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Uber eine eigenartige hereditiar-familiiire Erkrankung
des Zentralnervensystems*.

Von
A. V. BRAUNMURL,

Mit 8 Textabbildungen.
(Eingegangen am 27. April 1953.)

Die umfangreiche Kasuistik, die HALLERVORDEN?! in seinen Beitragen
iber die Kleinhirnatrophien und tber die hereditidre Ataxie bringt,
zeigh auch fiir unseren in der Folge zu schildernden Fall die anato-
mische Vielfalt sogenannter kombinierter Systemerkrankungen auf; sie
gemahnt an den Zweifel, ob die Anatomie mit ihren Mitteln an der Ab-
grenzung von Krankheitseinheiten bestimmend mitarbeiten kann. So
fragt auch HarLERVORDEN unter Hinweis auf einen besonders gelagerten
Fall FriepreicHscher Ataxie mit unversehrten Hinterstringen, ob man
hier noch von hereditidrer Ataxie sprechen kénne, ,,wenn man nimlich
in der Hinterstrangdegeneration ein, wenn auch in seiner Intensitit
wechselndes Leitsymptom sieht”, dem bekanntlich BIrLscHOWSKY
anatomisch gréBte diagnostische Bedeutung zuweist. Schlieflich geht
HArLERVORDEN fiir die Definition der in Rede stehenden heredodegene-
rativen Erkrankungen einen wesentlichen Schritt weiter, indem er betont,
dal} es wohl nicht so sehr darauf ankomme, dafl nun gerade ein bestimmtes
System von den vielen betroffen sein miisse, sondern daf iberhaupt der
Prozell im groflen und ganzen Neigung zur Ausbreitung in den zugehori-
gen Systemen besitze. Die beiden Komponenten der Heredodegeneration,
die diese Bezeichnungen einschliele, Hereditit und Degeneration, sie
seien bestimmend. Eine solch umfassende, praktisch alle Formen heredo-
degenerativer Erkrankungen einbeziehende Definition wird geradezu
durch die anatomischen Befunde bei der hereditiren Ataxie und den
Kleinhirnatrophien wesentlich gestiitzt und kommt hier den so variablen
{bekannten oder noch unbekannten) Befunden entgegen.

Freilich ist es am Anatomen, sich auch bei solch weiter Begriffsfassung
um eine reinliche Scheidung der Bilder zu mithen, insbesondere bei den
sogenannten kombinierten Systemerkrankungen vor allem das Leit-
symptom herauszuarbeiten und damit dem Kliniker wesentliche Hilfe-
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stellung zu leisten. — XKlarheit herrscht dariiber, daBl unter ,,Degene-
ration®’ zwar anatomisch sehr komplexe Vorginge zu verstehen sind, die
vorhin genannten Erkrankungen jedoch den primiren, selbstindigen,
oder wie man auch sagt, systematischen Degenerationen zugehéren.
Histologische Bilder, die gleicherweise bei ,,sekundiren’ Degenerationen
gefunden werden, stéren dabei nicht. — Studieren wir mit anatomischen
Methoden das Prozeigeschehen, um den endlichen Schaden festzustellen,
so finden wir bei abiotrophischen Erkrankungen (um die es hier geht)
immer wieder Phinomene, die in ganz anderem Sinne ,,sekundir” sind,
»sekundir degenerative’ im Hinblick auf einen kolloidchemisch defi-
nierten priméren Parenchymprozefl aus Synaerese. Gerade im Hinblick
auf abiotrophische Schidden darf die Leitidee solcher Analyse heraus-
gestellt werden: Anatomischer Prototyp fiir eine Reihe heredodegene-
rativer Erkrankungen, die man vor allem unter dem Begriff der ,,System-
atrophien® (Sparz) zusammenfalt, ist eine generelle Heredodegenera-
tion, wie sie die Altersinvolution in fiir alle verbindlicher Weise darstellt.
Hier gehorcht das Parenchym in reinster Form synaeretischen Mecha-
nismen; hier studiert man die fakultativen Bilder aus Fillung und
Quellung eines primér synaeretischen Systems. — Am Beispiel der abge-
handelten Systemerkrankungen setzt HALLERVORDEN die Degeneration
bei den oben angefithrten heredodegenerativen Erkrankungen einem
abiotrophischen ProzeB gleich, ,,den wir mit dem frihzeitigen Altern
vergleichen oder vielleicht gleichsetzen konnen. In eben diesem Sinn
kommen GERSTMANN, STRAUSSLER und ScHEINKER auf unsere Aus-
filhrungen iiber Altern und Heredodegeneration zuriick und stimmen
ihnen grundsétzlich zu. — Gerade aus der HaLLERVORDENschen Defini-
tion geht nun hervor, daBl man bei den Systemerkrankungen (SPIEL-
MEYER) bzw. den Systematrophien (SpaTz) auf die,,Systemgebundenheit
nicht letzten Wert legen darf. Was SPIELMEYER' seinerzeit zu diesem
Thema gesagt hat, wird der Variabilitit biologischen Geschehens am
besten gerecht: ,,Die schlechthin als Systemerkrankungen bezeichneten
Prozesse stehen an dem Ende der ganzen Reihe, welche eben von den
elektiven Erkrankungen iiber die in Systemen akzentuierten Prozesse zu
den diffusen Degenerationen fithren.” Es wire reizvoll, etwa am Beispiel
der ArzrEIMERschen Krankheit iiber Hereditdt und Degeneration abzu-
handeln. — Bleiben noch diese Hinweise: Fiir die systematischen Atro-
phien, die wir als Beispiel heredodegenerativer Erkrankungen heraus-
greifen, gilt als ein Charakteristikum die langsame Progredienz. Doch
iiberrascht fallweise auch einmal ein schnelleres Tempo, so daf} wir
beispielsweise bei Fillen (verhaltnisméRig frith beginnender) Prokscher
Krankheit den iiblichen fixen gliosen Abbau durch einen sehr ausge-
prigten massiven mobilen ersetzt finden. Bei einem Schwesternpaar mit
Hunringronscher Chorea sahen wir ibrigens jingst Gleiches. Grund-
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sitzlich dndern diese Abweichungen an der Auffassung des priméren
Prozesses freilich nichts. Wesentlicher sind gewisse Abweichungen und
doch wohl Besonderheiten im Chemismus des Gewebsabbaus, wie wir sie
nur bei eben diesen verhiltnisméBig schnell ablaufenden atrophisierenden
Prozessen zu sehen glauben. So kennen wir Fille schwerer Proxscher
Krankheit, bei denen Abbau und Abtransport massiv zerfallender Mark-
massen augenscheinlich doch anders verlaufen. Man wird in etwa an
gewisse Abwandlungen des Markscheidenabbaus bei Fillen familisirer
diffuser Sklerose erinnert, wie sie seinerzeit ScHOLZ beschrieben hat. In
weiterem Sinn gilt eine solche Analyse auch den gefillten Substanzen bei
atrophisierenden Prozessen s. str., also vor allem den sogenannten senilen
Plaques. Struktur und chemische Zusammensetzung dieser Bildungen
kénnen schon bei involutiven Abldufen wie bei der Altersinvolution und
der senilen Demenz sehr unterschiedlich sein. Im besonderen gilt das nun
bei seltenen abiotrophischen Schiden, wo zwar das Grundprinzip der
Ausfillung gewisser Stoffwechselprodukte aufgezeigt werden kann, die
geféllte Substanz aber Stoffe enthilt oder aus Stoffen gebildet wird, die
sich jedenfalls von den bei der einfachen Altersinvolution bekannten
Substanzen wesentlich unterscheiden — freilich nicht unterscheiden
miissen,

Klinisches.
(Nach der Dissertationsarbeit von RuThH LANGNER, Haar.)

Aus der Familienvorgeschichte. In der Familie kamen, soweit bekannt, auBer
unserer Kranken dhnliche Krankheitsfille vor. Die Krankengeschichte der Schwester
namens Berta H., die bereits im Alter von.25 Jahren erkrankte und mit 31 Jahren
in der Nervenheilanstalt Maria Theresia-Schlossel in Wien verstarb, ist (wie sich
erst bei der histologischen Untersuchung des Gehirns von Friederike H. ergab) durch
die Arbeit von GERSTMANN, STRAUSSLER und SCHEINKER iiber eine ,,eigenartige
heredodegenerative Erkrankung des Zentralnervensystems bekannt. Es handelt
sich, um das vorwegzunehmen, um eine FrRIEDREICHsche Heredoataxie im Verein
mit einer PIERRE MariEschen Kleinhirnerkrankung unter Beteiligung des GroBhirns
und insbesondere um eine Erkrankung im Bereich des Dentatum-Bindearmsystems.
Der Bruder, Herbert H., 1899 geboren, starb 1948 im Allgemeinen Krankenhaus in
Wien. Er war 1944, also mit 45 Jahren, erkrankt, hatte Kreuzschmerzen, Geh- und
Gleichgewichtsstorungen und konnte zuletzt nicht mehr sprechen. Wenn wir auch
keine objektiven Unterlagen dafiir beibringen konnten, so ist man doch nach den
geschilderten Krankheitserscheinungen zur Annahme berechtigt, dafl es sich um das
gleiche Leiden handelte (eine altere Schwester und ein Bruder sind gesund). Die
alteste der fiinf Geschwister ist die bei uns verstorbene Kranke namens Friederike
H. Auch der Vater, der im 41. Lebensjahre erkrankte und mit 48 Jahren starb, sowie
der Grofi- und Urgrofvater vaterlicherseits, die zwischen 30. und 40. Lebensjahr
erkrankten, hatten offenbar dasselbe Leiden. Die Krankheitserscheinungen ent-
sprachen, soweit nachtriglich nachweisbar, denen des hier vorliegenden Falles.

Wie aus der Arbeit von GERSTMANN, STRAUSSLER und SCHEINKER hervorgeht,
war ein Cousin des Vaters unserer Kranken ebenfalls in der Nervenheilanstalt Maria
Theresia-Schlsssel in Wien und ist dort unter der Diagnose einer PIERRE MARIE-
schen Krankheit gestorben. Ein Bruder und der Vater dieses Cousins hatten ein

29%



422 A. V. BRAUNMUHL:

dhnliches Leiden und seine Grofmuiter vaterlicherseits gehorte der Generationsreihe
des mit der gleichen Kranhkeit behaftet gewesenen UrgroBvaters unserer Pat. an.
Sie war dessen leibliche Schwester (vgl. Stammbaum).

‘é zwischen 30v. 40 Jahren
07, am gleichen Leiden

wie 9 erkrankt

—OST—*O_'_}

4 5 zwischen 30 u. 40 Jahren
Vetternehe zwischen 3 u. 4 9 d’ :/ri\::gqleex’c&;nnt'ewden
|
solldos  ——t—— mit 41 Jahren erkronks,
gleiche 6 7 an cerebelt. 8 mit 49 Johren verstorben
Le_ld;n .ﬂ Ataxie verstorben 07 am gleichen Leiden wie 9
wie 7 ge-
habt haben l
g 1 b 0 s
Friederika: bis 1949 Hermine: Herbert:* Bertas
geb. 2.8.18%4 gesund bis 1947 geb. 1899 gsb. 1901
T 20.12.1949 in Haor gesund T 1948 t 1932
Diagnose: Spinocerebsllare 1944 mit Geh-, Diagnose:
Heredoataxie Gleichgewichts- Spinocerebell.
u. Sprachstsrungen  Heredoctaxie

erkrankt

Abb. 1. dhnenreihe der Familie H. Nach der Dissertationsarbeit von RUTH LANGNER-Haar.
@ Erkrankung an spinaler bzw. spinocerebell. Ataxie diagnostiziert.

(@ Nach Bericht der Angehorigen an dem gleichen Leiden erkrankt.

O Gesund.

* Weitere Nachforschungen ergaben,daB der Patient an spinocerebellarer Heredoataxie verstarb.
Dank des Entgegenkommens von Herrn Kollegen SEITELBERGER (Neurologisches Institut der Uni-
versitit Wien, Direktor Professor Dr. HoFF) konnten wir Einsicht in das Krankenblatt des Patienten
nelimen; auBerdem standen uns zahlveiche Priparate des Falles zum Studium zur Verfiigung. Ohne
auf Einzelheiten einzugehen, darf vermerkt werden, daB bei HERBERT H. im Prinzip derselbe histo-
logische Befund hinsichtlich der argentophilen Strukturen aufzuzeigen war. Sehr deutlich war auBer
dem Untergang der Pyramidenseitenstrangbahn wie bei unserem ¥Fall iiberdies die Schidigung der
Vorderhorner.

Krankengeschichte und Klinische Befunde bei Friederike H.

Friederike H., geboren am 2. 8. 1894, gab folgendes an: Sie sei bis zu ihrem 38.
Lebensjahr im Jahre 1932 vollkommen gesund gewesen. Zu diesem Zeitpunkt setzte
eine Erkrankung ein, die sie selbst als ,, Kopfgrippe® bezeichnete. Etwa 6 Wochen
bestanden heftige Kopfschmerzen, starke Unruhe, Schlaflosigkeit und Schwindel-
zustinde. Trotz des schlechten Befindens unternahm die Pat. mehrere Bergpartien.
Somnolenz, Augenmuskellihmungen, Blagenstorungen bestanden nicht. 1934 nahm
sie stark an Gewicht zu, es stieg auf 100 kg. Die Periode blieb aus und sie litt unter
quélender Schlaflosigkeit. Nach einigen Monaten besserten sich die Beschwerden.
Noch im gleichen Jahr traten kurzdauernde Lihmungen der re. Hand auf, ohne daf
die Kranke deshalb ihre Arbeit als Schneiderin aufgeben muBte. In den folgenden
10 Jahren war sie beschwerdefrei. Erst 1944, in ihrem 50. Lebeusjahr, kam. es zu
neuerlichen Storungen. Oftmals schliefen nun die Beine — abwechseind das re. oder
das li. — fiir wenige Minuten ein. Etwa nach 3 Monaten verschwanden diese Er-
scheinungen wieder. 1945 muBlte sie wahrend der Flucht vor den Russen mehrmals
im nassen Gras {ibernachten. Seit dieser Zeit traten Riickenschmerzen auf und die
Pat. fithlte sich beim Gehen und Stehen unsicher (sie ,,wackelte wie betrunken und
verlor in der Dunkelheit oftmals die Richtung*). Beim Blick nach li. traten. Doppel-
bilder sowie ,,Blinzeln* des li. Auges anf. Unsicherheit in den Armen machte sich
besonders unangenehm beim Zeichnen und Schreiben bemerkbar, Zunehmende Un-
ruhe, hauptsichlich der li. Kérperhilfte, fiel auf. Die Pat. konnte kaum noch ruhig
sitzen ; die Arme und die stets kiihlen und feuchten Hinde waren dauernd in Bewe-
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gung. Zunehmend wurden die Beine steifer, die Sprache undeutlicher. Die Pat. wurde
empfindlicher gegen Schmerzen, neigte schnell zum Weinen, war stets traurig ver-
stimmt und sehr leicht erregbar. Wegen zunehmender Beschwerden wurde die Pat.
1948 in die Universitdts-Nervenklinik Miinchen eingewiesen. Diagnose der Nerven-
klinik Miimchen: PIERRE MARIE; postencephalitische Hyperkinese.

Nach Abschlu der Untersuchung wurde die Pat. ins Stadtische Krankenhaus
Rosenheim verlegt, aus dem sie nach dreimonatiger Behandlung entlassen wurde.
Das Gehen hatte sich inzwischen weiter verschlechtert, so daB sie sich ohne Unter-
stiitzung nicht mehr fortbewegen konnte. Ihren Beruf als Schneiderin muBte sie
deswegen und auf Grund ihres sonstigen mehr und mehr sich verschlechternden
Allgemeinbefindens aufgeben. Unter dem Eindruck der ausweglosen Lage unter-
nahm die Pat. am 19. 11. 1948 einen Selbstmordversuch. Im Anschlull daran wurde
sie dann in die Heil- und Pflegeanstalt Haar verbracht.

Bei der Aufnahmeuntersuchung klagte die Pat., dafl die Beine ,,steif und wie
gelahmt seien und sie nicht mehr gehen und wegen der Unsicherheit in den Hénden
nicht mehr arbeiten kénne. Auch das Sehverm6gen habe in den letzten Jahren ab-
genommen.

Psychischer Befund. Die Pat. war allseits orientiert, sprach flilsternd und abge-
hackt. Die Worte wurden hervorgestoBen. Die Gesichtsziige erschienen verkrampft
und starr. Im iibrigen waren Gestik und Motorik bewegungsarm und sehr verlang-
samt, Die Stimmungslage war ihrer Situation entsprechend gedriickt, aber nicht
eigentlich depressiv. Der Suicidversuch wurde bagatellisiert.

Neurologischer Befund. Pupillenreaktion auf Licht und Convergenz prompt und
ausgiebig. Augenhintergrund ohne krankhafte Ver#nderungen. Kein Nystagmus.
Augenbewegung nach allen Seiten moglich. Gehor beiderseits gleich, ohne grobe
Einschrinkungen. Bei Priifung der Facialisfunktion bleibt gelegentlich die vom li.
Mundfacialisast innervierte Muskulatur eine Spur zuriick. Im allgemeinen jedoch
seitengleiche Innervation. Beiderseits Blinzelkrampf. Die Zunge wird gerade heraus-
gestreckt, das Gaumensegel seitengleich gehoben. Ubrige Gehirnnerven ohne Aus-
félle. Arme: Radius-Periostreflex und Tricepssehnenreflex nicht auslosbar; Biceps-
sehnenreflex beiderseits nur schwach. Bei Priifung der groben Kraft keine Seiten-
unterschiede ; kein Absinken beim Vorhalteversuch. Knipsreflex beiderseits schwach
positiv. Beim Finger-Nasenversuch beiderseits deutlicher Intensionstremor. Bauch-
deckenreflex bei den schlaffen Bauchdecken beiderseits schwach, li. etwas schwicher
als re. auslosbar. Beine: Patellar-Sehnenreflexe und Achillessehnenreflexe fehlen
beiderseits. Babinski re. deutlich positiv. Ubrige Pyramidenzeichen nicht vorhanden.
Knie-Hackenversuch: unsicher mit sehr starkem Intensionswackeln (bei offenen
Aungen zielsicherer). Parese der gesamten Beckenmuskulatur, deutlich positiver
Trendelenburg, ausgeprigter Watschelgang. Hochgradige Atrophie der sichtbaren
Beckenmuskulatur. Von der Atrophie ist auch die Muskulatur der Unterschenkel
betroffen.

Priifung der Kraft der einzelnen Muskelgruppen: Schultermuskulatur sicher
intakt. Widerstand der Beuger- und Streckergruppen der Oberarme iiberwindbar,
aber annihernd intakt. Handbeuger und Strecker zeigen gute Kraft. Beim Zusam-
mennehmen der Finger beiderseits schwache Kraftentfaltung., Bei Aufforderung
in Bauchlage das gestreckte Bein zu heben, erfolgt keine Bewegung. Kniebeuger an
der Oberschenkelriickseite hochgradig atrophisch. Funktion der Adduktoren unge-
stort. Hiiftbeuger beiderseits paretisch, li, mehr als re. Abduktoren, vor allem Glutaei
medii, ohne Kraft. Quadriceps beiderseits gut innerviert. Re. Triceps surae ent-
wickelt gute Kraft; diese kann iiberwunden werden. Im li. Triceps surae deutliche
Schwiche. Dorsalflektion der GroBzehe li. deutlich schlechter als re. Tibialis anticus
beiderseits gut innerviert, jedoch li. etwas schwicher als re. Extensor digitorum
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seitenunterschiedlich li. schlechteralsre., hier verhédltnismaBig gute Kraft. Peronaeus-
muskulatur re. schlechter als die seitengleichen Extensoren, wihrend li. keine erheb-
liche Differenz besteht. Die Zehen am li. Fuf} sind in stirkerer Beugekontraktur-
stellung als re. Die li. GroBzehe steht in anndhernder FRieDREICHstellung.

Klinische Diagnose (Dr. med. habil. V. ZierEN-Haar): Spinocerebellare Ataxie
( Kombination FRIEDREICH und PIERRE MaRIEsche Krankheit).

Verlauf. In den ersten 6 Monaten keine wesentliche Anderung des Zustandes.
Dann zunehmender korperlicher Verfall. Die Kranke verlor auch das Interesse fiir
die Umwelt, war unzufrieden und weinte viel. Der Allgemeinzustand verschlechterte
sich zusehends. Stuhl und Urin konnten nicht mehr gehalten werden. Ausgedehnter
Decubitus in der Kreuzbeingegend. Unter den Erscheinungen einer Bronchopneu-
monie starb die Pat. am 20. 12. 1949,

Um die anatomische Beschreibung nicht zu unterbrechen, bringen wir
bereits hier eine kurze Zusammenschau klinisch-anatomischer Daten.

Die Vorgeschichte weist auf einen schubweisen Verlauf der Erkrankung
hin. Die 1932 erstmals auftretenden Krankheitszeichen wie Schwindel-
zustdnde, Kopfschmerzen, starke Unruhe sind zwar in ihrer Art uncharak-
teristisch, aber bei riickblickender Betrachtung als Anfangssymptome
der Erkrankung zu werten. Desgleichen lassen sich die im Jahre 1934
aufgetretenen Storungen im Sinne quédlender Schlaflosigkeit, Ausbleiben
der Mensges und iiberméBiger Gewichtszunahme mit dem Krankheits-
prozeB in Verbindung bringen. Endokrine Funktionsstérungen bei
FriepreicHEscher Krankheit sind uns aus dem Schrifttum bekannt. Der
dritte Krankheitsschub ging mit transitorischen leichten Paraesthesien
erst im rechten Arm und spéter in beiden Beinen einher. Seit dem Jahre
1945 nahm dann das Leiden einen fortschreitenden Verlauf. Ataktischen
Beschwerden in den Beinen folgten alsbald solche der Arme, die zudem
anfinglich mit einer Hyperkinese einhergingen. Nach und nach wurden
Sensibilitdtsstorungen und Muskelatrophien im Bereich der unteren
Extremitit und des Beckengiirtels nachweisbar. Undeutlichwerden der
Sprache und Augenmuskelstorungen kamen dazu; als letztes folgten
eindrucksvolle Wesensverinderungen. Alle Krankheitserscheinungen
lassen sich durch die anatomischen Befunde bzw. durch die Ausfallser-
scheinungen im Bereich des GroBhirns, des Kleinhirns und des Riicken-
marks erkliren. Freilich darf man bei solch diffuser Ausbreitung eines
Parenchymprozesses iiber Hirnrinde, Stammganglien und Kleinhirn
keine lokalisatorischen Fragen stellen. — Nachgetragen sei, dafl Skelet-
anomalien, wie sie bei spinaler Ataxie oft gefunden werden, sich in Form
des (angedeuteten) ,,FRIEDREICHSchen Fules’ nachweisen lieBen.

Hinweis auf die Krankheitsfille aus der Generationsreihe H.

Zun#chst fillt die Anteposition des Leidens bei Berta H. auf. Wahrend der Ur-
grofvater und Grofivater zwischen 30. und 40. Lebensjahr, der Vater mit 41, der
Bruder mit 44 und unsere Pat. mit 38 Jahten erkrankten, wurde Berfa H. bereits
im 25. Lebensjahr von dem Leiden befallen. Wihrend aber bei unserem Fall und
der Schwester Berta H. das Leiden anfinglich mehr in Schiiben verlief, nahm es bei
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den iibrigen von vornherein einen progredienten Verlauf. Beim Vater unserer Pat.
und ihrer Schwester wird auch von frithzeitigem Personlichkeitsabbau, von Wesens-
verinderung, ja von Demenz berichtet im Gegensatz zu den erst spit sich zeigenden
psychischen Veranderungen des Falles Friederike H. Ausfiihrliche anatomische
Befunde liegen leider nur im Falle Berta und Friederike vor. Nach der Mitteilung
von GERSTMANN, STRAUSSLER und SCHEINKER hat man auch beim Cousin des
Vaters der Geschwister H. senile Plaques im GroB- und Kleinhirn gesehen (der Fall
ist nicht verdffentlicht).

Erbbiologisches. In erbbiologischer Hinsicht findet auch hier die allgemeine
Beobachtung ihre Bestitigung, daB bei Vorliegen der Friepreicaschen Erkrankung
meist mehrere Geschwister dasselbe Leiden haben, wihrend die Eltern davon ver-
schont sind. Bei der PiERRE MarIEschen Form findet sich dominante Vererbung.
Im vorliegenden Fall ist die Krankheit bei mehreren Geschwistern und in mehreren
Generationsfolgen nachweisbar. Verwandtenchen finden sich in 55%, der Fille bei
Frievreicascher Erkrankung, darunter 16,79, Vetternehen ersten Grades (Han-
HART). Eine solche ist auch in der Ahnenreihe unserer Pat. zu verzeichnen.

Anatomisches.

Die Untersuchung des Gehirns mit freiem Auge deckt nach Abziehen der zarten
Meningen eine Anomalie der Furchung im Bereich der Pars marginalis Sulcus
cinguli auf. Der Lobus paracentralis wird an diesem Gehirn so vom Praecuneus
ungewdohnlich scharf geschieden ; er steht gleichsam ab, so dafl man fiirs erste an eine
,»Affenspalte‘‘ erinnert wird (die freilich die Fissura parietooccipitalis bzw. die
Fissura occipitalis anterior betrifft). Ausgesprochene Atrophien zeigen sich am
Gehirn nirgends. Auch auf Frontalschnitten sind Hirnmantel, Stammganglien und
tiefer gelegene Kemn- und Markbezirke in allen Teilen von gehoriger GroBe. Gleiches
gilt im besonderen fiir die Mittelhirnanteile, weiter fiir die Briicke und ihre Faser-
verbindungen sowie fiir das Kleinhirn, das verlingerte Mark und das Riickenmark
in gesamter Ausdehnung. Eine Andeutung von Rinden- und Markatrophie findet
sich bei makroskopischer Untersuchung nur im Bereich der ganzen Wurmformation
des Kleinhirns, wo auch fiir die tastende Hand unzweifelhaft eine derbere Gewebs-
struktur kenntlich wird. Der Zahnkern erscheint fiir das freie Auge gut entwickelt;
er liegt wohl gezeichnet in einer augenscheinlich gehérigen Markmasse. Die iibrigen
Kerne des Kleinhirns sind makroskopisch nicht verandert.

Das Riickenmark zeigt auf Querschnitten bei Betrachtung mit freiem Auge keine
Besonderheiten. — Umso beachtlicher sind nun die mikroskopischen Bilder aus allen
Gehirnabschnitten, fiir deren Beschreibung wir uns tunlicher Kiirze befleifligen. Ein
Markscheidenbild aus dem Lendenmark (Abb. 1a) zeigt schwere Ausfélle beiderseits,
und zwar symmetrisch im Bereich des Funiculus gracilis (Gorr) sowie im Funiculus
cuneatus (BURDACH), wobei insbesondere die mesiale Wurzelzone, die vordere
Wurzelzone und die hintere mediale Wurzelzone am schwersten betroffen sind.
Schwere Ausfille weisen im Lumbalmark die Kleinhirnseitenstrangbahnen auf.
Im Bereich dieses Riickenmarkabschnittes sind die Pyramidenvorderstrangbahnen
und die Pyramidenseitenstrangbahnen noch wohl erhalten. Das Bild bleibt im Sinne
dieser Beschreibung im Bereich des Brustmarkes im wesentlichen unverandert. Im
Halsmark indes gesellen sich zu den schweren Ausfallen in den Gorrschen und
BurpacHschen Strangen sowie zum Faserausfall in den Kleinhirnseitenstrang-
bahnen massive Ausfille im GowEgRrsschen Biindel sowie in den Pyramidenseiten-
stringen. Samtliche Ausfille wechseln in ihrer Intensitit je nach der Hohe der
Segmente; im oberen Halsmark ist jedenfalls die Beteiligung der Pyramidenseiten-
strangbahn sehr ausgepragt. Die re. Seite ist starker betroffen. Dazu kommen gerade
hier starke Ausfille im GowErsschen Strang und im Seitenstrangbiindel aus dem



426 A, v. BRAUNMUHL:

DErrrERsschen und Roten Kern. Die Bahnenaustiille im Seitenstrang lassen sich, als
Fasern afferenter Kleinhirnbahnen, bis in den Wurm des Kleinhirns verfolgen, ohne
daf es freilich zu kenntlicher Verkleinerung der zufiihrenden Stranganteile ge-

Abb. 1a, Lumbalmark. Ausfille in den GoLiLschen und BURDACHSchen Stringen. Schwere
Ausfille im Bereich der Xleinhirnseitenstrangbahnen. Markscheidenfirbung nach SCHRODER.

Abb. 1b. Lumbalmark. Ausgeprigte kleinzellige Gliawucherung in den Vorder- und Hinterhdrnern.

Vélliger Untergang der CLARKEschen Séulen. Daselbst wie in den fleckformig gelichteten Vorder-

hoérnern Wucherung von Hortegazellen, insbesondere um untergehende geschrumpfte Ganglienzellen.
NissL-Bild.
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kommen ist. Die Schadigung der Pyramidenbahnen macht ungefihrim verlingerten
Mark halt und 148t sich jedenfalls nicht in die Briicke verfolgen. Im Zuge der Hinter-
strangdegeneration sind die Nuclei funiculi gracilis und cuneati schwer betroffen
und von zelliger und faseriger Glia eingenommen. Nachzutragen sind Verdnderungen,
wie sie uns das Zellbild im Bereich des gesamten Riickenmarkes liefert. Dabei sind
fiirs erste die schweren, fast totalen Ausfalle im Bereich der beiderseitigen Nuclei
dorsales (STILLINGT und CLARKII) hervorzuheben, wie auch die reichliche Gliawuche-
rung in den Vorderhérnern des gesamten Riickenmarkes. Hortegaglia ist an dieser
Gliaproliferation besonders beteiligt. Die Gliaproliferation und die deutlichen fleck-
formigen Nervenzellausfalle zeigen sich in den verschiedenen Ganglienzellgruppen
der Vorderhorner und hier wieder besonders im Bereich des Lenden- und Halsmarkes.
An verschiedenen Stellen findet man auch Gliasternchen und neuronophagische
Bilder an untergehenden Ganglienzellen. Das Zellbild in Abb. 1b vermittelt einen

Abb. 2. Kleinhirnrinde. Molekularzone. Ungewdhnlich groBe, stark argentophile Plaques, dic
neben groBen homogenen Kernen weite, unscharf begrenzte Kriinze zeigen; bei einer Plaque wird
der Kern durch Hiufung von Granula gebildet. Eigene Silbermethode.

guten Eindruck von der massiven zelligen Gliaproliferation im gesamten Quer-
schnitt des Riickenmarks und von den fleckfsrmigen Ganglienzellausfillen in beiden
Vorderhérnern. — Verlingertes Mark und Briicke sind in ihren gesamten Mark-
anteilen in Ordnung. Uberall trifft man deutliche Vermehrung kleinzelliger Glia-
elemente. Auf die starke Glioge im Bereich der vorhin genannten Hinterstrangkerne
sei nochmal verwiesen. Deutlich tritt im histologischen Bild die Atrophie im Bereich
sémtlicher Abschnitte des Kleinhirnwurms hervor, wobei der Verminderung und
Verschmalerung der Markscheiden eine zarte Gliose der Markstrahlen entspricht.
An deren Verzweigungsstellen kommt es zu ausgeprigterer zelliger und faseriger
Gliose. Diese Verdnderungen im Wurm miissen nun im Zusammenhang mit den
Bildern in beiden Kleinhirnhemisphéren, insbesondere im Bereich der Lobi quadran-
gulares sup. besprochen werden. Dort zeigen sich im Nissrbild allenthalben schwere
Ausfille an Purkinjezellen, oder aber Verdnderungen dieser Zellelemente im Sinne
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sehr ausgeprigter chronischer Schrumpfung und Vacuolisierung. Wahrend die
Windungskuppen meist chronisch verénderte Purkinjezellen aufweisen, sind die
Ausfille an Zellelementen besonders in den Windungstalern deutlich. Tm ibrigen
wird das histologische Bild der gesamten Kleinhirnrinde und besonders des Wurms
von massiven Ablagerungen oder Einlagerungen eigenartiger Gebilde beherrscht, die

Abb. 8. Sehr groBe homogene Plagues in der Molekularschicht des Xleinhirns. Markscheidenfirbung
nach SCHRODER.

stellenweise den bekannten senilen Plaques entsprechen, im allgemeinen jedoch
Formen zeigen, die uns vor allem ob der Griéfe und der eigenartigen Struktur bei
senilen Plaques unbekannt sind. Es wiirde zu weit filhren, die Besonderheiten dieser
Bildungen im einzelnen zu beschreiben. Abb. 2 und 3 zeigen vorab die besondere
GroBie dieser Plagues. Besonders hervorgehoben seien nur 3 charakteristische
Plaquesstrukturen: Einmal solche, die an ,,Schnupitabakskdrner erinnern, liegen
doch im Silberbild geh#uft tiefschwarze Granula in meist kreisférmiger Anordnung.
Bilder dieser Art sieht man bei senilen Plaques nicht. Weiter findet man grofle, mehr
oder weniger homogene Plaques in der Nihe der PurRkrINIE-Zellen, welche zum
Teil verdrangt werden. Innerhalb groBer Plaquessubstanzen zeigen sich grofere
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und grobere rundliche Strukturen nach Art von unregelmiBigen Plaqueskernen,
nur daf hier innerhalb der ganzen Kernsubstanz 2 oder 3 Kemballen gesondert
liegen. SchlieBlich findet man ungewshnlich groBe massive Plaques, bei denen zwar
ein Kern klar hervortritt, wo man aber die sonst iibliche Scheidung in Hof und
Kranz nicht durchfiihren kann. Die Bildungen erinnern, wenn man diesen Vergleich
gebrauchen darf, an Spiegeleier, die in die Pfanne geschlagen sind. In der Mitte
(entsprechend dem Eigelb) der zentrale Kern, in der Umgebung eine unscharf be-
grenzte Masse, die den weiten Kranz bildet.

Das Verhalten der Plaques bei verschiedenartigen Farbemethoden darf in folgen-
der Aufstellung angefiihrt werden.

Kieinhirn bzw. Kleinhirnwurm. Gefrierschnitte (auBer Silbermethode):

Ungefdrbtes Praparat: Bei starker Abblendung héufig stark lichtbrechende runde
Plaques in der Rinde, die im polarisierter Licht Doppelbrechung zeigen. In Kérner-
schicht und Mark sind die Plaques schwer zu erkennen, jedoch sind im polarisierten
Licht hie und da Achsenkreuze zu sehen. Im Phasenkontrastverfahren erscheinen
die Plaques der Rinde als dunkle runde Kerne.

Amyloidfarbungen: Mit Jod keine Reaktion. Methylviolett: Deutliche Darstellung
der Plaques in Rinde und Mark. Metachromatische Anfiarbung: Plaqueskerne rot-
violett, Kranz bliulich. In der Kornerschicht Kranz nicht vorhanden oder nur an-
gedentet. Kongorot: Plagues in Rinde und Mark deuntlich, aber in verschiedener
Starke angefarbt. Je stirker die Anfdrbung, desto deutlicher die Achsenkreuzbilder
im polarisierten Licht.

Fetifirbungen: Sudan II11 nach Romzls (409, iger Alkohol): Verschiedene Typen:
a) blafrote, ziemlich homogene Plaques ohne Kranz, b) Plaques mit Kranz, der
Kern orangerot, der Kranz fast im selben Ton wie das Grundgewebe, nur durch die
veridnderte Struktur hervortretend. Haufig und hauptsichlich im Kranz teilweise
radidr angeordnete Fettbrocken eingelagert. ¢) Plagques ohne deutlichen Kranz und
Kern, zusammentflieBend, iibersit von grofleren und kleineren Fettbrocken. In der
Rinde alle 3 Typen, meist b, selten ¢. In der Kérnerschicht fast nur a, selten b, nie
mit Fettbrocken besetzt. Die Fettbrocken sind tiefrot gefdrbt. Ceresschwarz nach
Lisow-DacneLLE (709 iger Alkohol): Ahnliches Bild wie bei Sudan IIL. Die Fett-
brocken sind hier tiefschwarz, die Krianze der Plaques fast im selben Ton wie das
Grundgewebe und hauptsichlich durch die Struktur hervortretend. Jedoch sind
die Plaqueskerne nur selten dunkelgrau, treten im Gegenteil 6fters hell hervor.
Plaques in der Kérnerschicht nur leicht blaBgriinlich. Bei Gegenfirbung mit Kern-
echtrot hell gebliebene Kerne und Plaques der Kornerschicht hellrosa.

Die nahe der Kornerschicht gelegenen Rindenplaques zeigen meist keine oder
nur geringfiigige kornige Fetteinlagerungen; die Plaques der Randzone sind dagegen
oft stark mit Fett besetzt.

Bei Nachfarbung der Silberimprignation mit Sudan erscheinen die Krinze nur
schwach angefirbt, dagegen treten die Fettbrocken leuchtend rot hervor. Man hat
bei einem Vergleich etwa mit einem Kongorotpriparat den Eindruck, als seien
nicht sdmtliche in der Kérnerschicht befindlichen Plaques von der Silberimprigna-
tion erfaf3t. Die groBeren Plaques treten im Silberbild schollig und mit braunlichem
Untergrund heraus.

Ninhydrin- Reaktion (auf niedere EiweiBstoffe): Trotz um das Mehrfache iiber-
schrittener Firbedauer keine Reaktion zu erzielen.

Kalkfarbung nach Kossa: Keine verwertbaren Befunde.

Fisenfirbung ( Twrrbuliblaw ) : Kein Eisen nachweisbar. Die Plaques lediglich mit
der Nachfirbung (Kernechtrot) kriftig angefarbt, Kranz schwacher als Kern.
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Hdimatoxylin-Farbungen: Saures Himalaun-(MAYER)-Eosin: Keinerlei Anfir-
bung mit Hamalaun, nur mit Eosin; Kerne kriftig, Krinze schwach rosa. WEIGERT-
vAN Giesow: Keine Anfirbung mit Eisenhématoxylin. Plaqueskerne schwach gelb-
rotlich; die Krénze gehen ohne deutliche Grenzen ins Grundgewebe iiber.

Markscheidenfirbung nach SCHRODER: An Stellen, die nicht ganz ausdifferenziert
sind (Grundsubstanz noch leicht bréunlich) Darstellung der Plagues in Rinde und
Kérnerschicht. Kerne homogen, mahagonibraun, Kranz heller, schlecht begrenzt.
In der Kérnerschicht keine Plaqueskerne; die Plaques erscheinen dort als Liicken.
Ahnliche Darstellung im WrrcErRT-KULscHITZRY-Priparat. Mit Himatoxylin stel-
len sich die Plaques somit nur nach einer Beizung dar.

Brasilin: Farbung am Gefrierschnitt nicht sehr giinstig, da das Grundgewebe zu
stark gefarbt ist. Jedoch heben sich die Plaques mit dunklem Kern und hellerem
Kranz deutlich in der Rinde ab, in der Kérnerschicht treten sie hell hervor.

Cresylviolett: Gute Darstellung der Plaques in allen Schichten. Kerne am dunkel-
sten, rotviolett; Plaques im Mark und in der Kérnerschicht heller. In der Rinde
die Kerne zuweilen von unregelmaliger Begrenzung, ringsum von kleineren Schol-
len umgeben {,,Schnupftabak®), Krénze bliulich.

Giemsa: Darstellung in gleicher Art wie mit Cresylviolett.

Gliofaserfarbung nach Horzer: Keine Darstellung der Plaques. Sie sind lediglich
in der Rinde durch den Strukturunterschied schwer, in der Kornerschicht als Aus-
sparung zu erkennen.

Kleinhirnwurm. Celloidinschnitte: ]

Thionin: Bei vorsichtiger Differenzierung einwandfreie Darstellung der Plaques
in allen Schichten. In der Rinde die Kerne dunkler, oft von kleineren Schollen um-
geben, mit blaulichem Kranz, der bei stirkerer Differenzierung verschwindet. In
vollig ausdifferenzierten Praparaten erscheinen die Plaques als Liicken, in denen
der Gewebsgrund héchstens noch blaBblaugriin durchschimmert.

Kongorot: Die Plaques stellen sich in gleicher Weise dar wie im Gefrierschnitt
und weisen sdmtlich im polarisierten Licht Achsenkreuze auf. ’

Azan: Intensive Anfarbung der Plaques mit Anilinblau.

Perjodscure-Schiff- Reaktion nach Holchkiss-Mc Manus : Plaques schwach rosa im
Gegensatz zu den tiefroten Corpora amylacea. Nur in Hortegazellen intensiv rote
Granula.

Soweit die Ubersicht iiber die Histochemie der Plaquessubstamzent, die sich in
wesentlichen Punkten (granulirer Aufbau, ungewohnliche Grife, starke Lipoidophilie)
von den eigentlichen Plagues uniterscheiden. Nachzutragen ist, dafl die Plaques nicht
nur in der Molekularschicht der Kleinhirnrinde liegen, sondern, vereinzelt auch in
Markstrahlen angetroffen werden. Insbesondere nehmen sie in einem bisher un-
bekannten AusmaB die Kornerschicht ein (Abb. 4), die stellenweise deutlich ge-
lichtet ist. — Vergebliche Mithe, an Hand dieses Falles und seiner Silberbilder iber
die einzelnen Typen bei Kleinhirnerkrankungen, namlich iiber den zentrifugalen
oder zentripetalen Degenerationstyp abzuhandeln. Abgesehen von der klaren
Bahnendegeneration, die bereits erwahnt wurde, sind Art und Ausmal der Ver-
anderungen in der gesamten Kleinhirnrinde weitgehend abhéngig von der Ausbil-
dung und Lage der plaquesartigen Strukturen in Rinde und Mark. Man findet auf
der einen Seite Windungsanteile mit zahlenmafig noch entsprechenden PURKINIE-
Zellen und verhiltnismiBig gut nachweisbharen fibrilliren Apparaten unmittelbar
neben solchen, wo die PURRINJE-Zellen entweder volliger Schrumpfung anheim-
gefallen sind oder (wie das beispielsweise an Kongorotpriparaten sehr schén dar-

1 Farbige Abbildungen dieser Plaquessubstanzen werden in unserem Handbuch-
beitrag (Bd. XIIT des Handbuches der patholog. Anatomie) gebracht.



Hereditar-familidire Erkrankung des Zentralnervensystems. 431

gestellt werden kann) durch die in der Kérnerschicht lagernden Plaquesmassen
augenscheinlich schwer geschadigt sind. Das will freilich nicht besagen, daB nicht
PUrRKRiNIE-Zellen ganz unabhingig von der Ansammlung von Plagues elektiv und
systematisch untergehen. Nachzutragen ist die sicher pathologische Héufung bi-
polarer Horizontalzellen und groBer Sternzellen (sogenannte Gorei-Zellen), die
normalerweise in der Kornerschicht liegen, im Bereich des Markstrahles der Klein-
hirnlappchen — das einzige Stigma degenerationis, das wir bei unserem Fall auf-
zeigen kénnen (dazu ScHOB). — Plaques fehlen im Zahnkern. Der Zahnkern selbst
ist im Zellbild deutlich zellarm; die vorhandenen Nervenzellen sind durchwegs
chronisch verandert. Teilweise findet man starke Pigmentatrophie an den Ganglien-
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Abb. 4. Ausschnitt aus der Kornerschicht des XKleinhirns mit zahlreichen kompakten und tief
argentophilen Plaques (P). Celloidinschnitt. Eigene Silbermethode.

zellen dieses Kernes. Im ganzen Bereich des Nucleus dentatus ist die kleinzellige
Glia vermehrt; neuronophagische Bilder an untergehenden Nervenzellen werden
éfter beobachtet (Abb. 5). Im Markscheidenbild erweist sich der Hilus gelichtet
und sein Vlie§ erscheint gleichfalls deutlich aufgehellt. Interessant ist die Anhiu-
fung groBer Mengen michtiger Corpora amylacea im Bereich der weiBen Mark-
masse, die das Kleinhirn gegen den 4. Ventrikel zu begrenzt. Die beiden Bindearme
sind im wesentlichen in Ordnung, schwerere Ausfille fehlen. Der Rote Kern erweist
sich in allen Anteilen von kleinzelliger Gliawucherung eingenommen, inshesondere
ist die Hortegazellwucherung hier sehr auffillig. Nervenzellen sind in fleckférmiger
Anordnung ausgefallen. Die Substantia nigra ist in ihrer schwarzen und roten Zone
intakt; auch hier st6Bt man wieder auf kleinzellige Gliawucherung. Der Thalamus
weist in allen seinen Kernen keine Zellausfille auf. Gegen den Ventrikel zu ist die
Gliadeckschicht dieses Kernes indes sehr stark verbreitert, wie das auch in der
Briicke und im verlingerten Mark festzustellen ist. Besonders eindrucksvoll sind
weiter Verdnderungen im Striatum, wo man von einer elektiven Erkrankung der
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groBen Striatumzellen sprechen kann. Die Zellen sind teilweise vollig ausgefallen,
die noch erhaltenen blaBl und in Auflosung begriffen. Vielfach kommen neurono-
phagische Bilder unter. Die gesamten Veranderungen sind im vorderen Anteil des
Nucleus caudatus am ausgesprochensten, wo zudem fleckfsrmige Nervenzellausfille
zu verzeichnen sind. Solche Bilder erkliren sich, wie sogleich eingeschaltet sei, da-
durch, daB gerade in den vorderen Abschnitten des Schwanzkerns sehr grofle
Plaques in diffuser Anordnung nachgewiesen werden konnen. Im Silberbild findet
man neben diesen grofien Plaques eine massive Wucherung groBer Faserbildner.
Die Veriinderungen gehen bis weit in die caudalen Abschnitte des Striatum, ohne
daB hier massive Ansamamlungen von Plaques beobachtet werden. Das Pallidum

Abb. 5. Ausschnitt aus dem Zahnkern. Ganglienzellen mit allen Zeichen der chronischen Zell-
erkrankung. Neuronophagische Bilder an untergehenden Nervenzellen, Kleinzellige Gliawucherung
(Gliarosetten) im gesamten Bereich des Kernbandes und in angrenzenden Markanteilen. N18sL-Bild.

ist am wenigsten verandert, jedoch ist auch hier deutliche Gliawucherung fest-
zustellen. Fiir die Deutung des Falles werden die schweren Verdnderungen der ge-
samten Hirnrinde von grofiter Bedeutung. Wihrend NissL-Bilder sowohl im Be-
reich des Stirnhirns wie des Schlifenhirns namentlich in den obersten Rinden-
schichten durchwegs Zellverinderungen im Sinne sehr ausgeprigter chronischer
Zellerkrankung aufweisen, zeigen Silberbilder im Bereich des gesamten Hirnmantels
bald mehr, bald weniger ausgeprigte Haufungen méachtiger seniler Plaques, die
iiberall von Hortegazellen nmringt und abgebaut werden (Abb. 6). Die ungewthn-
lich starke Wucherung groBer Astrocyten um diese Plaques ist besonders hervor-
zuheben, Am besten erhalten ist vom Hirnmantel die vordere Zentralwindung, wo
ja erfahrungsgemiB bei senilen Prozessen am wenigsten Plaques zu finden sind.
Schwer verindert ist die Ammonshornformation und zwar derart, da Astrocyten
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und grofle Plaques entlang dem Kielstreifen lagern. Die zellige Ammonshornforma.-
tion als solche ist bemerkenswerterweise vollig erhalten. Abb. 6 zeigt die enorme
Gliavermehrung in der Rinde, die Astrocytenwucherung und die nestartig an-
geordneten Plaquesmassen sowie die Verdickung der gliésen Grenzschicht. AuBer
dem Ammonshorn ist die Inselrinde besonders schwer geschadigt. Hier finden sich
viele und grofle Plaques, kriftige Faserbildner und eine besonders ausgepragte Ver-
dickung der Grenzschicht. Im Prinzip gelten fitr die Rinde die in der Tabelle ange-
fiihrten besonderen farberischen Eigenschaften der Plaquesstrukturen. Die Lipoido-
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Abb. 6. Rinde. Gyrus fusiformis. GroBe homogene Plaques neben grobkdrnigen argentophilen
Ablagerungen in nestartiger Anordnung. Derbfaserige anisomorphe Gliose unter der verbreiterten

Deckschicht der Rinde. Wucherung grofier Astrocyten in der Nihe der Plaquesnester. Bigene
Silbermethode.

philie der Rindenplaques ist besonders hervorzuheben. Im Sinne des fixen Abbaus
werden Fettsubstanzen in und um Plaques abgebaut und in ungewdhnlicher In-
tensitit gegen die Gefille hintransportiert, die von Fettménteln eingehiillt sind. So
entstehen Bilder, wie man sie bei atrophisierenden Prozessen kaum zu Gesicht be-
kommt. — Nachzutragen ist, da die Hirnnerven und ihre Kerne — in Sonderheit
die Optici — keine krankhaften Verinderungen aufweisen. Anhaltspunkte dafiir,
dafl plaquesdhnliche Substanzen als gréfere oder kleinere Kugeln im GefiBlumen
auftreten (GERSTMANN u. Mitarb.), haben wir nicht gefunden. Auch atypisch ge-
formte Ganglienzellen nach Art atypischer Zellen der tuberdsen Sklerose (wie die
Wiener Autoren vermerken) sahen wir bei unserem Fall nicht, — Im Cresylviolett-
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bild findet man um und in Adventitialzellen der Rindencapillaren kleinste Korn-
chen, die sich metachromatisch firben. Wir halten sie fiir Lipoidsubstanzen mit
einem Pigmentkern. Verinderungen an den GefiBlen im Sinne der sogenannten
,»drusigen Entartung fehlen tiberall. Bemerkenswert ist eine ausgeprigte Vermeh-
rung von Mesenchymfibrillen an den RindengefaBlen des Grofhirns und insbeson-
dere an den GefifBlen des Kleinhirnwurmes. Dort, wo die Geféifle in der Nahe groBer
Plaqueshaufen zu liegen kommen, finden sich Veréinderungen in der Wand im Sinne
von Quellung des Endothels und Schidigung der Kernstruktur.

Aus der Fillle der Bilder gilt es die prinzipielle Schidigung herauszu-
greifen und zusammenfassend darzustellen. Durchgehend und wegweisend
ist der symmetrische Untergang der Kleinhirnvorderstrang- und Klein-
hirnseitenstrangbahnen. Dazu gesellt sich im Bereich des Riickenmarks
ein im wesentlichen gleichfalls symmetrischer Ausfall in den Pyramiden-
seitenstrangbahnen und andeutungsweise auch im Bereich der Pyramiden-
vorderstrangbahnen. Bei Untersuchung des Halsmarkes stofit man im
Markscheidenbild auf Stellen, wo unzweifelhaft der Markausfall in aus-
gesprochen diskontinuierlicher Anordnung erfolgt. Entsprechend den
schweren Verdnderungen der Kleinhirnseitenstrangbahnen ist der Wurm
sehr schwer betroffen. Hier kommt es zum Ausfall grofer Mengen affe-
renter Fasern und damit zu deutlichem Markabbau in Kdrnchenzellen.
Die Ablagerung groBer Plaques erreicht im Kleinhirn, insbesondere im
Wurm und hier wieder in der Kornerschicht stirkste Ausmafle. Dennoch
ist unabhingig von der Ablagerung der Plaquessubstanzen ein iiber das
gesamte Kleinhirn verbreiteter elektiver Ausfall der Purkinjezellen fest-
zustellen, wobei die dorsalen Anteile der Kleinhirnhemisph#ren besonders
betroffen sind. Die Beteiligung des Kleinhirns und der Kérnerschicht an
der Ablagerung der Plaquessubstanzen mufl besonders hervorgehoben
werden.

Wie einleitend gesagt, soll unsere kurze kasuistische Mitteilung die Be-
obachtung von GERSTMANN, STRAUSSLER und SCHEINKER erginzen und
womoglich unterbauen. Dies kommt schon in der Wahl des Titels unserer
Arbeit zum Ausdruck, der dem der Wiener Autoren entspricht. — Im vor-
gezeichneten Sinne machen wir uns flirs erste die Ausdeutungen des Ge-
websbildes bei dem Schwesterfall und die Ausfithrungen der Wiener
Autoren iiber Heredodegeneration und vorzeitiges Altern zu eigen. Daraus
leiten wir auch die giltigen Prinzipien iiber primires und sekundires
Gewebsgeschehen aus Synaeresis ab. Wir sehen in den Fallungsphino-
menen der Plaques wieder eine Bestdtigung der Synaeresislehre iber-
haupt. Es erlibrigt sich, ndher auf diese Punkte zuriickzukommen, zumal
GERSTMANN, STRAUSSLER und SCHEINKER unsere fritheren Darlegungen?
sehr eingehend und zustimmend anfithren. Wenn die Erkenntnisse tiber
synaeretische Mechanismen bei zentralen Abliufen ohne Zweifel schon
lange itber das Stadium einer Arbeitshypothese gediehen sind, so gilt es
nun, die synaeretischen Grundmechanismen nach ihrer chemischen Seite



Hereditér-familidre Erkrankung des Zentralnervensystems. 435

hin anzugehen und zu ergénzen. Wir wissen heute mit Bestimmtheit, daf
und wie bei synaeretischen Abldufen gefillt wird; nicht klar ist, was zur
Fillung gelangt. Dies zu wissen, wire fiir unsere Beobachtung doppelt
wichtig, nachdem das firberische Verhalten der hier gefundenen groflen
Plaques doch von den eigentlichen senilen Plaques abweicht. Nun haben
wir gerade an Hand unseres Falles versucht, mit den in der Histopatho-
logie iiblichen Methoden etwas mehr tber den chemischen Aufbau der in
Rede stehenden Plaquessubstanzen zu erfahren — obhne freilich besonders
erfolgreich zu sein. Interesse verdient vielleicht der Versuch, unter An-
wendung eines DDT-Priparates (Paral) die Losungsverhéltnisse der
Plaques am Gefrierschnitt zu analysieren, kommt doch dem DDT
(Dichlordiphenyltrichlormethylmethan) die Fahigkeit zu, Lipoidsub-
stanzen besonders intensiv anzugreifen. Moglicherweise ist ein Teil der
Wirkung bei unserem Fall dem Ldsungsmittel zuzuschreiben, doch er-
hielten wir bei gleicher Behandlung mit Xylol nicht dieselben Resultate.
Nun zeigt sich deutlich, dafi es bei unserem Fall gewisse plaquesartige
Substanzen gibt, die im Gegensatz zu manchen anderen Plaques ,,DDT-
resistent’‘ sind (Abb. 7). Augenscheinlich haben wir es hier mit Eiweil3-
stoffen oder Eiweiligeriisten zu tun, die in sehr verschiedenartiger Weise
Plaqueskern, ja auch Plaqueskrinze formen. Jedenfalls schiene es etwa
bei der ArzmEIMERschen Krankheit wert, mit dieser Methode einmal
systematisch zu arbeiten, jedenfalls bei der Fiille der Plaquesbilder bei
der ArzmEIMERschen Krankheit gewisse Differenzierungsversuche zu
machen. Das ist umso notwendiger, als die Frage der Amyloidnatur der
Plaques nicht geklért ist. Trotz der gewif sehr intensiven Kongoreaktion,
wie wir sie hier bei plaquesartigen Substanzen sehen, kénnen wir wohl
nicht sagen, es handle sich bei unseren Plaques um ,, Amyloid® oder
., Paramyloid® in dem Sinn, wie es wohlgemerkt die allgemeine patholo-
gische Anatomie verstanden haben will.

Bei kritischer Sichtung der bislang mitgeteilten Beobachtungen von Amyloidose
(bzw. Paramyloidose) des Zentralnervensystems zeigen sich jedenfalls nach klini-
schen und anatomischen Bildern so viele Besonderheiten, dal man jeweils von
Einzelfallen, ja sogar von Kuriositdten sprechen darf. Eine generelle Gleichstellung
der ArnzarivMERschen Krankheit mit eben diesen Fallen nur ob des Nachweises ge-
wisser amyloider oder amyloidédhnlicher Ablagerungen hier bzw. dort ist wohl nicht
méglich. Wir wollen unsere Beobachtung keineswegs als Paramyloidose ausgeben,
nachdem auch alle anderen biologischen Voraussetzungen dafiirfehlen (dazu PErers).
— Im iibrigen miissen hier zwei Fragen ganz prizise gestellt werden, Fragen, die
augenscheinlich den Vertretern der Lehre von der Amyloidnatur der senilen Plaques
und der ALZEEIMERschen Fibrillenverinderungen (denn letztere werden ja ausdriick-
lich als irgendwie amyloidinfiltrierte oder amyloidiiberlagerte Ganglienzellen be-
zeichnet) entgangen sind, jedenfalls bislang nicht gestellt und noch weniger beant-
wortet wurden: Woher kiime, so lautet die Frage, ,,Amyloid* in den Ganglienzellen
mit ArzamiMERschen Fibrillenverinderungen in Narbenherden bei Herdparalyse
neben Primitivplaques (v. BRAvNMUHEL)? und weiter, woher kidme ,,Amyloid® in
Nervenzellen im Narbengebiet bei postencephalitischem Parkinsonismus und in

Arch. f. Psychiatr. u. Z. Neur., Bd. 191. 30
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weiten Bereichen fritherer Entzindungsgebiete bei eben diesem Leiden? Und
schlieBlich, wie soll die ArzmriMERsche Krankheit gar eine ,,Amyloidose des Ge-
hirns* sein, wenn bei ihr senile Plaques oder ArzaEIMERsche Fibrillenveranderun-
gen oder sogar beide fehlen konnen, Bilder, die bei folgerichtigen Uberlegungen fiir
jene Autoren, die hier von Amyloidose des Gehirns sprechen, eben eindeutige, d. h.
prozeBdefinierende Zeichen der Arzarimerschen Krankheit sein miiiten. Der Ring
der Betrachtung schlieBt sich mit dem Hinweis, daf8 zum Unterschied der in der

: }n T 5 4"
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Abb. 7. ,,DDT-resistente” Plaques aus der Molekularzone des Kleinhirns und im Kleinhirnmark,
Gefrierschnitt. Eigene Silbermethode.

allgemeinen pathologischen Anatomie geltenden Prinzipien dystrophische Storun-
gen und atrophisierende Prozesse des Zentralnervensystems nicht oder nur aus-
nahmsweise (z. B. familidre diffuse Sklerose, amaurotische Idiotie) durch wohl
erkennbare Stoffwechselprodukte als da sind Glykogen, Hyalin, Kolloid usw.
definiert werden. Wire die ArzmermErsche Krankheit eine ,,Amyloidose des Ge-
hirns*, so diirfte man folgerichtig nicht mehr von AvzariMeRscher Krankheit
reden, sondern miiite sie nach allgemeinpathologischen Prinzipien als ,,Gehirn-
amyloidose® definieren. Auch jene Autoren, die die ArzEIMERsche Krankheit
als eine ,,Amyloidose des Gehirns* betrachten, wollen das wohl kaum.

Angemerkt sei schlieBlich, dafl man ja heute fiir die Bildungen seniler
Plagues mehr an Stérungen im Eiweillstoffwechsel des alternden und
altersentarteten Gehirns denkt (KrUcKE, PETERS u. a.), ohne dafl damit
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freilich viel gewonnen ist*. Was den Vergleich der hier beobachteten
Plaquesbildungen mit den eigentlichen senilen Plaques anlangt, so fol-
gendes: Alle hier zur Anwendung gebrachten Methoden konnen bei den
Plaques im eigentlichen Sinn positive Ergebnisse zeitigen, nur dal senile
Plaques so gut wie nie in dieser intensiven Weise firberisch ansprechen
wie hier. Das gilt vor allem fiir die Kongorotfarbung, weiter fiir die ver-
schiedenen Fettmethoden und schliefilich fiir die Markscheidenmethoden.
Wir kennen indes einige wenige Fille von ArLzHETMERscher Krankheit,
wo es schon bei der Markscheidenfirbung nach SPIELMEYER zu beinahe
gleich ausgeprigter Anfirbbarkeit groBer Plaqueshaufen in der Rinde ge-
kommen. ist. Interessant ist schlieBlich ein Phinomen, das wir auch an
Gehirnen von ArzHEIMERscher Krankheit, ja bei Senilen 6fter antreffen:
Im gut gelungenen Silberbild imprignieren sich die Plagques fallweise
nieht in ganzer Ausdehnung mit ammoniakalischem Silber. Vielmehr
lagern um den tiefschwarzen Kern Substanzen, die sich etwa bei Anwen-
dung der Brasilinmethode, ja auch im VAN GIESON- oder Eosinpriparat
anfirben. Solche amorphe Plaquesmassen mit oder ohne deutliche Be-
ziehung zu Kernen nehmen stellenweise weite Bezirke der Molekular-
schicht ein. Augenscheinlich geht von diesen Substanzen ein ganz
ungewohnlicher formativer Reiz aus: Sie werden von Hortegazellen
abgebaut und ihre Bestandteile in eben diese Zellen aufgenommen, so
zwar, daf es bis zu ithrer Abrundung d. h. zur Bildung von Kérnchenzellen
kommt (Abb. 8). Machtige Astrocyten liegen um die diffusen Plaques-
massen. Besonders interessant ist die Beobachtung, dal es hin und wieder
in der Molekularschicht des Kleinhirns (und zwar immer da, wo man den
Eindruck hat, daB} auBerordentlich grofle Mengen amorpher Plaques zur
Ablagerung gekommen sind) Bilder auftreten, die an sogenannte ,,Plaques
fibromyéliniques erinnern. Wir miissen jedenfalls diese Bildungen in
engsten Zusammenhang mit der Hiufung amorpher Plaques bringen, die
von zelliger und faseriger Glia abgestiitzt, augenscheinlich lange im Ge-
webe liegen. — Deutet man das Gewebsbild im Sinne der so massiven
sekundir synaeretischen Phinomene, so kénnte man zweifeln, ob man
von einem ,,atrophisierenden Proze8 in engerem Sinn“ sprechen darf, der
ja doch durch einen schleichenden Gewebsuntergang charakterisiert wird.
Im vorliegenden Fall sieht man, wenn ich mich so ausdriicken darf,
»zuviel”. Mit Vorbedacht wurde deshalb einleitend auf jene besonderen
Fille klarer atrophisierender Prozesse hingewiesen, wo der Untersucher
iiber den massiven Untergang von funktiontragendem Gewebe erstaunt

* Anmerkung: Man vergiBt bei oft so weitgesteckten Programmen iiber chemi-
sche Untersuchungen des Gehirns bei Psychosen der senilen Plaques. Wenn tiber-
haupt eine chemische Arbeitsrichtung in der Psychiatrie heute mit Aussicht auf
Erfolg Stoffwechselfragen angehen kann, wiren jedenfalls fiirs erste solche elemen-
tare Stoffwechselabweichungen am alternden Gehirn zu analysieren.

30%
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ist, wir meinen hier Fille von Proxscher Krankheit, wo es zur Bildung
von Koérnchenzellen in atrophisierenden Markgebieten kommt oder wo
ein groBler Entmarkungsherd mit massenhaft Fettkornchenzellen in
basalen Kerngebieten und ihren Faserverbindungen liegt. Das sind ein-
drucksvolle, von uns schon im Jahre 1934 beschriebene Bilder (v. BRAUN-
MUHL u. LEONHARDT?), die wir nur dann richtig verstehen, wenn man

Abb, 8. Abbau groBer diffuser Plaguesmassen in der Molekularzone des Kleinhirns. Neben Speiche-

rung von Fett in Hortegazellen kommt es stellenweise zur Abrundung dieger Zellelemente im Sinne

von Fettkérnchenzellen. Transport der Fettsubstanzen gegen Geféifie und Meningen. Fettfirbung
nach ROMEIS.

weil3, daf bei Fillen von Pickscher Krankheit im 3. und 4. Lebensjabr-
zehnt eben wichtige Tempovariationen vorkommen. Sie dirfen unserer
Beobachtung im Falle H. an die Seite gestellt werden. In diesem Falle
fillt das Tempo des Gewebsunterganges da und dort aus dem Rahmen
eines schleichenden atrophisierenden Prozesses, ohne daB damit der
Grundcharakter des Prozesses in Frage gestellt wird. Damit kommen wir
schon auf die Leitsymptome unseres Falles zu sprechen, Leitsymptome,
die im Sinne eines atrophisierenden Prozesses zu deuten sind, der gleicher-
weise im Riickenmark, Kleinhirn und GrofShirn zur Ausbildung gelangt.
Schwerste Schidigungen ergeben sich in den Hinterstringen, in den
Pyramidenseitenstringen, in den Kleinhirnvorderstréingen, und zwar
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unter Freiwerden von Kérnchenzellen (mobiler Abbau). Die Dinge liegen
bei dem Schwesterfall der Wiener Autoren im Prinzip gleichartig. Die
reichlichen Zerfallsprodukte der Markscheiden, die wir an Hand der
Sudanmethode nachweisen kénnen, stéren uns bei der Diagnose eines
atrophisierenden Prozesses nicht. GErsTMANN und Mitarbeiter wollen,
soviel ich sehe, gerade ob der Anh#ufung solch massiver Zerfallsprodukte
nicht von reiner Atrophie sprechen, sondern glauben, dafl diese Zeichen
dafiir sprichen, da@ die Erkrankung auf dem Boden einer Hypoplasie des
Zentralnervensystems zur Ausbildung gekommen sei. GewiB ist in den
Vorderhornern und bei den Strangschidigungen im Riickenmark oder
(wie bei den Wiener Autoren) in den Bindearmen der Status der einfachen
Schrumpfung nicht ohne weiteres abzulesen. Aber wie schon gesagt: Die
Bilder der Pickschen Krankheit lehren, daB man weiter ausholen mul,
um solch ungewoshnliche Gewebsbilder bei atrophisierenden Prozessen
in den Rahmen der Anatomie abiotrophischer Schidden einzugliedern.
Soviel wir sehen, kann kein Zweifel dariiber sein, daB es sich bei unserem
Fall um eine primire parenchymatise Degeneration handelt, die sich als
familiire Erkrankung gleicherweise auf die Verbindung des Kleinhirns
mit dem Riickenmark bezieht und auch die Faserverbindungen des Klein-
hirns mit dem GroBhirn nicht ungeschadigt 145t.

Es gilt die vergleichende Betrachtung weiterzufiihren. Bei der Beob-
achtung der Wiener Autoren steht die klare primére Atrophie des ge-
samten Zahnkern-Bindearmsystems im Vordergrund, wihrend bei
unserem Fall im Bereich dieses Systems ein atrophisierender Prozell
zwar deutlich erkenntlich wurde, jedoch verglichen mit dem Fall von
GurSTMANN und Mitarbeitern nur angedeutet ist. Zudem ist bei unserem
Fall bei gleicher Erkrankung der spinocerebellaren Systeme die Schidi-
gung der Pyramidenseitenstrangbahn augenscheinlich stirker. Die Mit-
beteiligung des zweiten motorischen Neurons mit Atrophie der Vorder-
horner und die fast elektive Erkrankung der groBen Striatumzellen heben
den Fall als solchen besonders heraus und erginzen insofern die Beob-
achtung von GERSTMANN und seinen Mitarbeitern noch dadurch, daB in
mehr oder minder klarer Abhingigkeit von der Vorderhornschidigung
schwere Muskelatrophien im Bereich des ganzen Beckengiirtels und der
unteren Extremititen beobachtet werden. Die Beteiligung des Grofhirns
am atrophisierenden ProzeB ist in beiden Féllen wohl gleich. Im Hinblick
auf das Grundleiden muB bei beiden Féllen diese diffuse Erkrankung der
GroBhirnrinde ganz besonders herausgestellt werden. Im Kleinhirn ist
der Systemuntergang des Purkinjezellapparates eindeutig erwiesen. Indes
werden die Verdnderungen im Kleinhirn beeinfluit durch Ablagerung
massiver Plaques in der Molekularzone und vor allem in der Korner-
schicht. — Soviel ich sehe, haben nun GERSTMANN, STRAUSSLER und
SCHEINKER, die ja vor der Kenntnis der empfindlichen Silbermethoden
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fiir die Plaquesdarstellung arbeiteten, in der Kérnerschicht Plaques nicht
so reichlich nachweisen konnen wie wir. Indes darf man wohl denken,
daB die von den Wiener Autoren ausdriicklich hervorgehobenen ,,Un-
regelmiBigkeiten der Markverteilung besonders in der Kérnerschicht®,
,,quere Unterbrechungen im Faserverlauf* und insbesondere die ,,Ent-
markung in Form einer Tigerfellzeichnung® in engste Beziehung zur
Ablagerung von grofien Plaques gebracht werden diirfen. — Sehen wir
von unwesentlichen Einzelbeobachtungen, in denen sich die beiden Ver-
gleichsfille unterscheiden, ab, so darf fiir das Schwesternpaar ein gleich-
artiger Gewebsprozell herausgestellt werden: Primér synaeretische
Mechanismen entsprechen Gewebsuntergang und Atrophie, Verbreiterung
und Verdickung der glitsen Deckschichten. Aus dem priméren Mechanis-
mus leiten sich sekundire Phidnomene im Sinne der Fiallung ab; Phéno-
mene der Quellung fehlen jedenfalls in dem Sinn, dafl es zur Ausbildung
von ArzamiMeRschen Fibrillenverinderungen kommt. Der Gewebs-
untergang erfolgt trotz verschiedentlich ortlicher Steigerung im ganzen
schleichend. Die Bilder an den Ganglienzellen entsprechen denen, wie wir
sie bei abiotrophischen Schiden zu Gesicht bekommen, nur daBl eben das
AusmaB der Atrophie besonders hervortritt. Beleg dafiir ist der Purkinje-
apparat, wo wir in seltener Vielfalt eine Vacuolisierung der geschrumpften
Purkinjezellen aufzeigen kénnen.

Halten wir uns nun fiir die Einordnung des Falles an die im Schrifttum
bekannten Beobachtungen, so steht unser Fall und der der Wiener
Autoren heute wohl allein, es sei denn, man fithre die Beobachtung von
BirLscHOWSKY, BouMAN und SMITT von cerebellarer Heredoataxie hier
an, ein hereditires Leiden mit dominantem Erbgang. Bei dem Kranken,
der mit 54 Jahren starb, fand sich eine schwere cerebellare Atrophie mit
Verolung der Oliven und eine deutliche Aufhellung der Gorrschen
Strénge im Bereich des gesamten Riickenmarks. Pseudoskleroseiihnliche
Gliaelemente waren nachzuweisen. Weit mehr interessiert bei dem Fall
das gehdufte Vorkommen von Arzmrmgrschen Fibrillenverinderungen
im Stirn- und Schlifenlappen mit Beschrinkung auf die dritte Schicht.
Senile Plaques wurden nicht gefunden. Freilich konnte der Fall nicht
mehr mit den Spezialmethoden fiir senile Plaques untersucht werden.
Indes liegen die Dinge ja so: Als sekundér synaeretisches Phinomen
sind Plaques und Fibrillenveranderungen oder beide keineswegs prozeB-
definierend und es wird zweifellos eine Reihe von hierher gehorigen Fillen
aus dem Schrifttum geben, die im wesentlichen die primér synaeretischen
Zeichen einer Schidigung der Hinterstrénge, der Kleinhirnseitenstringe,
des Dentatum-Bindearmsystems zeigen, ohne dafl wir sie ohne weiteres
fur die Systematisierung unserer zwei Fille verwenden konnen, eben
weil die sekundir synaeretischen Phianomene bei den gedachten Fillen
nicht nachzuweisen sind. Solche Uberlegungen sind fiir die Systematisie-
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rung heredofamilidrer Erkrankungen im Sinne abiotrophischer Schiden an
Hand sekundir-synaeretischer Bilder grundsétzlich wichtig. Hier gilt das,
was wir bei den senilen Erkrankungen hinsichtlich des ,,Auftretens® der
senilen Plaques immer wieder hervorheben: Die senilen Plaques, die wir
darstellen konnen, liefern ein Momentbild aus dem Gehirn im Zeitpunkt
des Todes, ein Momentbild, das sich zweifellos aus sehr verschiedenen
Imponderabilien herleitet. Einmal muf} eine gewisse Menge ,,plaques-
fahiger Substanzen vorhanden sein und zweitens miissen die Bedin-
gungen fir die Ausfillung solcher plaquesfihiger Stoffe gegeben werden.
Wie sich die Dinge abspielen, sieht man heute noch nicht. Eines weil3
man aber mit Bestimmtheit und dafir hat man bei der Proxschen und
der HunringToNschen Krankheit nunmehr eindeutige Belege: Dafl man
mit einer Spezialmethode der senilen Plaques arbeiten mull, um diese
nicht zu tbersehen. Wir haben nun schon mehrere Félle von Picrscher
und HowriNeToNscher Krankheit gesehen, die wider alles Erwarten
groBe Mengen seniler Plaques aufwiesen. Insbesondere haben wir einen
Fall von schwerster Pregscher Krankheit im Auge, wobei die zahlreichen
senilen Plaques am bestgelungenen Brerscmowsky-Bild nicht nachzu-
weisen waren, wihrend sie bei unserer Methode ausgezeichnet hervor-
traten. — Fir die Systematisierung haben nun die Wiener Autoren,
abgesehen von dem eben genannten Fall von BIELSCHOWSKY, noch eine
Beobachtung von BARrETT angefithrt, die nach dem Studium der Origi-
nalarbeit kurz besprochen werden darf. Es handelt sich um eine Frau,
welche mit 33 Jahren an nervésen und seelischen Erscheinungen er-
krankte, wobei sich zu ataktischen Erscheinungen in den unteren Extre-
mitéten schwere spastische Stérungen vom cerebellaren Typ einstellten.
Die Patientin starb mit 37 Jahren und zeigte auBerordentlich zahlreiche
Plaques und ArzemiMERsche Fibrillenverdinderungen in der gesamten
grauen Substanz des hochgradig atrophischen GroBhirns. Die senilen
Plaques waren auch im atrophischen Kleinhirn, und hier nicht nur in der
Kleinhirnrinde, sondern auch in der weilen Substanz, nachzuweisen.
Aufler diesen schweren Verinderungen im Kleinhirn fand sich auch eine
schwere Erkrankung des Riickenmarks im Sinne einer beiderseits vom
Hirnschenkelfuf3 durch das Rickenmark gehenden Pyramidendegene-
ration mit Schiddigung der GorLschen Stringe und der ventrolateralen
Anteile der Seitenstringe. BARRETT spricht von einer ,,ALZHEIMERschen
Krankheit mit ungewthnlichen neurologischen Stérungen® und nimmt
eine Kombination der ArzueiMERschen Krankheit mit einer amyotro-
phischen Lateralsklerose an. Leider wissen wir tiber die hereditidren Ver-
hiltnisse bei dem Fall von BARRETT nichts.

Bleibt schliefilich noch die Frage, ob unsere Beobachtung (und damit
praktisch die von GErsTMANN und Mitarbeitern) vielleicht gar in den
Rahmen der Arzremirrschen Krankheit zu spannen sei, einem Leiden,
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dem ja mehr oder weniger ausgeprigte Herderscheinungen und Strang-
degenerationen im Riickenmark nicht fremd sind. Diese Frage ist bei der
Uniibersichtlichkeit der Kasuistik iiber die AruzariMersche Krankheit
{noch dazu unter Beriicksichtigung hypothetischer Unterteilungen) sehr
schwer zu beantworten. Schliellich weiB man auch, dafl es Fille Arz-
BEIMERscher Krankheit ohne Plaques und Fibrillenverinderungen gibt,
dafl also praktisch prozefidefinierende Zeichen dieses Leidens nicht
bekannt sind. Wenn es nidmlich Fille Arzammverscher Krankheit
ohne Plaques und Fibrillenverinderungen gibt (wie wir das aus theore-
tischen Uberlegungen einer Synaeresislehre schon 1932 folgerten), wie
soll man dann den atrophisierenden Proze abgrenzen? GERSTMANN und
Mitarbeiter kommen fiir ihren Fall, der ja durch die elektive Degenera-
tion des Systems der Zahnkerne und der Bindearme seine ganz besondere
Note im Rahmen der spinocerebellaren Heredoataxie bzw. der PIERRE
Marreschen Heredoataxie gewinnt, nicht auf die Differentialdiagnose
einer AvzrErMERschen Krankheit zu sprechen. Dies wohl deshalb, weil
die Wiener Autoren das in Rede stehende Leiden auf dem Boden einer
Hypoplasie entstanden denken, ohne dafl sie nun die primére progressive
Parenchymdegeneration scharf von den auf Entwicklungsstérungen und
Bildungsfehlern beruhenden hereditdren Erkrankungen getrennt wissen
wollen. Freilich sind solch synoptischer Schau von primérer progressiver
Parenchymdegeneration und Hypoplasie grundsitzliche Grenzen inso-
fern gesetzt als eben synaeretische Mechanismen sich nicht ohne weiteres
mit einer Hypoplasie decken und umgekebrt. Wenn die Wiener Autoren
bei ihrem Fall meinen, es ldge keine Atrophie im engeren Sinne vor
(jedenfalls nicht im Bereich des Riickenmarkes), so wire eine verglei-
chende Betrachtung und nosologische Deutung der Gewebsbilder nach
den Prinzipien: ,,Synaeresis— Vorzeitiges Altern—Heredodegeneration®
wohl kaum durchfithrbar. — Wie dem auch sei: So wenig GERSTMANN
und seine Mitarbeiter bei ihrer Beobachtung an eine AvrzHEIMERsche
Krankheit denken, so regelmiBig wird eine solche Zuordnung dieses Falles
im Schrifttum im Sinne eben dieser Erkrankung vorgenommen. Insbe-
sondere kommen auller THEA LUERs namentlich vax BocarrT und Mit-
arbeiter! auf den Fall der Wiener Autoren zu sprechen, suchen sie doch im
Rahmen der juvenilen oder Frithformen der AvzaEmverschen Krankheit
nach «formes purement cérébellensesy. Manhabe, so schreiben die Autoren,
Grund zu der Annahme, daB solche Formen vorkommen, und zwar «con-
stituant le pendant précoce de certaines observations d’atrophie cérébel-
leuse lamellaire du type sénile avec démence 3 évolution rapide, du type
de celle que nous avons rapporté® en 1928 dans notre note sur les ,Atro-
phies cérébelleuses avec troubles mentaux‘s. Die Beobachtung von
GERSTMANN, STRAUSSLER und SCOHEINKER wird von VAN BocAERT und
Mitarbeitern einem ,,pyramidocerebellaren” Typ der AvzEEIMERschen
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Krankheit zugeordnet. Die sehr zu beachtende schwere, in ihrer Art
elektive Systemerkrankung des Bindearm- und Zahnkernsystems wird
dabei nicht besonders herausgestellt, vielmehr dargetan, daB die Schwere
der Rindenschidigung, das Vorliegen der senilen Plaques (und Arz-
uwEmMERscher Fibrillenverdinderungen) sowie die deutliche psychische
Erkravkung diese Zuordnung erlaube. (Es ist gegeniiber der Darstellung
von VAN BoGAERT und Mitarbeitern wichtig, anzumerken, dafl bei dem
Fall der Wiener Autoren keine AvzEEIMERschen Fibrillenverdnderungen
zu finden waren.) Auch der Fall von BarRreTT, den wir an Hand der
Originalarbeit ausfihrlich studiert haben, wird von den genannten
Forschern der ArzeErMerschen Krankheit zugeordnet. (Wir selbst
kénnen uns nach dem Studium der Originalarbeit kein sicheres Urteil
bilden. Uber die Art der ,,Plaques* ist zu wenig gesagt*.) — Bleiben wir
indes bei unserer Beobachtung. Weder nach dem klinischen Bild (das
immer noch fiir die Diagnose der ArzEEIMERschen Krankheit mafBgebend
sein muf}, wenn man iiberhaupt diese Erkrankung in ein gewisses System
einordnen will) noch nach dem histologischen Bild der Hirnrinde in ihrer
Gesamtheit, bestimmt nicht nach dem Bild der eindeutigen Systemer-
krankung im Bereich der Kleinhirnseitenstrangbahnen und der Klein-
hirnvorderstrangschidigung konnen wir unsere Beobachtung der Arz-
mriMERschen Krankheit zurechnen. Gleiches gilt, wenn wir das sagen
diirfen, auch fiir den Fall der Wiener Autoren. — Die schwere Schidigung
der Vorderhérner und die Atrophie der gesamten Beckenmuskulatur so-
wie die elektive Erkrankung der grofen Striatumzellen verleihen unserem
Fall die besondere Note, die bei der Beobachtung der Wiener Autoren
durch die Dentatum-Bindearmatrophie gegeben ist. Bilder dieser Art
sind der ArzeemiERschen Krankheit und der sie in erster Linie kenn-
zeichnenden diffusen Schidigung der Rinde ganz fremd. — Bei unse-
rem Fall handelt es sich gleich der Beobachtung von GERSTMANN,
STrRAUSSLER und SCHEINKER firs erste um eine Systemdegeneration
spinocerebellaren Charakters. Im Klieinhirn liegt dazu eine Systemerkran-
kung nach Art der PIERRE MARIEschen Heredoatazie vor. ,,So scheint die
pathologisch-anatomisch objektivierte Atrophie bestimmter Neuronen-
systeme und nicht das etwaige Vorliegen von AvzuaerMERschen Fibrillen-
verdnderungen und senilen Plagques entscheidend fiir die nosologische
Beurteilung des betreffenden Falles, sagt Joaormm-Ernst MEYER, auf
dessen Ausfiibrungen iiber ,,senile Verdnderungen im Rahmen atrophi-
sierender Systemerkrankungen‘ besonders verwiesen sei. Auch wenn sich
nun entsprechend den intensiven synaeretischen Mechanismen bei unserer

* Unser im Schrifttum wiederholt angefiihrter Fall von ,,ArzeriMERscher Krank-
heit im Verein mit spastischer Spinalparalyse® wird hier nicht mehr angefiihrt, da
der Fall zwar in seinen Grundziigen untersucht, jedoch nicht abschliefend be-
arbeitet werden konnte, da das Material bedauerlicherweise zu Verlust gegangen ist.
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Beobachtung zu den massenhaften Plaques noch ArzmEIMERsche
Fibrillenverdnderungen gesellt hitten, wiirde man, immer unter Beriick-
sichtigung des Gesamtbildes, die anatomische Diagnose einer ALZEEIMER-
schen Erkrankung wieder nicht stellen diirfen. Da bekanntlich Fille
ArzarivMERscher Krankheit ohne Fibrillenverdnderungen gelaufig sind,
werden wir ja tatsidchlich bei unserem Fall vor die Frage gestellt, ob eine
,» ALZHEIMERsche Krankheit mit ungew6hnlichen neurologischen Begleit-
erscheinungen® (wie sich BARRETT fir seine Beobachtung ausdriickt)
vorliege. Wie gesagt, verneinen wir dag, auch wenn wir uns klar sind, dafl
wir heute tiber das mogliche Gesamtbild der ArzaEiMERschen Krankheit
nicht letzte Erkenntnis besitzen. Auch wenn wir klinisch mehr iber die
einzelnen Formen der ArzaEtmMERschen Krankheit wiillten, wiirde die
Sprache des Gewebes stets uniform sein gegeniiber der Variabilitit klinischer
Erscheinungen. — Die Unklarheiten in der Beurteilung von Gehirnerkran-
kungen und Strangdegenerationen wachsen nidmlich bei der ALZHEIMER-
schen Krankheit, wenn man viele Fille dieses Leidens vergleichend
betrachtet. Man sieht dann, daB bei einem Fall mit ausgeprigter drusiger
Rindenentartung in der Zentralregion Lichtungen, ja deutliche Ausfille
der Pyramidenbahnen in ihrem ersten Neuronenanteil zu verzeichnen
sind, daB eben solche Strangdegenerationen bei einem anderen Fall mit
nicht weniger starker Schidigung der Zentralregion durch Drusen jedoch
ganz vermiBt werden. Soviel wir sehen, betont auch TaEA LirErs, dab die
quantitative und topographische Ubereinstimmung zwischen Ganglien-
zell- und Fagerausfall als schliissiger Beweis solcher Zusammenhinge
(eben sekundérer atrophischer Bahnenschidigung) duerst schwierig sei.
Beispiel dafiir ist bei unserer Beobachtung die Schidigung der Ko6rner-
schicht bzw. der Purkinjezellschicht, einfache und klar organisierte
Schichten, bei denen es dennoch schwer fallt, spezielle Ausfille infolge
Ansammlung von Plaquessubstanzen eindeutig zu beurteilen. — Die
Unklarheiten und Schwierigkeiten in der Beurteilung solcher mehr oder
weniger diskreten Ausfille im Bereich langer Bahnen bei der ALZEEIMER-
schen Krankheit leiten sich ferner davon ab, daB infolge primérer Mark-
schidigungen diskontinuierliche Lichtungen und Strangausfille zur Aus-
bildung kommen. Man muf} bei diesen atrophisierenden Prozessen — die
Picrsche Krankheit nicht zu vergessen —an solche priméaren Markschédi-
gungen denken, bei denensich jedenfalls anfinglich schwer (oder gar nicht)
der Systemcharakter der Schidigung ablesen 146t. Es sei daran erinnert,
daB es bei der Prokschen Krankheit, insbesondere wiederum bei sehr
schnell verlaufenden Fillen, Atrophiezentren im Mark gibt, wo wir schwe-
ren priméren Markausfall und mobile Abrdumung sehen. Das Gebiet der
Linsenkernschlinge ist jedenfalls bei der Prorschen Krankheit ein Prae-
dilektionsgebiet fir solche Verdnderungen, die eben deswegen besonderes
Interesse verdienen, da man am Beispiel der Prckschen Krankheit mit
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Bestimmtheit analysieren kann wie bei schleichend verlaufenden, atro-
phisierenden Prozessen, auch einmal ,;mehr zu sehen ist™ wie bei den
Atrophien im engeren Sinn. In golchem Zusammenhang sind die be-
kannten Markschddigungen und Stranglichtungen bei der HuNTINGTON-
schen Krankheit (SpiELMEYER?, TERPLAN) wichtig, auch wenn ihr
L, Systemcharakter” verneint wird, Wie diese Bilder zu deuten sind, ist
auch heute noch unklar. Man greift hin und wieder auf Hypothesen zu-
riick, von denen die von MARINESCO von einer Fehlzusammensetzung des
Myelins besticht, nicht zuletzt im Hinblick auf den diskontinuierlichen
Untergang der Markfasern und jene hier so lipoidreichen Plaques, wie
wir sie in bislang einzigartiger Weise vor allem in der Molekularzone und
der Kornerschicht des Kleinhirns bei unserem Fall aufzeigen kénnen.
(Der schnelle Untergang der Kornerschicht alg solcher bei heredodegene-
rativen Schiden ist ja bekannt.)

Wie eingangs erwdhnt, verweisen wir auf die Deutung synaeretischer
Ablaufe in ihrer Beziehung zum vorzeitigen Altern bei dem Geschwister-
paar auf die Darlegung der Wiener Autoren, denen wir nichts hinzuzu-
fiigen haben. Nur kénnen wir uns nicht entschlieBen, die amaurotische
Idiotie, wie das die Wiener Autoren wollen, so eng in den synaeretischen
Formenkreis einzubeziehen. Wie sehr indes synaeretische Ablédufe iber-
haupt fiir die Deutung der Gewebsbilder bei atrophisierenden (heredo-
degenerativen) Prozessen von letzter Bedeutung werden, mag man aus
der Studie von JoacHIM-ERNST MEYER ersehen. Der Autor hat bekannt-
lich bei einem sehr seltenen heredofamiliren Leiden — Dégénérescence
systématique optico-cochlio-dentelde (NyssEN und vaN BOGAERT) —
den im Weltschrifttum einzig dastehenden Befund von ,,senilen Plaques®
im atrophischen Zahnkern zweier Médchen im Alter von 4 und 7 Jahren
erheben kénnen! Ohne die Synaeresislehre wéren solche Befunde nicht
auszudeuten; sie sprechen fiir die Richtigkeit dieser Betrachtungsweise,
auf die sich auch Joacamm-ErNsT MEYER bezieht. Unsere Anschauung geht
nun heute dahin, daB bei abiotrophischen Schiden und atrophisierenden
Prozessen gemerell Phinomene aus Fillung (Plaques) und Quellung
(AvzuasivMERsche Fibrillenverinderungen) gefunden werden kinnen, ohne
daf diese Bilder durchgidngig, d. h. prozeBJefinierend sind, dennoch aber
in ihrer Art als Gewebsmarken fiir die ProzeBdeutung ungewdshnlich
wichtig werden. Besonders wichtig sind die Bilder dann, wenn solch
sekundire Phinomene aus Synaeresis am Ort oder an Orten des atrophi-
sierenden Prozesses gefunden werden. Notwendig ist das nicht. Kommen
sie aber an anderen Stellen vor, so ist das nur neuer Beweis daftr, dal bei
all diesen Hrkrankungen ein in toto geschidigtes Gehirn (in ganz anderem
Sinn als bei ,,Hypoplasie® gemeint) vorliegt, was viel zu wenig bedacht
wird. — Bei richtiger Auswertung der Synaeresislehre wird man schlie(3-
lich nach negativen Ergebnissen auf der Suche nach AvrzrriMERschen
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Fibrillenverdnderungen bei der amyotrophischen Lateralsklerose und der
spinalen Muskelatrophie nicht sagen, ,,daf es fraglich sei, ob die A1z-
HEIMERsche Fibrillenveréinderung die conditio sine qua non darstelle,
auch fiir die ,,atrophisierenden Prozesse im Bereich der Area giganto-
pyramidalis bzw. fiir die nuclediren Affektionen im Hirnstamm und ira
Riickenmark, obwohl wir diese ,degenerativen Prozesse‘ als atrophi-
sierende Gewebsprozesse anzusehen berechtigt sind“ (BoDECHTEL).
Senile Plaques und ArzariMERsche Fibrillenverinderungen kénnen nach
einer richtig angewandten Synaeresislehre keine ,,conditio sine qua non‘
fur die Definition eines atrophisierenden Prozesses darstellen. Wir be-
milhen uns ja seit langem, immer wieder klarzulegen, warum das nicht
der Fall sein kann, warum wir also einen Prozef} als ,,atrophisierend‘‘ be-
zeichnen diirfen, auch wenn an den Nervenelementen keine Bilder im
Sinne der ArzarrMeRschen Fibrillenverfinderungen aufzuzeigen sind,
bzw. keine Plaques im Gewebe liegen*. Zu solcher Einsicht zwingt auch
die Wertung der Gewebsbilder unserer Beobachtung mit dem schlei-
chenden Untergang der Vorderhornzellen im ganzen Riickenmark unter
klarer ortlicher Betonung dieses atrophischen Prozesses im Hals- und
besonders im Lumbalmark. Diese Verdnderungen in den Vorder- und
Hinterhérnern im Riickenmark, und dariiber hinaus jene schweren
Muskelatrophien des Beckengiirtels und der unteren Extremitét im be-
sonderen sind fiir die Systematisierung unserer Beobachtung von groflem,
Interesse. Leider konnte hier die anatomische Untersuchung der
Muskulatur aus #uBeren Griinden nicht durchgefithrt werden. —
HA1LERVORDEN vermerkt in seinem Handbuchbeitrag iiber die hereditére
Ataxie, es sei schwierig, diese Muskelatrophien richtig zu beurteilen, d.h.
sich klar zu werden, ob nun Muskeln durch Untergang von Vorderhorn-
zellen oder aber ihrer Nerven atrophieren oder schliellich, ob eine primére
Dystrophie der Muskulatur selbst vorliege. WERTHEMANN, dem wir eine
sehr ausfiheliche Studie iiber kombinierte familidire Nerven- und Muskel-
krankheiten verdanken (daselbst Schrifttum) denkt fiir seinen Fall von
FrieprercHscher Krankheit mit Beteiligung der Muskulatur an eine
Kombination spinaler Muskelatrophie (und zwar dies fiir die untere

* Eine Anwendung der Synaeresislehre und ihres Spezialfalles: ,,Synaeresis und
Entziindung* (v. BrauxmiHL®) bringt BODECHTEL in seiner Arbeit iiber ,,Die nu-
cledren Atrophien — ein postpoliomyelitisches Zustandsbild ?¢ -— Die Synaerese
wird nicht erwihnt; PETTE verweist unter Bezug auf BopEcHTELs Studie indes dar-
auf. — Synaeretische Mechanismen bei Amyotrophie haben wir schon 1932 (,,Kollo-
idchemische Betrachtungsweise seniler und praeseniler Gewebsveranderungen+*) er-
wahnt. In der gleichen Arbeit (S. 50/51) wird der Parenchymproze8 beim posten-
cephalitischen Parkinsonismus als ,,atrophisierender definiert. HALLERVORDEN 2
selbst greift fiir die Deutung seiner Nigrabefunde bei Postencephalitikern auf diese
Peststellung zuriick (Naheres bei v. BravNMUHLY), was im Hinblick auf Boprca-
TELS Ausfithrungen angemerkt werden darf.
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Extremitit seines Falles) und an eine neurale Degeneration (fiir die obere
Extremitidt seiner Beobachtung). ,,Die Untersuchung eines Muskels”
(des Biceps), so schreibt WERTHEMANN weiter, ,,gibt auBerdem einige
Anhaltspunkte dafiir, daBl auch primdr die Muskeln erkrankt seinkonnen.
Bei solcher Vielfalt ist es trotz eingehender Untersuchung also sehr
schwer, klar zu sehen. Auch ein so maligebender Untersucher wie BIEL-
SCHOWSKY spricht sich bei seinem Fall trotz nachgewiesener Nerven-
degeneration fiir die Moglichkeit eines primir myopathischen Prozesses
aus. Herr Kollege ZIEHEN, der unseren Fall klinisch sah, glaubt hier
gleicherweise an das Vorliegen einer Muskeldystrophie, eine wichtige Fest-
stellung, die dadurch anatomisch bekraftigt wird, daB der Untergang
der Vorderhornzellen im Lumbalmark die schweren Atrophien im Be-
reich der Beckenmuskulatur nicht restlos ausdeutet. Leider konnen wir
nach Sachlage unter anatomischen Gesichtspunkten nicht mehr zur
Kldrung beitragen. — Die Befunde von WERTHEMANN, JOSEPHY u. a.
sind diber alle Einzelheiten hinaus noch deshalb wichtig, weil gerade bei
Josepays und WERTHEMANNs Fillen das ganze Zentralorgan schwer
geschidigt war und die Erkrankung der groBen Striatumzellen besonders
hervorgehoben wird. So méchten wir unsere Beobachtung insbesondere
an dem Fall von WERTHEMANN messen und feststellen, daff auch die an-
zunehmende Muskeldystrophie die Zuordnung unseres Falles zur Arz-
uEIMERschen Krankheit nicht erlaubt. — Gilt fiir eine abschlieBende
pathogenetische Betrachtung immer noch das, was ScHoB in seiner
Studie iber weitere Beitriage zur Kenntnis FrieprEICH-dhnlicher Krank-
heitsbilder sagt: ,,Von der Wirkungsweise der Faktoren, die bei den
heredodegenerativen Erkrankungen zu Parenchymdegeneration fihrt,
haben wir keinerlei klare Vorstellung; wir haben weder sichere Beweise
fiir die oft behauptete angeborene Minderwertigkeit des Zentralnerven-
systems — ich habe oben gezeigt, wie kritisch man an die Eingchitzung
mancher bisher als sichere Entwicklungsstorungen, als Stigmata degene-
rationis, aufgefafite Verdnderungen herangehen mu8 — noch sichere
Anhaltspunkte dafiir, daB die EpinaErsche Aufbrauchtheorie zu Recht
besteht. Ebensogut wire es wohl méglich, daB das morphologische Bild,
das wir am Zentralnervensystem sehen, bedingt ist durch Momente, die
aullerhalb des Gehirns selbst im Korper gelegen sind, sei es, daff im
Korper irgendwelche, gewisse nervése Apparate vorzugsweise schidigende
Toxine produziert werden, sei es, daB irgendein fiir den richtigen Stoff-
wechselablauf der Nervenzellen wichtiger Regulationsapparat geschidigt
ist.”* — Glerade die Mitbeteiligung der Muskulatur bei unserer Beobachtung
und der anatomisch unterbauten Schadigung spinaler trophischer Zentren
fiir die Regulationen der Gewebsfunktionen, hier besonders der Musku-
latur, lieen auch eine morphologische Betrachtung weiterspannen. Indes
tut der Anatom immer gut, unter Verzicht auf bestechende Hypothesen
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solch ungewéhnliche Beobachtungen nur zu registrieren. — ,, . . . Denn es
will scheinen, als wenn die Vergleichung von Einzelfillen, die mitein-
ander weitgehend iibereinstimmen, fir die Kldrung solcher Fragen be-
sonders geeignet wire* (SPIELMEYER!).

Zusammenfassung.

Beschrieben wird ein eigenartiges heredofamilidres Leiden des Zentral-
nervensystems nach Art spinocerebellarer Erkrankungen (FRIEDREICH)
im Verein mit einer spinocerebellaren Heredoataxie (PIERRE MARIE).
Anatomisch handelt es sich um eine Systemerkrankung spinocerebellarer
Bahnen sowie um einen systematischen Untergang des Purkinjezell-
apparates und endlich um eine Degeneration der Pyramidenseitenstringe
im Bereich des Halsmarkes. Der atrophisierende ProzeB (und um einen
solchen handelt es sich) betrifft ferner den Zahnkern, den Roten Kern
sowie das gesamte Striatum, wo es zum elektiven Ausfall groBer Stria-
tumzellen gekommen ist. Auch der GroBhirnmantel ist in den atrophi-
sierenden Prozell einbezogen. Insbesondere in Frontal-, Schlifenlappen-
und Zentralregion liegen allerorts chronisch verdnderte Ganglienzellen,
die in den oberen drei Rindenschichten vielfach vélliger Sklerose an-
heimgefallen sind. Gleiches gilt fiir die noch erhaltenen Purkinjezellen. —
Dariiber hinaus findet man in den Vorderhornern des Riickenmarkes
Ganglienzellausfille. Insbesondere sind im Lumbalmark Nervenzell-
untergang und Hortegawucherung sehr ausgeprigt. Die Vorderhornver-
dnderungen im Lendenmark erkldren indes die schweren Muskelatrophien
in den unteren Extremitdten und besonders im Bereich des Beckengiirtels
nicht vollig. Man darf hier an eine Muskeldystrophie denken.

Besonderes Interesse verdienen plaquesihnliche Ablagerungen in der
Kleinhirn- und GroBhirnrinde sowie im Striatum. Gréfie, Struktur und
hochgradige Lipoidophilie scheiden diese Plaques von den senilen Plaques
im eigentlichen Sinn. Das Verhalten der Plaques bei Einwirkung von
»DDT wurde gepriift: ,,DDT-resistente’ Plaques konnten nachgewiesen
werden. ArzuEIMERsche Fibrillenverdnderungen fehlten.

Der atrophisierende ProzeB verlduft nach synaeretischen Prinzipien.
Trotz solcher, auch der ArzmmiMERschen Krankheit eigenen Gewebs-
mechanismen wird unsere Beobachtung nicht den Fillen von ,,Avz-
aemmiERscher Krankheit mit Herderscheinungen® zugeordnet.

Unsere Friederike H. ist die Schwester von Berta H., iiber die seinerzeit
GERSTMANN, STRAUSSLER und ScHEINKER ausfiihrlich unter dem Titel
,Uber eine eigenartige hereditir-familiire Erkrankung des Zentral-
nervensystems® in dieser Zeitschrift berichteten.
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