3apparates eine gteieh gro/3e Vulnerabiliti~t zu haben scheint. 
Dieser Umstand ~vdrd im Auge zu behalten skin, wenn wir nunmehr 
einige Befunde der angezogenen F~lle und unserer Beobachtung im 
besonderen auf ihre etwaige Bedingtheit durch das Krampfgeschehen 
fiberprfifen. 

Da sind zun~chst die lamingren bzw. pseudoIamin5ren Ganglienzell- 
aus/~lle, welche aber nicht nur eine ,,elektive" Parenchymnekrose im 
Sinne yon Sc~oLz geblieben sind, sondern wohl durch ungenfigende 
Gli~substi,tution zum Status spongiosus geffihrt haben, besonders 
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ausgesprochen im Fall yon Li]s~El~S. Aus den Untersuchungen yon 
O. FlSCl~I]~l~, Bi]~LscI~OWSXY, SPI]~L~]~u S~RXIzssL~Ir and KosKI~IAs 
ist uns die relative tt~ufigkeit eines Status spongiosus bei A.I, bekannt. 
Vergleicht man nun unsere Abb. 1 etwa mit den Abb. 18 und 19 aus dem 
letzten groBen anatomischen Epilepsiereferat, das yon BnAU~N~iHL 1938 
erstat tet  hat, so ist eine Analogie der Befunde unverkennbar. Die Be- 
vorzugung des Occipitallappens und de r Windm~gstgler yon den Aus- 
fgllen ist ein weiterer Punkt,  den unsere Befunde mit denen nach  epi- 
leptischem Statustod ebenso gemein haben wie mit dem Punktum 
maximum einer capill~ren Angmie, welche DEESZEE und SC~oLz bei 
experimentellen Krampfstudien pr~paroxysmal in der Hirnrinde fest- 
stellen konnten. DaB sich nie bei genuiner Epilepsie ein so hochgradiger 
Status spongiosus finder wie bei A.I. kSnnte mit der Annahme einer 
erhShten corticalen An~mieempfindlichkeit (Gliabeteiligung am De- 
generationsprozeB!) erkl~rt werden. Es sei welter daran erinnert, dab 
schon BIELSC~IOWSKu ffir die Entstehung spongiSsen Rindenschwundes 
bei A.I. vasale Vorg~nge (Stauungen, serSsc Tr~nssudationen, behin- 
derten ven6sen AbfluB) verantwortlich gemacht hat, wenn er auch diese 
ihrerseits fiir bedingt h~lt nicht durch funktionelle GefgBkrisen, sondern 
durch fibrSse adventitielle GefaB~er~nderungen, - -  eine allzu statisch- 
anatomische Kausalbetrachtung, welche gegeniiber der experimentell 
fundamentierten dynamisch-funktionellen yon Sc~oLz auf jeden Fall 
die geringere Wahrscheinlichkeit fiir sich hat. Auch die Annahme yon 
LIEBERS, dab ein besonders rascher und intensiver Verlauf des am~uro- 
tischen Degenerationsprozesses allein als Ursache fiir den spongiSsen 
t~indenschwund in Betracht kommen k6nne, ist u. E. schon im Hinblick 
auf  die zahlreichen extrem schweren F~lle yon infantiler A.I. ohne 
Status spongiosus abzulehnen. 

Hinsichtlich der Ammonshornbe/unde scheint ein grunds~tzlicher 
Unterschied insofern zu bestehen, als in unserem Fall wie anch in 
10 Fgllen Ton A.I. (juvenile Formen und ein Spgtfall), die S c ~ E ~  
speziell unter dem Gesichtspunkt der Ammonshornver~nderungen unter -  
sucht hat, die Zellausfglle mit erstaunlicher RegelmgBigkeit gerade den 
,,resistenten" Bandtei] und das Endblat t  betreffen, wogegen der S o ~ R -  
sche Sektor sich bei der A.I. ~m widerstandsfghigsten erwies. Nun hat  
zwar v. B~Av~ai~]zL ebenfalls zeigen kSnnen (siehe Abb. 8 seiner Arbeit), 
da[~ Endblat t  und Endblattstiel  auch beim Epileptiker hochgradig 
gesch~digt sein k6nnen, der S o ~ g s c h e  Sektor also nur als Pr~di- 
lektionsort der epileptogenen Ausf~lle gelten kann. Auf der anderen 
Seite ist aber doch die Regelm~Bigkeit des Gegensatzes zwischen der 
Ausfallslokalisation bei A.I. und Epilepsie sehr beachtenswert. ScH]~E~ 
macht nun darauf aufmerksam, dab resistenter Bandteil und Endblat t  
die physiologisch am st~trksten lipophilen Teile des Ammonshorns sind, 
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ein Umstand,  der bei der Annahme eines Uberangebots yon Lipoiden 
aus dem Blur (Beziehung d e r  A.L zur NIEMA~-PICKschen Stoff- 
wechselkrankheit !) in naheliegender Weise die besondere Vulnerabili-  
t~t  dieser Abschnitte gegenfiber dem amaurotischen ProzeB erklEren 
kSnnte. Gegen diese Auffassung spricht jedoch, wie SC~E~E~ bereits 
ausffihrt, neben der Tatsache, dab andere lipophile Grisea yon dem 
amaurotischen 1)rozeB relativ versehont bleiben kSnnen, auch die, dab 
in manchen F~llen die Grenze des Ammonshornausfalles in die Mitte 
des dorsalen, cytoarchitektonisch einheitlich gebauten Abschnittes f~llt. 
]~esser wiirden sich die Befunde in eine Hypothese einffigen, welche 
in einer  5rtlich differenten Lipoidaffinit~t und 5rtlich differenten phy- 
siologischen Besonderheiten der Blutversorgung der einzelnen Ammons- 
hornabschnitte (Usc~I~vg.<) je eine Vulnerabilit~tsbedingung sieht, 
deren Zusammenwirken im Einzelfalle die Lokalisation der Ausf~lle 
begriindet. S C E E g ~  erw~hnt zwar nichts fiber das Vorkommen bzw. 
Nichtvorkommen yon Krampf~nf~llen in seinen F~llen, doch spricht 
der Sachverhalt,  dab er den hohen Anteil yon Ammonshornausf~llen 
(4/10) in einem Material yon 90o./o juvenilen A.I.-F~tllen land, bei denen 
Kr~mpfe die l~egel sind, ebenfalls sehr ffir die miturs~chliche l~olle 
yon Krampfabl~ufen beim Zus tandekommen dieser Sch~den. Die 
Gegenprobe an einem Material sicher nicht yon Kr~mpfen heimgesuchter 
FMle ist natfirlich unerl~.l~licb. 

D~B ger~de ffir die Genese der Ammogshornausf~lle aus allgemeinen Grtinden der 
v~sale Faktor und ein 0rtsmoment im Slime der Pathoklise im Auge beh~lten werden 
miissen, hat ebenfalls v. BnAV~ii~L schon betont. Er stellt eine l~eihe auf, an 
deren einem Ende der klar vasal bedingte Gewebsschaden des kr~mpfenden Epilep- 
tikers steht, am anderen Ende Ausf~lle z. B. bei atrophisierenden Prozessen. ,,Da- 
zwischen scheinen jene fiir eine letzte Deutung schwierigen P~renchymausfalle des 
Ammonshorns zu liegen, bei denen sich vasales und Ortsmoment in der t)athogenese 
des Schadens vereinen". Es ist uns nicht zweifelhaft, daf~ zu dieser Mittelgruppe die 
Ammonshornbefunde bei krampfenden amaurotischen Idiotien gehSren. 

Sehliel~lich sei noeh auf den in dem ausgefallenen Ammonshorn- 
abschnit t  aul~erordentlieh dichten Gliafaserfilz hingewiesen, welche fiber 
die allgemeine lVfarksklerose bedeutend hinausgeht (Abb. 3a und b). Durch 
chr0nisch-degenerative Zellausf~lle allein were diese Differenz schwerlich 
zu erkl~ren, dagegen gut vereinbar mit  der Annahme einer mitwirkenden 
anfallskorrelierten Angmisierung der dichter sklerosierten Bezirke. 

Inwieweit bei tier Genese der Zel]ausfi~lle im Thalamus, der Slclero- 
sierung vor allem der clorsomedialen Absehnitte dieses Kernes, ferner 
des Pailidum und des gesamten Groflhirnmarlclagers die KrampfablS~ufe 
eine Rolle gespielt haben mSgen, kann nur vermute t  und 4ureh tIinweis 
auf fihnliche Befunde bei den in der Regel mit  Kr~mpfen einhergehen- 
den ]ob~ren und ttemisph~rensk]erosen (W. Sc~ogz) wahrseheinlich 
gemacht werden. 
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Auf gesicherterem Boden bewegen wir uns hinsichtlieh der Verhalt- 
nisse in den untere~ Oliven und im Kleinhirn. Die hochgradigen, grol]en- 
tells nearonophagisch substituierten Ausfs in den Oliven, verbunden 
mit einer starken Sklerosierung des ganzen Systems (welehe dureh die 
sp~irlichen ~arkfaserausfalle im I-Iilns allein nm" unbefriedigt erkli~rt 
wi~re), slarechen doeh sehr daffir, dab die vasodynamisehe Noxe aneh 
in der Entwicklung dieses morph~logisehen Endbildes mitgesproehen 
hat. Das Fehlen iseh~mischer Ganglienzellveri~nderungen wiirde sieh 
zwanglos aus der Chronizit~t des Leidens, sowie daraus erkl~ren, dab 
die amaurotisch ver~nderten Nervenzellen zu dieser trophisehen l%eak- 
tionsform kaum mehr f~hig sein dtirften. Dal~ der ischgmisehen Zell- 
erkrankung zugehSrige Bilder nicht ganz fehlen, zeigen die Zellbefunde 
aus dem 1~. dentatus (Abb. 6b). 

Wenden wir uns endlieh den hoehinteressanten Ver~nderungen im 
I41einhirn and den Bindearmen unter der Frage ihrer mSgliehen Krampf- 
bedingtheit zu. Ob an der hier, wie fiberhaupt bet spiitinfantilen und 
juvenilen A.I.-Fi~llen hiiufig gefundenen Kleinhirnsclerose pathogene- 
tisch auch das Krampfgesehehen tell hat, ist  ernstlich zu erwi~gen. 
I-Iat doeh W. ScHozz an einer l~eihe yon Fallen nachgewiesen, daI3 
allgemeine IZ~r~mpfe in einmaliger oder summativer Wirkung zu ein- 
and doppelseitigen Kleinhirnatrophien ffihren kSnnen. Was die Be- 
funde in der Kleinhirnrinde betrifft, so halten sieh diese ira gro~en 
und ganzen im l~ahmen des yon anderen A.I.-Fallen mit hervor- 
ragender Kleinhirnatrophie Bekannten. Auf 3 Punkte jedoch set hin- 
gewiesen. Einmal auf die relativ zahlreiehen und intensiven Gliastrauch- 
werkbildungen der ~olekularsehicht, welehe bekanntlich als spezifisehe 
Neuronophagieform der Purldnjezelldendriten zu gelten haben and 
zusammen gesehen werden miissen mit den hgufigen l~euronophagien 
in anderen Grisea, vor allem Olive und Dentatnm. Die Auffassung, 
dal~ aueh diese Befunde Krampffolgen sind, wird erh~rtet dureh 
die Beobaehtung der gleichen Ver~inderungen bet einem ebenfalls 
auBergewShnlieh hi~ufig krampfenden Fall yon sp~tinfantiler A.I. 
(W. ScHoLz, 1922). Zweitens set auf den Umstand aufmerksam gemacht, 
dab aueh im Bereich der vom amauro~ische~q Prozel~ relativ versehonten 
Wurmgebiete die Purkinjezellausfglle betr~iehtlich sind, ja stellenweise 
die in den ttemisph~ren sogar iibertreffen. Und drittens auf die drusen- 
ahnliehen zentral lipoidhaltigen Plaques der Purkinjedendriten, die 
offensiehtlich denen entsprechen, welche LIs]~]sRs hervorgehoben, vor 
ibm aber sehon MA~I~]~sco besehrieben hat. Sie stehen in allen drei 
Fallen genetiseh mSglieherweise im Zusammenhang mit der Bildung 
kompakter and krystalloider paraplastisctier Produkte (,,Myoldonu s- 
kSrperchen"), w ie wir sie in versehiedenen Reifestadien vor ailem im 
IX. dentatus beobaehten konnten. 
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I m  Nucleus dentatus zeigt  das  Obe r s i ch t sb i l d  einen Zel lausfal l ,  der  
gradm~13ig sowohl  i iber  den  be i  Ep i leps ie  wie be i  unkompl i z i e r t e r  A . I .  
b eobach t e t en  e rhebl ich  h insusgeh t .  Ste l lenweise  s ind  ganze Schleifen 
des Mi ianderbandes  fas t  zellfrei ,  d ie  e rha l t enen  Ze]len ]iegen locker  ve t -  
s t r eu t  n n d  g ruppenweise  d ich te r  be i e inande r ;  Neuronophag ien  s ind  
h~ufig.  Das  i s t  aber  z u s a m m e n g e n o m m e n  m i t  den  angcdeu te t en  ischg- 
mischen Ganglienzellveri~nderungen,  und  den Gl i a s t r auchwerkb i ldungen  
in  der  R i n d e  ein K l e i n h i r n s y n d r o m ,  das  ebenfa l l s  enge Beziehungen zu 
den  Ep i i eps iebe funden  ha t .  

c. N u n  d a r f  f re i l ich n i ch t  i ibersehen werden,  dal~ d i  e Fes t s t eHung  yon  
sphiirischen Kgrperchen in- und aufierhalb der Dentatumzellen noch an f  
einen d r i t t e n  p a t h o m o r p h o g e n e t i s c h e n  F a k t o r  verweis t ,  (lessen Be- 
z iehungen  zu den  vasa len  K r a m p f v o r g ~ n g e n  am Gehirn  an f  der  e inen 
Seite,  dem amauro t i s chen  Prozel~ a u f  der  anderen  Sei te  r ech t  p r o b l e -  
ma t i s ch  s ind.  

Auf das Vorlcommen von Einschlu[31cSrperchen i~ den Pu~Y~Ezel len bei A.I. hat, 
- -  noch ohne Kenntnis der casuistischen ]~eobachtung yon L I E ] ~ s  - -  1928 zuerst 
v. S A ~ A  aufmerksam gemacht, nachdem kurz zuvor R. So~ozA dieselberl in den 
Pv~I~JEzellengefundene Gebilde fOr 2: Zel!kerne gehaltenund als solche beschrieben 
hatte. Die wie der Zellkern argentophilen K(irperchen liegen nach v. S ~ H A  yon 
Fall zu Fall  bevorzugt entweder im P~Y~Nz~-ZeIleib oder mchr oder weniger nahe 
demselben in den Dendriten. Im 1. Falle bewirken sic, wohl dutch ErhShung des 
intracellul~ren Druckes, eine Abp]attung, Schrumpfung und Verlagerung des 
Kernes (Abb. 6 u. 7 der 1. v. SAwT~schen Arbeit) ; im ~nderen Falle ftihren sie zu 
lokalen kugeligen Dendritenanschwellungen. Es ist m. E. nicht zweifelha~t, da]  die 
yon v. S~NT~ beschriebenen Ablagerungskugeln wesensmaltig identisch sind mit 
der schon yon BIELSCHOWSKY gesehenen ,,kugeligen Einlagerung in einem Dendri- 
tenausl~ufer mit einer sich im Silberpri~par~t gleichmal]ig schwarz farbenden 
Zentralzone" (Abb. 13 seiner Arbeit), wahrscheinlich auch mit den Befunden yon 
M ~ ] ~ s c o ,  mit den yon L ~ E ~ s  uuf Abb. 5 d~rgestellten ,,drusenartigen radi~r 
gestrefften Bildungen um die ringfSrmig gebli~hten Enden degenerierter Dendritea 
yon P~K~z~ze l len"  und ebenf~]ls mib den yon uns in Abb. 9a--c festgeh~ltenen, 
teils mehr teils weniger argentophilen Dendritenp]aques, yon deren ~uBerordent- 
lichen Formenreichtum im Silberbild die Abbildungen nur einen schw~chen Ein- 
druck vermitteln kSnnen. 

Die  Verh~l tnisse  unseres  ~a l l c s  un te r sche iden  sich morphologisc~ und  
top isch  yon  der  B e o b a c h t u n g  v. S A ~ A S  durch  die ausschl iegl iche Lage  
der  Einschl i isse  in  pe r ipheren  Dendr i t en~s ten ,  so dal~ sie n i rgends  zu 
s t~rkere r  Zel lbl~hung,  K e r n v e r l a g e r u n g  und  -deformierung Veranlassung 
geben,  in  h is tochemischcr  Hins ich t  durch  eine ger ingere  ArgentophiHe 
u n d  ihre F ~ r b b a r k e i t  m i t  Sudan  I I I .  Das i ibr ige f~rber ische Verha l t en  
war  das  gleiche. Die  Top ik  der  Einschli isse,  ih ren  ] ipoiden C h a r a k t e r  
und  ihre me ,s t  n u t  sehwache Argen toph i l i e  h a t  unser  F a l l  wiederum m i t  
L I ~ E ~ s  Beobach tung  geme~nsam. 

Die Frage ,  ob die Dendr i t en ink lus ionen  analog aufzufassen s ind wie 
die  yon v. S~_~T~ in 3 Weiteren F~l len  in fan t i l - amauro t i sche r  I d io t i e  
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aueh in anderen  Grisea gefundenen EinsehlnBk6rperehen nnd  wie in 
unserem F~t l  die Myoklonuskgrperbe/unde in D e n t a t u m  und  Nigr~,  
wollen wir zuriicks~ellen und  diese zun~chst  se lbs t  n~her  ins Auge 
~bsseYI. 

Die in F~llen yon unkomplizierter Myoklonusepilepsie festgest~llten Einsch]iisse 
sind in der Regel ubiquit~r verbreitet, finden sich jedoch regelm~l]ig besonders 
reiehlich im N. dentatus, ferner in der S. nigr~, im Thalamus, Pallidum und hT. tuber 
(WEsTrI~AL uad SIOLI, OSTm~TAG). Sie kommen intrac~llul~r, einzeln und multipel 
vet, aber auch flei im Gewebe (meis* nach Zel!uatergang, selten ~ueh primer 
(WEsTrttAn uad SlOnI)). Ursprfing]ich ftir Corpora amyl~cea gehalten (LAsol~ und 
GLOcK 1911) wurde bald festgestellt, dal] sie sieh yon dieselL dutch ihre Argentophi!ie 
unterseheiden. Ihre Affinit~t zum Silber seheint fibrigens eine die meisten Beob~eh- 
tungea verbindende histochemische Eigenschaft zu sein. Die Amyloidreaktionea 
sind 5fter negativ, mituater ~ueh ~ie Glykogenf~rbung, wie z. B. in SI'IELI~EYEI~s 
Beob~ehtung (yon weleher kliniseh allerdings nut Sehwachsilm und Muskelatrophien 
berichtet sind). Naeh ScI~OLZ kSnnea die MyoklonuskSrperchen die Reaktionen 
zwisehen dem Amyloid und dem l:[yalin durehlaufen. 

D a  das Krankhe i~sb i ld  der  Myoklonusepi leps ie  weder  kl inisch noch 
ana~omisch sch~rf  nmr issen  i s t  - -  SPI~L~EYm~ l and  Einschlul~kSrper- 
chen, ohne daI3 offenb~r Epi leps ie  oder  Myoklonismen bes t anden  ha t t en ,  
LAFOI~A be tont ,  d~13 die intracellul~Lren K~rperchen  n icht  in a l len  F~l len  
yon  Myoklonusepi leps ie  gef lmden werden - -  erscheint ein kasuistischer 
Vergleich unserer Be]unde [ruchtbarer zu sein als ihre ErSrterung im Rahmen 
des Myolclonusproblems im allgemeinen. Als Vergleichsf~lle seien nebcn  
dem F~l l  LIEBm~S noch die h is tochemisch fe indif ferenzier te  Beobach tung  
einer  typ i schen  Myoklonusepi leps ie  durch OS~m~TAG und  der bemerkens-  
wer te  F~I1 yon Wv, ST~rAL und  SIOLI herangezogen.  

Am unAhnliehsten sind unsere Befunde dem ~'aIl OS~EI~TAr (kliniseh : 20jghriger 
Mann. Beginn mit grol~en Krampfaaf~llen, sp~ter dazu Myoklonismen und Demenz. 
Ted I~eh langdauerndem Erysipel). Iff_ier w~ren die sehr zablreichen, ia jedem 
Sehnitt siehtbaren und h~Lufig multiplen intraeellul~ren Einlagerungen mit den 
schon oben erw~ihnten 6rtliehen Akzentuierungen in allen Grisea zu finden. Lipoide 
Substarizen waren nicht naehweisbar. Voa Markseheidendefekten ist nichts er- 
wiihnt, dagegen ,,eine ausgesprochene Ammonshornsklerose" vermerkt und betont, 
dal~ dabei jedoch die pathologischen Einlagerungen ira Ammonshorn nicht besonders 
ausgebreitet waren, l~orphologisch unterschieden sich die KSrperehen dureh ihre 
iiberwiegend gesehichtete bzw. radigre Struktur, histoehemisch dureh positive 
Glykogenreaktionen, teilweise positive Amyloidreaktionen nnd teilweise sehr starke 
Affinitgt zum basischen Toloidinblau bei nur geringer Anfiirbbarkeit mit I-IS, rDE~- 
~A~S Eisenhamatoxylia - -  sie zeigten also bei den zuletzt genannten Farbemetho- 
den ein unserem Fall  entgegengesetztes Verhalten. Eine Anzahl yea Einlagerungen 
nieht betroffene Zellen w~ren akut erkrankt ur~d zeigtea Tigrolyse; lipoide Substan- 
zen waxen in ihnen nieht naehweisbar. 

l~gher steht in maneher Hinsieht der unsrigen die Beobachtung yon W~s~P~n~ 
und Sm~I (klinisch: 18jghriges Madchen. Beginn mit grol~en Kr~mpfaafgllen, zu 
denen sioh sparer Myoldonismen gesellen. Demenz , zunehmende Amblyopie, 
Cerebellarataxie. Ted nach 9 Krankheitsjahren). Auch hier fandea sieh die offenbar 
wegea ihrer nut sehr partiellen Argentophilie als ,,Corpora amylacea" bezeichneten 
KSrperchen ubiquit~r, singul~ir und multipel intraeellul~r, abet aueh frei im 
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Gewebe. Kleinere extraeellul/tre, zahlreich auch im Mark gefundene KSrpercheu 
trennen die Autoren als ,,glykogenoide Granule" yon jenen ab. In  f/~rberischer 
Hinsieht zeigten die ,,Corpora amylacea" im NIssL-Bild einen opaken Farbton, 
waren tells homogen, tells konzentrisch geschichtet; sie gaben keine Fettreaktion, 
abet stark positive Glyk0genreaktionen und firbten sieh mit ITimatoxylin sehr 
iutensiv. Im Silberbild blieben sic bis auf ,,eine tells zentral, tells peripher an- 
geordnete drusige Struktur" ungef~rbt (Abb. 15--17 der ersten Wv.sT~tL~Lschen 
Mitteilung). Die ,,glykogenoiden Granula" stellten sieh nur mit einer besonderen 
Bw, s~schen CarminlOsung dar, sonst nicht. Bedeutungsvoll ist, dab sieh gleiehzeitig 
eine ubiquitire Ganglienzellerkrankung finder, welehe ebenso wie der Myoklonus- 
kSrperehenbefall im Dentatum, Thalamus, S. nitre und N. tuber, ,,aullerordentlich 
viel hoehgradiger ist als in den iibrigen Gabirnteilen". Sie wird folgendermaBen 
charakterisiert: groBer, randst~ndiger chromatinarmer Kern mit prignantem 
Nueleolus; nieht wesentlich vergrSBerter Zelleib, in dem ,,gefiirbte und ungefirbte 
Bahnen nieht gut unterschieden sind" un.d der ,,erfiil]t ist yon diffus verteilten 
feinen K6mern". Andere Zellen zeigen allgemeine Abblassung ,,mit Verinderung 
des Zelleibprotoplasmas in ganz fein granulierte, gleichm~Big verteilte Masse, in 
der einzelne Vakuolen erkelmbar sind". Alle Zellen sind in dieser Weise ver/indert, 
aber nieht alle enthalten Corpora amylaeea. Die 1%iesenpyramidenzellen der vor- 
deren Zentralwindung sind ganz frei yon AmyloidkSrperchen, zeigen aber fast 
durehgehend die feingranulierte Protoplasmaverinderung. Die Fettfirbung stellte 
in den Nervenzellen der Rinde ,,feine, locker gelagerte Fetttr6pfehen" dar, ill den 
Gefagseheiden magig viel Fetttropfen. An den im NIssn-,Bild ahnlieh ver~nderter~ 
Thalamuszeller~ stellte die Seharlachrot-F/~rbung bemerkenswerterweise kein Fett 
dar. Im Mark Gliafaservermehrung, aber weder ira GroBhirn, Hirnstamm oder 
l%iiekenmark iVIarkseheidenausfall. Die Kleinhirnrinde war, abgesehen yon einem 
maBigen Befall, mit den 1Vfyoklonusk6rperehen urrver~ndert. - -  ~lber den geneti- 
schen Zusammenhang zwischen der diffusen Zellerkrankung und den Einsehlug- 
kSrperehen meinen die Autoren zwar, dab jene nicht notwendig durch diese bedingt 
sei, 1asset/aber letzten Eades die Frage erreD, ob umgekehrt die KSrperchea des 
Ergebnis einer tiber viele Stufen fiikrenden Ver/~nderung der Zelle sind oder sich 
prim/~r bilden. 

Auf die augerordeutliche )~hnliehkeit, ja Parallelitit unseres Falles mit der 
Beobachtung yon LIEB~RS wurde wiederholt sehon hingewiesen. Nunmehr sollen 
im besonderen die angesiehts der Einzigartigkeit beider F~lle wiehtigen Gemein- 
samkeiten und Differenzen der EinschlugkSrperehen herausgehoben werden. - -  
Da ist zun~iehst zu sagen dab es sieh allein bei LIEB~s um echte EinschI{isse d .h.  
streng intraganglionire handelt, w~hrend wir neben diesen aueh parace]lulire 
K6rperehen und andere frei im Gewebe sahen. Da wir einmal diese Zellbeziehungen 
in allen Ubergangen fanden, zum anderen die extraeellulir und frei im Gewebe 
liegenden Korpuskeln, wie noch auszuffihren sein wird, den ,,reifsten" firberisehen 
Charakter herren, kann u. E, kaum zweifelhaft sein, dab ihre Bildung stets 
intraeellul/ir beginnt und sie erst nach Untergang der Ursprungszelle frei ins 
Gewebe oder auch nach einer Art Sequestierung paraeellulir zu liegen kommen. 
- -  Die H~u[igkeit der !VIyoklonuskSrperchen war eirie wesentlieh geringere als in 
L I E ] ~ s  Beobaehtung, olme deren Kenntnis der Befund wahrseheinlieh fibersehen 
worden w/~re. Es bedurfte der ])urehsieht vieler Sehnitte, um die abgebildeten 
paradigmatisehen Exemplare zusammen zu bekommen. - -  Die topische Ausbreitung 
entsprieht mit 5hrer Akzentuierung im N. den~atus, dem S. nigra, Thalamus Und 
Pallidum folgen, bei Freibleiben der Eadhirngrisea und der medullaren Kerne, 
dem Ausbreitungstypus bei reiner 1V[yoMoimsepilepsie, sie unterseheidet sieh yon 
LI~B~gs ]?all dutch das Versehontbleiben der Olivenzellen. - -  Was die 6r~lich 
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diHerente Form der Inclusionen anbetrifft, so erscheint es uns bemerkenswert, dab 
in beiden Fallen grebe singul~re sph~risehe Exemplare fast nur im Dentatum 
gefunden werden; in der Nigra, dem am n~chstst~rksten befallene~ Griseum sind 
Sie klein, multipel (,,grobblasige Schaumzellen"), nut zum Tell rund und haben 
sonst eine polygonal-eckige, sehollige bis grobgranul6se Form, was - -  wiederum 
in beiden F~llen - -  auch ffir den Thalamus zutrifft. - -  Im ]tirberischen Verhalten 
ist c[en groBen KSrperchen im Dentatum gemeinsam die st~rke Affinit&t zum 
Eisenh&m~toxylin und zum sauren Eosin, die nur geringe Anfarbbarkeit mit 
basisehem Toloidinblau, die neg~tiven Glykogen- und Amyloidreaktionen. Ein 
wesentlicher Gegensatz besteht im Verhalten zur Fettfarbe, das in LI]~BE~S Fall 
positiv war, in unserem deutlich negativ (Abb. 10 d). Interessant ist auch ein 
Vergleieh des Verhaltens zum Si]ber: in unserem Fal]e n~hezu negative Silber- 
~ffinitat der schollig-blasigen Einsehliisse in Nigra und Thalamus (Abb. 8), schwaehe 
der intraeellul&ren Kugeln (Abb. 10f) und relativ starke der paracellularen seque- 
strierten KOrperehen (Abb. 10 e). - -  Die histochemischen Re~ktionen der blasig- 
seholligen Einschliisse in den Stammkernen unterschieden sich yon den ,,reifen" 
lVIyoldonusk6rperehen in meinem Fall auBer dutch die m~ngelnde Argentophilie 
noeh dutch die sehwaehe, aber deuflieh positive Fettreaktion, w&hrend bei LI~B]~Rs 
keine weseafliche tinktorielle Differel~z best~nd. ~ SchlieBlich sei nieht unerwahnt 
gelassen, dab sich die Plagues an den PgRKINj]~zelldendriten yon den Myoklonus- 
kSrperehen und den ,,Scho~len" durch Nichtanfarbbarkeit mit Eisenhamatoxylin 
unterschieden, mit letzteren abet farberiseh den pralip0iden Charakter gemeins~m 
hatten. 

d) Uberbl ickt  man  das herangezogene kasuistische Vergleichsmaterial 
und  unsere Allgemeinkenntnisse yon der ~yoklonusepi lepsie  und  der 
A . I ,  so drangt  es zu dem SchluB, dab die Beziehungen dieser beiden 
Leiden zueinander enger sind, als sie bisher gesehen wurden. Zwar sind, 
m. W. LIEBE~S' und unsere eigene Beobachtung die bisher einzigen ein- 
deut igen Falle gemeinsamen Vorkommens des amaurot isehen und  des 
myoklon~schen Zellprozesses, doch ist in anbet raeht  der Seltenheit  beider 
Leiden sehon diese kleine Kasuistik,  der wahrseheinlich noch der Fall  
yon  MA~INESCO hinzugefiigb werden muB, yon nicht  unerheblicher  Be- 
deutung.  ~ a n  da r f  au2erdem fiberzeugt sein, dab sie sich vermehren wird, 
wenn man jeden Fall  yon A.I .  sorgfalt ig au f  ~yoklonuskSrperehen  unter-  
sueht  und  andererseits auch den allgemeinen G~nglienzellveranderungen 
bei lVlyoklonusepilepsie ein genaues Augenmerk sehenkt. K a n n  doch 
bei quali tat iver E indeu t igke i t  die quant i ta t ive  Auspragung der Myo- 
klonuskSrperbildungen wie unser Fall  zeigt, so gering sein, claI~ die 
Be~unde erst einer speziell au f  sie gerichteten Aufmerksamkei t  s iehtbar 
werden. Bedenkt  man welter, dal~ die l~yoklouuskSrperchen und  ihre 
Vorstufen bzw. Abor~ivformen im Gegensatz zum ubiqui taren  a man- 
rotischen ZellprozeB nur  in einzelnen Grisea zu f inden sind, und  dab dem 
histologischen Studium der A.I.  vorwiegend NISSL- und  Fe t t fa rbungen  
zugrunde gelegt werden, in denen sie nu t  unauffallig zur Darstel]ung 
kommen,  so ist kaum daran zu zweife]n, dab l~IyoklonuskSrperbefUnde 
bei A.I.  wesentlich h&ufiger vorkommen diirften, als sie bisher be- 
schrieben s i n d .  



156 S. ~&DDENB~OCK: 

Verfolgen wir zun~chst yon der A . I .  her die anatomischen Zeichen einer 
nosologischen Beri~hrung beider Prozesse, so ist das h~tufigste und zuerst 
gesehene Indiz in den Dendritenplaques der Purkinjezellen gegeben. 
Diese sind, wie v. SA~TI~A zeigen konnte, wesensgleich mit argentophilen 
kugeligen Einschlfissen im Leib der Purkiniezellen (Abb. 3--6 seiner 
ersten Arbeit), offenbar auch mit solchen in anderen Stammhirn-, 
sehr selten sogar corticalen Grisea (Abb. 21~22 seiner zweiten Arbeit). 
Wir linden die, wie erw~hnt, schon 1921 yon BIELSC~O~S~u gesehenen 
Dendritenplaqnes in stark ansgepr~gter Form in unserem, in LIEBE~S' un4 
MA~n~ESCOS Fall wieder, Diese k~um zuf~lligen Befunde k6nnten dafiir 
sprechen, da~ jene Gebi]de morphologisch und genetisch Beziehungen 
zu den MyoklonuskSrperchen haben. Differenzen des fgrberischen Ver- 
haltens, die yon Fall zu FM1, wie auch im Einzelfall zwisohen den 
Dendritenplaques und den MyoklonuskSrperohen bestehen, brauchen 
an dieser Auffassung nicht irre zu machen. Hat doch schon 0STE~TAG 
dargelegt, da~ das verschiedene f~rberische Verhalten wahrscheinlich 
mit Entwicklungsstadien zusammenh~ngt, und fiir die t~ubriziernng 
der Prozesse yon untergeordneter Bedeutung ist. Die relative H~ufig- 
keit der Bildnng yon Einschlul~k6rperchen in den Purkinjezellden- 
driten k6nnte einmaI mit ihrer allgemeinen Neigung zu starker 
lokaler Lipoidanhs bei A.I., zum andern damit zusummen- 
h~ngen, dal~ die ~veite Entfernnng der Lipoids~cke vom trophischen 
Zentrum der Zelle, dem Kern, ungew6hnliche paratrophische Prozesse 
begiinstigt. Andererseits ist jedoch zu bedenken, dal~ nach verschieden- 
artiger Schgdigung der Purkinjeaxone ebenfalls gelegentlieh kuglige 
Dendritenschwellungen beobachtet werden, die nach manchen Autoren 
uls eine der prim~ren t~eizung wesens~hnliche retrograde Vitalreaktion 
anzusehen sind. Ob die Plaques in unserem :Fall als solche aufzufassen 
sind, wird daher ebenfalls often bleiben miissen. 

Auch fitr die Myoklonusk6rperchen selbst linden sich gewisse I-Iinweise, 
dal~ ihre Genese aus dem SC~AFFElzschen Zellproze~ herzuleiten ist, 
zu welchem allerdings noch weitere konditionale Faktoren hinzutreten 
miissen, die es aufzusuchen gilt. LIE~E~S sieht das wichtigste Indiz fiir 
einen Zusammenhang der MyoklonuskSrperbildung mit der lipoiden Aus- 
scheidungstendenz in der Fettf~rbbarkeit der Inklusionen. Diese bestand 
in unserem FMle jedoch nicht, bzw. in schwacher Form nur bei den 
scholligen Einschliissen in ~igra und Thalamus. Uns erscheint daher 
wichtiger noch die Tatsache, da[~ sich die reifen XSrperchen ebenso wie 
die scholligen Einschlfisse in beiden BeobachtungeD~ tiefschwarz mit 
I-IEIDENgAn~S Eisenhgm~toxylin f~rbten, . ~  ein tinktorielles Verhalten, 
das bekanntlich in mehr oder weniger ausgepr~gter Form die granu- 
lgren Speichermassen bei infantiler A.I. typischerweise zeigen (,,]eci- 
thinoide" bzw. ,,myolinoide Phase" SCHAFFE~S) und d~s dort wie hier 
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einhergeht mit einer geringeren Affinit/it zur Fettfarbe. Betrachten ~vir 
sehlieNich die Verh/iltnisse in ihrer region/iren und intensiven Verteilung, 
so stehen auf der einen Seite als das in jeder Weise sehwerere Syndrom 
die Befunde im Dentatum: die vielfaltigen Zellsch/iden, die st/irksten 
quantitativen Ausf/ille, die reichliehsten and reifsten MyoklonuskSrper- 
bildungen mit der geringsten Fett-, ausgepr/igter Eisenh/imatoxylin- 
affinit/it und kr/iftiger Argentophilie; auf der anderen Seite, in Nigra 
und Thalamus als das leiehtere Syndrom : wesentlieh geringere Zell- 
ausf/ille, nur ganz vereinzelte MyoMonuskSrperbildungen, mehr schollig- 
granulSse Einschlfisse mit noeh pr/ilipoidem F/irbeeharakter, ebenfalls 
positiver Eisenhgmatoxylinre~ktion, aber mangelnder Argentophilie. 
Sieht man diese Befunde zusammen, so ergeben sie eine Reihe, die yon 
deml was uns an degenerativen Zellinhaltsverignderungen im Rahmen der 
A . I .  bekannt ist, /ast liickenlos hin/iihrt zu den typischen Myoklonus- 
be /unden ! 

Von der Myoklonusepilepsie her sind die morphologischen Beziehungen 
zur A . I .  viel dfirftiger als umgekehrt. Immerhin verdient Beobaehtung, 
dab WESTPmtL und SIOLI in ihrem I~M1 eine ausgebreitete schwere 
Ganglienzellver/inderung fanden, die naeh ihren oben wiedergegebenen 
:Besehreibungen und den leider nur gezeichneten NissI~bildern (Tafel 
VIII, 7--11 der ersten Mitteilung) doeh sehr an die Sc~A]rF~sehe Zell- 
ver/inderung erinnert. Ob man Mlerdings die weiteren l~'eststellungen, 
dab sieh lipoide Grannla zwar in den lgindenzellen aber nicht im Stamm- 
hirn und Kleinhirn fanden, da~ ferner das nervSse Pareneh~zn der Klein- 
hirnrinde im wesentliehen intakt war noch mit der Annahme eines 
blanden t'rozesses juveniler A.I. vereinbar hMten kann, erscheint frag- 
lieh, selbst wenn man mit SPIELMEYEI~ und BIELSCHOWSKY die hier 
ebenfalls vermiBte Zellbl/ihung bei juvenilen l~ormen ffir nicht obligat 
und groge region/ire Intensit/itsunterschiede ffir m5glich erachtet..Die 
Entscheidung in dieser Frage wird erst ein grSBerer kasuistischer U-ber- 
bliek fiber/ihnliche F/ille bringen kSnnen. Keinesfalls wird man jedoeh 
einen so auffallenden Befund bei einem jugendlichen ~fensehen, vde es 
(naeh LIEBE~S) die Autoren getan haben, als eine gewisse Anh/iufung 
yon Lipoid in den GroBhirnzellen, ,,die nicht fiber das hinausgeht, was 
sonst bei allen ehronisehen Geisteskranken zu sehen ist" abtun diirfen. 
OST~TA~ land bei Myoklonusepilepsie yon Einsehlfissen freie Zellen 
geschwollen, im Plasma Tigrolyse, aber keine Lipoidspeieherung, /ihn- 
lieh war der Zellbefund bei LA]rO~A und GLITECK, welche hierneben 
noch Nervenzellen angeffillt mit ,,fibrinoiden" Granula sahen. Plasma- 
ver/inderungen seheinen also stets die Myoklonuskfrperbildung einzu- 
leiten; diese selbst ist offenbar kein spezifiseher ZelllorozeB, sondern 
nur eine besondere Degenerationsform, ein seltener paratrophiseher 
Prozeg prim/ir plasmatisch geseh/idigter Nervenzellen, der noch seltener 
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in Verbindung mit  der amaurotisehen Lipoiddegeneration auftri t t .  Diese 
Auffassung der lViyoklonuskSrper als unspezifisehe Zellver~nderung wird 
erhartet  dutch seltene Befunde yon , ,symptomatischer" Myklonus- 
kSrperbildung bei anderen hirnorganisehen Erkrankungen,  z .B .  bei 
Encephalitis epidemica ( W E r M ~ ) .  

Es ist vielleieht nicht verkehrt, ir~ diesem Zusammenhang aueh einmal an die 
,,argentophilen Kugeln" bei der PIoKechen Krankheit zu denken, die m.E.  nicht 
nur eine grob morphologische ~hnliehkeit mit der~ t~Iyoklonusk5rpereher~ h~ben. 
Aueh diese k6nnen naeh v. B ~ i u N ~  mit multiplen vaeuoligen Bildungen 
einhergehen, zeigen mitunter eine konzentdsehe Sehiehtung, bringen die fibrillirerL 
Elemente zur Verklumpung (siehe vergleiehsweise unsere Abb. 10), gehen mit 
lipoidem Abbau des raadstandig verbliebenea Plasmas einher und weehseln im 
Grade ihrer Argentophilie von ganz fehlender bis zu stgrkster Imlorignierbarkeit 
mit Silber. Da aueh bei der Plexsehen Krankheit der Degener~tionsprozeg ira 
Plasma zu begirmen scheint (NL VoGT), wird ernsthaft zu erwigen sein, ob nieht 
unter einem iibergreifenden eellularpathologischen Gesiehtspunkt die Bfldung 
sphgriseher G~nglienzellinehsionen bei den versehiedensten Ausgangsprozessen 
einmal zusammen gesehen werden sollten. 

e) Wenden wit nunmehr zur ersten t tauptf rage  naeh der Patho- 
genese der Bindearmdegeneration zuriick, so hat  sieh diese naeh der 
Analyse der Dentatumbefunde eigentlich sehon yon selbst beantwortet .  
Ein Zweifel diirfte kaum mehr daran mSglieh sein, da8 die schweren 
plurikausal begriindeten beidseitigen Dentatumseh~den zu einer sekun- 
d i ren  Faserdegeneration Veran]assung gegeben haben. Der amauro- 
tische Prozel~, epileptogene Ausf~lle, die ,,myoklonisehe" Degeneration 
und - -  worauf das Vorkommen yon doppelkernigen Ganglienzellen hin- 
weist ~ Vielteieht auch sehon eine EntwieklungsstSrung dieses Kernes 
haben ihn so s tark  geschadigt, dab die zuletzt einwirkenden I~oxen wohl 
das MaI~ yell machten und den Ansto~ gaben zur absteigenden Degene- 
rat ion der Bindearme. Analog ist die Genese tier identisehen Befunde 
in ~IEBE~S' Fall  aufzufassen. Aber aueh die Bindearmdegenerationen 
bei den 3 spi t infanti len F~llen BIELSC~OWSXYS scheinen uns auf  
demselben .Blatt zu stehen. Ob wegen ihrer Sp~rliehkeit vielleicht 
iiberseheue MyoklonuskSrperbildungen eine Rolle gespielt haben m6gen, 
muB often b]eiben. DaB jedoch vasodynamische VorgEnge auch hier 
mitsehuldig waren, ist uns im Hinblick auf  den klinischen Ver]auf (ganz 
im Vordergrund stehende Krampfanf~ille) und'  angesichts tier Hoch- 
gradigkeit und  Atypie der Dentatumzellseh~den sehr wahrseheinlieh. 
Das Fehlen yon Abbauprodukten im degenerierten Bindearmsystem ist 
u. E. kein entseheidendes Gegenargument gegen diese Auffassung. Man 
bedenke, in wie relativ kurzer Zeit diese (z. B. aus l~olysklerose-Plaques) 
total  abger~umt sein kSnnen. Die yon Fall zu Fall  gefundenen Diffe- 
renzen wiirden sieh erkl i ren lassen dutch den Zeitfaktor und den je- 
wefligen Funktionszustand tier ~ veto amaurotisehen Prozel~ bekanntlJeh 
mitbetroffenen - -  gliSsen Elemente, denen die Gewebsreinigung obliegt. 
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Hinsichtlich der Markscheidende/ekte bei A.I. im allgemeinen lehrt 
abet u. a. aueh unsere Beobachtung, dab der alte Streit, ob Markaplasie 
oder selbst~ndige Markdegeneration oder Seku:nd~rdegeneration nach 
Zelluntergang vor]iegt, heute aufgegeben werden muI3 zugunsten einer 
mehrdimensionalen und plurikausalen pathogenetischen Betraehtungs- 
weise, welche mit der MSgHehkeit des Sowohl-Als-aueh reehnet mid es 
sich zur Aufgabe macht, in individualpath01ogischer Analyse die ver- 
sehiedenen konditionalen Faktoren zu differenzieren.'Auf diese Weise 
konnte z. B. aueh v: SA~TI~& an Hand dreier rciner l~ille yon infantiler 
A.I. zeigen, dai~ neben der yon SC~IAFF~I~ urspriinglieh allein angenom- 
menen Markentwieklmigshemmlmg ,,eine durch eine gangliocellu]~re 
Affektion verursachte sekund~r-degenerative Genese der Markdefekte" 
vorkommt (z. B. eine friihzeitige und starke Lgsion der Sehbahnen naeh 
aul3ergewShnliehen Zelhmterg~ngen im Genicu]atum laterale), und dal3 
welter die an die phylo-ontogenetisehe Labilit~t sieh haltende l~eihen- 
folge der Markdefekte durehkreuzt werden kann dureh einen fallweise 
verschieden liegenden Systemfaktor. 

Di~ Frage,~ ob eine heredit~r iiberkommene Systemvulnerabilit~t spe- 
Ziell den in unserer 4. Gruppe zusammengefal3ten Strangdegenerationen 
zugrunde liegt, bleibt noch zu kl~ren. Dureh wei~ere Untersuchungen 
soleher F~lle w~re zun~chst naehzusehen, ob z. B. die pseudotabischen 
Bilder, die S~l~:4vssLm~ und HALL~I~VOIr sahen, im Zusammenhang 
stehen mit besonders hoehgradigen Zellsch~den in den Spinalganglien. 
(DaI~ solche, auf entzfindlieher Basis entstanden [,:Poliomyelitis poste- 
riot"J, zu einer schweren sekund~ren pseudotabiSehen Hinterstrang- 
degeneration ffihren kSnnen, hat ebenfalls v. SA~T~ an einem l~all 
yon l~olyganglionitis zeigen kSimen,) Bevor diese ni~herliegende patho- 
genetische MSglichkeit nieht ausgesehlossen ist, wird man nicht ohne 
weiteres yon ,Verwand~schaftsbeziehungen" zu den heredodegenerativen 
Systemerkrankungen spreehen diirfen, - -  oder 4iesen Begriff so aus- 
weiten miissen, dal3 er alle konstitutionell begriindeten ]okalen Organ- 
schw~ehen, alle Abiotrophien (die gewfl3 ~uch einen Faktor llnter anderen 
ffir 5rtliehe Intensit~tsdifferenzen des amaurotisehen Degenerations- 
prozesses sind) mit umfal3t, dann aber nichtssagend wird, Auch sehon 
der Saehverhalt, dab typischerweise bei Spgtf~llen der A.I. tIinter- 
strangdegenerationen, bei den - -  meist krampfenden - -  juvenilen und 
sp~tinfantilen F~llen Faserdegenerationen der Kleinhirn- und Stamm- 
hirnsysteme und bei den yore amaurotischen DegenerationsprozeB selbst 
am schwersten betroffenen spg~infantilen F~ilen typiseherweise diffuse 
Marklagersch~den des Grol3hirns gefunden werden, weist daraufhin, 
dab diesen Defekten kelne elnheitliche Genese zugrunde liegen kann. 
W~hrend im letzten Fall die Hauptrolle wahrseheinlich eine prim~re 
Entwicklungshemmung oder im Sinne yon WE~DEROWI~, SOXOLA~SKY 
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und KLOSSOWSKY eine dureh den - -  womSglieh sehon intrauterin ein- 
setzenden - -  amaurotisehen Prozeg friihzeitig gestSrte ?r 
lung spielen diirfte, ist u. E. im 2. Falle sekund~ren epileptogenen - -  
evil, sogar dutch lV~yoklonuskSrperbildungen komplizierten - -  Zell- 
seh~den mit naehfolgendem Markfaseruntergang besondere Beaehtung 
zu sehenken; im 1. FMle abet zu bedenken, dug Spatf~lle typiseherweise 
ohne Kr/~mpfe verlaufen und andererseits offenbar erst das Erwaehsenen- 
alter eine besondere Vulnerabilit~t des Spinalganglien-Hinterwurzel- 
Hinterstrang-Systems setzt, wofiir aueh die wenig diskutierte Erfahrung 
.spreehen k6nnte, dug die kongenitale Lues zwar h~ufig juvenile Para- 
lysen, abet nur selten eine jnvenile Tubes maeht (Erwaehsenen-Tabes 
2,5~o [EaB], Erwaehsenen-Paralyse 3,7~/o [BA~DL~ und PICK] aller 
Luetiker; juvenile Paralyse aber zehnmal haufiger Ms juvenile Tabes 
[Pa_RK]~]). Die I-Iypothese wird weiter gestfitzt dureh die Tatsaehe, 
dug analog der A.I. aueh die juvenile Tabes vorwiegend mit Optieus- 
atrophie und nur sehr selten mit Hinterstrangsymptomen in Erseheinung 
tritt. 

f) Nut vorsiehtig seien zum SehluB einige heuristiseh-hypothetisehe 
Bemerkungen zur Genese der Myolclonusk6rperbildung gemacht. Sie 
bauen sich auf folgenden klinisehen and anatomischen Erfahrungstat- 
sachen auf: 1. Die typische Myoklonusepilepsie beginnt gewStm]ieh mit 
epileptisehen Anf~llen, denen die myoklonisehen Zuckungen erst naeh 
mehr oder weniger langer Krankheitsdauer folgen. ,,Die Myoklonie und 
die Epilepsie stehen . . .  bis zu einem gewissen Grade in Substitutions- 
verh~ltnis miteinander, indem mit dem Auftreten bzw. der Verst~rkung 
der myoklonisehen Komponente das Zuriiektreten der epileptisehen 
Anf~lle Hand in Hand geht, zu versehwinden pflegen sie aber nieht" 
(K. v. SANT~). - -  2. W~hrend der nut kursoriseh mitgeteilte, daher 
{tit eine klinisch-anatomisehe Gegeniiberstellung kaum verwertbare 
Fall SPI~LMEY]~Rs meines Wissens die einzige Beobaehtung yon Myo- 
MonuskSrperehen ohne Epilepsie ware, gibt es naeh LAtonA, BU])~S 
and VILD]~ u. a. nieht seltene Beobaehtungen yon MyokIonusepilepsie 
ohne die charakteristisehen Ver~nderungen im Zentralnervensystem. - -  
3. Der Sehwerpunkt der MyoklenuskSrperbildtmg ]iegt in Dentatum 
and den mit ibm in engster Faserbeziehung stehenden Grisea (l~uber, 
Nigra, Thalamus, Olive), und zwar ebenso in den F~llen, wo die K6rper- 
chen ubiquitgr vorkommen, wie in denen, wo sie auf diese Grisea be- 
sehr~nkt sind. ~ 4. HI~ufigere Beobaehtungen yon symptomatiseher 
3/iyoMonie bei verschiedenartigen bektseitigen Dentatumsch~den (PI~]~- 
CEC~TEL, GR~L-I~uRA~, C~ILO~EY-PA~KE~, KLIE~, P]rEI]rE~) lassen 
die meisten Autoren zu dem SchluB kommen, dug speziell der Befall 
des Dentatums dutch die EinschlugkSrberbfldung die Bewegungs- 
.st6rungen bedingt. - -  5. Man kann nach Sc~I]~E~s Untersuchungen 
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nieht meln" yon besonderer Empfindliehkeit des Dentatum gegen toxisehe 
Einfltisse schleehthin spreehen, hSchstens yon einer gewissen Empfind- 
Iichkeit gegenfiber endotoxisehen Einflfissen bei Allgemeinerkrankungen, 
die aber erst unter besonderen konstellativen .Bedingungen zu einer 
elekti~en Kernsch~digung Veranlassung gebe. KreislaufstSrungen spiel- 
ten ffir die Lgsion des Kleinhirnmarks und der Kleinhirnkerne die 
grSBte, entzfindliehe Noxen die kleinste R, olle. Das stimmt gut iiberein 
mit v. B~Au~Mfd~LS leider nieht zahlenm~Big belegter Erfahrung, dab 
sieh in Epileptikergehirnen Dentatumausf~lle ,,in iiberraschendem 
Mal]e" vorfanden. Auf Grund der Untersuchungen yon ScHonz muB 
diese vasogene Vulnerabilit~t des N. dentatus genauer als Hypoxydose- 
empfindlichkeit aufgefal~t werden. - -  6. Die bekannte Akzentuierung 
des SC~AFFS, Rsehen Degenerationsprozesses bei A.I. im Kleinhirn trifft 
einmal die t'urkinjezellen selbst und beraubt sie zum anderen des zu- 
ftihrenden cellulgren und fibrill~ren Apparates (,,eerebellopetaler" 
Degenerationstyp BI~LSC~OWSKYS). Damit steht aber auch der N. 
dentatus, weleher efferent fast ganz yon den Purkinjezellen abhgngig 
ist, unter besonders abnormen nervSsen Irritationsbedingungen. 
7. Vor dem Versuch, zwisehen diesen verschiedenen Sachverhalten eine 
hypothetisehe Beziehung herzustellen, sei in der Kasuistik hingewiesen 
einmal darauf, dab W]SSTPmaL und SIonI in ihrem Myoklonusfal! eine 
sehwere herdfSrmige KreislaufstSrung im Dentatum und tiefen Mark 
des Kleinhirns fanden (,,sehr stark erweiterte, strotzend mit Blut ge- 
ffillte Gefai]e"), und zum anderen darauf, dal] in unserem Fall erst im 
letzten Lebensjahr ausgeprggte Myoklonismen auftraten (es ist un- 
wahrseheinlich, da6 diese auffallende neurologisehe StSrung w~hrend 
friiherer Krankenhausbeobaehtungen nieht registriert worden w~re), 
was in guter zeitlicher Ubereinstimmung steht mit dem noeh relativ 
frisehen Fettabbau im Dentatum-Bindearm-Ruber-System. 

Dieses Erfahrungsgut ffihrt uns zu der Hypothese, dab den mit 
Krampfanf~llen eorrelierten vasodynamisehen Vorg~ngen aueh in der 
Genese der MyoklonuskSrperbildung eine wiehtige Rolle zukommt. 
Were das zu welt gegangen scheint, wird immerhin zugeben miissen, 
dab die Selbstverst~ndlichkeit, mit der man die Krgmpfe als Folge des 
Ganglienzellprozesses ansah, einer ~berpriifung wert ist. Es wgre denk- 
bar, die Myoklonusepilepsie als Spielart der ,,genuinen" Epilepsie auf- 
zufassen, bei der die vasogene trophisehe Beanspruchung Nervenzellen 
trifft, welche durch einen zweiten pathogenen Faktor zu der besonderen 
dystrophisehen Reaktionsform sph~rischer Ausfgllungen disponiert sind. 
Meist diirfte das ein Erbfaktor sein, selten aber aueh einmal die beson- 
deren nervSsen oder biochemischen Irritationsbedingungen, wie wit sie 
ftir den N. dentatus bei A.L annehmen mfissen. Im N. dentatus und 
den ihm vor- und naehgeschalteten Hirnstammgrisea treffen das path0- 
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physiologische vasale Moment und die spezifische l~eaktionsneigung 
der Nervenzellen - -  vielleieht aueh noeh anctere pathoklitisehe Faktoren 
(S. nigra!) - -  offenbar in einander besonders begiinstigender Weise 
zusa, mmen. 

Die Annahme, dal~ die Myoklonusk6rperbildung ursAchlich mit den Krampfen, die 
spezifische myoklonische BewegungsstSrung abet mit/der ~ r t e n  Schi~di- 
gung des 1N. dent~tus zusammenhi~ngt, wird gestiitzt dutch eine Beobachtung yon 
BUDULS und VILDE. Es handelt sich urn einen 18ji~hrig im Status gestorbenen 
Jugendlichen, der trotz erblicher Belastung mit Myoklonusepilepsie nur an Epi- 
lepsie ohne Myoklonismen erkrankt war. Die Obduktioa fend MyoldonuskSrperchen 
in allen Teilen des Gehirns, am zahlreichsten abet in diesem Falle nicht im N. den- 
tatus, sondern im IN. emboliformis cerebelli und in der S. nigra. Weml auch der 
N. dentatus an drifter Stelle kam, so war doch in diesem Falle des nervSse Funk- 
tionsverh~ltnis zwischen INigra und Dentatum zugunsten dieses und nicht wie sonst 
zugunster~ ienes Kerns verschoben, was das Ausbleiben der Myoklonismen er- 
kli~ren kSnnte. 

Man wird jedenfalls DE CA~o nicht ohne weiteres darin reeht geben 
kSnnen, dab die Auffassung derjenigen, welehe die Myoklonusepi!epsie 
nicht als autonomes Krankheitsbild,  sondern als eigenartigen famili~ren 
Verlaufstyp der essentiellen Epilepsie ansehen, dureh den charakteri- 
stisehen EinschluBkSrperbefund e n t k r ~ t e t  sei. Denn die biologisehe (d. h. 
nieht~absolute ]) Regelm~Bigkeit, mit  der epileptische Kr~mpfe dort nieht 
vermiBt werden, we es zur MyoklonuskSrperbildung kommt,  liiBt die 
Frage often, inwieweit sie auch sekund~rer Natur  sein kSnnte. 

Zusammen[assung, 
Es wird die klinisehe und anatomisehe Beobaehtung eines 6j~hrig 

verstorbenen Knaben  mitgeteilt ,  der naeh verzSgerter Kleinkindent- 
wieklung im 3./4. Lebensjahr mit  kleinen und auch generalisierten 
Krampfanf~llen erkrankte.  I m  Verlauf yon 3 Krankheitsjahren Verfall 
in Demenz, Auftreten yon Ataxie und athetoiden ttyperkinesen, sparer 
Abasie, Astasie, im letzten Lebenshalbjahr ausgepr~gte Myoklonismen 
bei gleichzeitiger Hi~ufung der epileptischen Anf~lle, Tool an Pneumonie 
in schwer dystrophischem A|lgemeinzustand. 

Anatomiseh: An den KSrperorganen keine :NIEMAN~-PICK-Befunde, 
nur in der Lunge stellenweise ein aul~ergewShnliches intraeellul~res Vor- 
kommen normal gefiirbter Lipoide. Allgemeine Him- ,  insbesondere Klein- 
hirnatrophie, Status spongiosus der Rinde. Histologisch: neben dem 
So~AFFE~schen ZellprozeI~ pseudolaminiire, occipital und in den Win- 
clungst~lern akzentuierte Zellausfi~lle in der l~inde. Diffuse Sklerosierung 
des Grol~hirnmarks und des gesamten Kleinhirns. Symmetrische Degene- 
ration der Bindearme, des Dentatum-Hilus  und der roten Kerne mit  noch 
relativ ffisehem l~ettabbau, Verschiedenartige Zellsch~den im N. dentatus,  
darunter  intra- und extr~celluliire MyoklonuskSrper, welche in einzelnen 
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Entwicklungsstadien verfolgt werden kSnnen und sich herzuleiten 
scheinen aus myelinoiden, pr/~lipoiden Plasma-Granula, wie sie au6er 
im N. dentatus auch in den Nervenzellen der S. nigra und im Thalamus 
gefunden wurden. 

Die klinisehe Epikrise (I) kann einerseits den Fall dem sp/~tinfantilen 
Typus der amaurotischen Idiotie, insbesondere den sehr /~hnlichen Ge- 
schwisterfi~llen BI~Lsc~owsKYs zuordnen, muI~ abet andererseits im 
Hinblick auf die Myoklonismen die Differentialdiagnose zm" Myoklonus- 
epilepsie offenhalten. Die anatomische Rubrizierung (II) orientiert sieh 
zun/~chst an 4em auffallendsten Befund, der Bindearmdegeneration. Es 
werden die bei amaurotischer ]diotie zu beobachtenden Marksch/~den in 
4 Gruppen gegliedert, zwischen denen es Ubergangsf/~lle gibt (1. Diffuse 
Marklagersch~den des Grofthirns; 2. Unregelm~l]ig-disseminierte herd- 
fSrmige Entmarkungen; 3. Systematische Markscheidendegenerationen 
in Verbindung mit aul]ergewSlmlichen Kleinhirnsch/~den; 4. Strang- 
degenerationen des Rfickenmarks). Die Eigenbeobachtung ist der 3. Gruppe 
zuzuteilen. Sie wird kasuistisch noch genauer verglichen mit den Ge- 
schwisterfi~llen BIELSCltOWSKYS und mit der hinsichtlich der Myoklonus- 
kSrperbildung einzigen genauer beschriebenen Parallelbeobachtung yon 
LIiEBERS 1 

Im III. Tell der Arbeit werden die bisherigen Erw/~gungen fiber die 
Pathogenese yon Marksch/~den bei amaurotischer Idiotie (a) erweitert um 
Gesichtspunkte, welche die yon S~IELM]SY~ und SCHOZZ ausgebaute 
Krampfpathologie uns heute anzulegen zwingt bei allen Xrankheiten, 
die mit h~ufigen Und schon ins Kindesalter fallenden Xr~mpfen einher- 
gehen. Es wird dargelegt inwiefern die pseudolamin/~ren Ganglienzell- 
ausf~lle, der Status spongiosus, Zellausf/~lle und Sklerosierung im Am- 
monshorn, Thalamus und Olive und vor allem die schweren Dentatum- 
sch/~den als zumindest mitverursaeht angesehen werden mfissen durch 
die zahlreiehen Krampfabl/~ufe (b). Der Befund yon MyoklonuskSrperr~ 
und deren Vor- oder Abortivformen in Dentatum, 1N~igra und Thalamus 
wird eingehend besproehen und kasuistiseh verglichen (e) und die An- 
schauung n/~her begrtindet, dab die Beziehungen zwischen Myoklonus- 
epilepsie und amaurotischer Idiotie doeh wohl etwas enger sind, als 
sie bisher gesehen wurden (d). Die Bindearmdegeneration wird als eine 
solche sekund/~rer Natur aufgefaBt und auf die sehweren und vielf/~ltigel~ 
Zellseh/~den im i~. dentatus bezogen (e). F/ir die Genese der Markseheiden- 
defekte bei amaurotiseher Idiotie fiberhaupt lehrt der Fall, dab diese ver- 
schiedenartige Entstehungsursachen haben k6nnen. Die Defekte der 
Gruppe 1 (vorwiegend friihkindliche F/~lle) dtirften in erster Linie auf 
prim~e Entwicklungshemmung zur/ickgehen, bei denen der Gruppe 3 

1 Siehe auch ,,Nachtrag bei der Korrektur" auf S. 145. 
11" 
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, (vorwiegend s p a t i n f a n t i l e  u n d  j u v e n i l e  Fi~lle) sekund i i r e  K r a m p f s c h ~ d e n  

e ine  I~olle sp ie len ,  be i  d e n e n  der  G r u p p e  4 ( v o r w i e g e n d  Spa t f~ l l e )  e ine  

e r h S h t e  V u l n e r a b i l i t ~ t  4e r  H i n t e r s t r a n g s y s t e m e  im  f o r t g e s c h r i t t e n e n  

:Lebensa l t e r .  G e m a $  4er  g u t  b e g r i i n 4 e t e n  F o r d e r u n g  y o n  W.  ScI~onz, 

d e n  K a u s a l n e x u s  zwischen  H i r n b e f u n 4  u n d  K r a m p f a n f ~ l l e n  ste~s n a c h  

b e i d e n  R i c h t u n g e n  h i n  zu  ve r fo lgen ,  f a s t  e ine  abseh l i e l ] ende  B e m e r k u n g  

~ur  Genese  der  1VI~-yoklonuskSrperbildung (f) diese n i c h t  ohne  w e i t e r e s  als 

I~ r saehe  de r  K r ~ m p f e  auf ,  s o n d e r n  frag~, ob d ie  m i t  K r a m p f a n f a l l e n  s t e t s  

v e r b u n d e n e  t r o p h i s c h e  B e a n s p r u c h u n g  der  G a n g ] i e n z e l l e n  n i c h t  a u e h  

e ine  E n t s t e h u n g s b e d i n g u n g  u n t e r  a n d e r e n  fiir  d iese  Geb i lde  se in  k S n n t e .  
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