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Die umfangreiche Kasuistik, die HALL~RVO~D~ 1 in seinen Beitr/~gen 
iiber die I~leinhirnatrophien und fiber die heredit/~re Ataxie bringt, 
zeigt auch fiir unseren in der Folge zu schildernden Fall die anato- 
mische Vielfalt sogenannter kombinierter Systemerkrankungen auf; sie 
gemahnt an den Zweffel, ob die Anatomie mit  ihren Mitteln an der Ab- 
grenzung yon Krankheitseinheiten best immend mitarbeiten kann. So 
fr/~gt auch HALL~RVOt~DEN unter  Hinweis auf  einen besonders gelagerten 
Fall F~IED~EIC~scher Ataxie mit  unversehrten Hinterstr/~ngen, ob man 
hier noch yon heredit~rer Ataxie sprechen kSnne, ,,wenn man n/~mlich 
in der Hinterstrangdegeneration ein, wenn auch in seiner Intensit/~t 
wechselndes Lei t symptom sieht", dem bekanntlieh BIELSCHOWSKu 
anatomisch grSl~te diagnostische Bedentung zuweist. Schlie$1ich geht 
HALL~RVO~E~r fiir die Definition der in Rede stehenden heredodegene- 
rat iven Erkrankungen einen wesentlichen Schritt weiter, indem er betont, 
daf3 es wohl nicht so sehr darauf  ankomme, da$ nun gerade ein bestimmtes 
System yon den vielen betroffen sein miisse, sondern daft i iberhaupt der 
ProzeB im groSen und ganzen Neigung zur Ausbreitung in den zugehSri- 
gen Systemen besitze. Die beiden Komponenten  der Heredodegeneration, 
die diese Bezeichnungen einschlieBe, Heredit/s und Degeneration, sie 
seien bestimmend. Eine soleh umfassende, praktiseh alle Formen heredo- 
degenerativer Erkrankungen einbeziehende Definition wird geradezu 
durch die anatomisehen Befunde bei der heredit/~ren Ataxie und don 
Kleinhirnatrophien wesentlich gestiitzt und kommt  bier den so variablen 
(bekannten oder noeh unbekannten) Befunden entgegen. 

Freflich ist es am Anatomen, sich auch bei soleh weiter Begriffsfassung 
um eine reinliche Seheidung der Bilder zu miihen, 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. - -  Klarheit herrscht darfiber, daf~ unter ,,Degene- 
ration" zwar anatomiseh sehr komplexe Vorggnge zu verstehen sind, die 
vorhin genannten Erkrankungen jedoeh den primgren, se]bstgndigen, 
oder wie man aueh sggt, systematischen Degenerationen zugehSren. 
Histologische Bilder, die gleicherweise bei ,,sekund~ren" Degenerationen 
gefunden werden, stSren dabei nicht. - -  Studieren wir mit anatomischen 
Methoden das Proze•gesehehen, um den endlichen Sehaden festzustellen, 
so finden wir bei abiotrophisehen Erkrankungen (um die es hier geht) 
immer wieder Ph~nomene, die in ganz anderem Sinne ,,sekund~r" sind, 
,,sekund~r degenerativ" im ttinbliek auf einen kolloidehemisch deft- 
nierten prim~iren Parenchymproze{~ aus Synaerese. Gerade im Hinbliek 
auf abiotrophische Sehaden darf die Leitidee soleher Analyse heraus- 
gestellt warden: Anatomischer Prototyp ffir eine Reihe heredodegene- 
rativer Erkrankungen, die man vor allem unter dem Begriff der,, System- 
atrophien" (SPATZ) zusammenfafit, ist eine generelle Heredodegenera- 
tion, wie sie die Altersinvohtion in ffir alle verbindlicher Weise darstellt. 
Hier gehorcht das Parenehym in reinster Form synaeretisehen Meeha- 
nismen; bier studiert man die fakultativen Bilder aus Fgllung und 
Quellung eines primgr synaeretischen Systems. - -  Am Beispiel der abge- 
handelten Systemerkrankungen setzt I~ALLERVORDEI~ die Degeneration 
bei den oben angeffihrten heredodegenerativen Erkrankungen einem 
abiotrophischen Prozeg gleich, ,,den wir mit dem frfihzeitigen Altern 
verg]eichen oder vielleicht gleichsetzen kSnnen". In eben diesem Sinn 
kommen GERSTMANN, STI%AUSSLER und SCHEINKEI~ auf  unsere Aus- 
ffihrungen fiber Altern und Heredodegeneration zurfick und stimmen 
ihnen grundsatzlich zu. - -  Gerade aus der HALLE~VOaD~schen Defini- 
tion geht nun hervor, dai~ man bei den Systemerkrankungen (SPIEL- 
MEYER) bzw. den Systematrophien (SPATZ) auf die,, Systemgebundenheit" 
nicht letzten Weft  legen daft. Was SPIEL~u ~ seinerzeit zu diesem 
Thema gesagt hat, wird der Variabilitat biologisehen Geschehens am 
besten gerecht: ,,Die schlechthin als Systemerkrankungen bezeichneten 
Prozesse stehen an dem Ende der ganzen l~eihe, welche eben yon den 
elektiven Erkrankungen fiber die in Systemen akzentuierten Prozesse zu 
den diffusen Degenerationen ffihren." Es wgre reizvoll, etwa am Beispiel 
der ALzHEIM~schen Krankheit  fiber Hereditgt und Degeneration abzu- 
handeln. - -  Bleiben noch diese ttinweise: Ffir die systematisehen Atro- 
phien, die wir als Beispiel heredodegenerativer Erkrankungen heraus- 
greifen, gilt als ein Charakteristikum die langsame Progredienz. Doch 
fiberraseht fallweise auch einmal ein sehne]leres Tempo, so dab wir 
beispielsweise bei F~llen (verh~iltnisma~ig frfih beginnender) PicKseher 
Krankheit  den fiblichen fixen gliSsen Abbau dutch einen sehr ausge- 
pragten massiven mobilen ersetzt finden. Bei einem Schwesternpaar mit 
Hv~Ti~GTO~scher Chorea sahen wir fibrigens jfingst Gleiches. Grund- 
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si~tzlieh ~ndern  diese Abweiehungen  an  der  Auffassung des prim/~ren 
Prozesses frei l ieh niehts .  Wesen t l i eher  s ind gewisse Abweiehungen  und  
doeh wohl  Besonderhe i t en  im Chemismus des Gewebsabbaus ,  wie wir  sie 
nur  bei  eben  diesen verh/~ltnism/iBig sehnell  ab lau fenden  a t roph i s ie renden  
Prozessen  zu sehen glauben.  So kennen  wir Fi~lle schwerer  PICKscher 
K r a n k h e i t ,  bei  denen  A b b a u  und  A b t r a n s p o r t  mass iv  zerfa l lender  Mark-  
massen  augenscheinl ich  doch anders  ver laufen.  Man wird  in e twa an  
gewisse A b w a n d l u n g e n  des 1V[arkscheidenabbaus bei  F/ i l len famil i / i rer  
diffuser Sklerose er inner t ,  wie sie seinerzei t  Sc~oLz beschr ieben ha t .  I n  
wei te rem Sinn gi l t  eine solche Ana lyse  auch den gefgl l ten Subs t anzen  bei  
a t roph i s i e renden  Prozessen  s. str . ,  also vor  a l l em den sogenannten  senflen 
Plaques .  S t r u k t u r  und  ehemische Zusammense t zung  dieser B i ldungen  
kSnnen  schon bei  invo lu t iven  Abli iufen wie bei  der  Al te r s invo lu t ion  und  
der  senilen Demenz  sehr unterschiedl ich  sein. I m  besonderen  gil t  das  nun  
bei  se l tenen ab io t roph i schen  Seh~den, wo zwar  das  Grundpr inz ip  der  
Ausfi~llung gewisser S tof fweehse lprodukte  aufgezeigt  werden  kann,  die 
gefi~llte Subs tanz  aber  Stoffe en thMt  oder  ans  Stoffen gebi lde t  wird,  die 
sich jedenfal ls  yon  den  bei  der  e infaehen Al te r s invo lu t ion  b e k a n n t e n  
Subs t anzen  wesent l ieh  un te r sche iden  - -  frei l ieh n ieh t  un te r sche iden  
mfissen. 

Klinisches. 
(Nach der Dissertationsarbeit yon RuT~ LA~rCSER, tIaar.) 

Aus der Familienvorgeschichte. In der Familie kamen, soweit bekannt, auger 
unserer Kranken/~hnliche Krankheitsf~lle vor. Die Krankengeschichte der Schwester 
namens Berta H., die bereits im Alter yon.25 Jahren erkrankte und mit 31 Jahren 
in der Nervenheilanstalt Maria Theresia-SehlSssel in Wien verstarb, ist (wie sich 
erst bei der histologisehen Untersuchung des Gehirns yon Friederike H. ergab) durch 
die Arbeit yon GERST~ASrSr, STRXUSSLE~ und SCm~ISrKER fiber eine ,,eigenartige 
heredodegenerative Erkrankung des Zentralnervensystems" bekannt. Es handelt 
sich, um das vorwegzunehmen, um eine FRI~DREICHsche Iteredoataxie im Verein 
mit einer PIERRE igA~IEschen Kleinhirnerkrankung unter Beteiligung des Grol3hirns 
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 J~hren, erkrankt, hatte Kreuzschmerzen, Geh- nnd 
Gleiehgewichtsst5rungen und konnte zuletzt nicht mehr sprechen. Wenn wit aueh 
keine objektiven Unterlagen daftir beibringen konnten, so ist man doeh nach den 
gesehilderten Krankheitserseheinungen zur Annahme berechtigt, dag es sieh um das 
gleiche Leiden handelte (eine ~ltere Sehwester und ein Brnder sind gesund). Die 
~lteste der ffinf Gesehwister 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 Urgroflvater vaterlicherseits, die zwischen 30. und 40. Lebensjahr 
erkrankten, batten offenbar dasselbe Leiden. Die Krankheitserscheinungen ent- 
sprachen, soweit nachtr/iglich nachweisbar, denen des bier vorliegenden Falles. 

Wie aus der Arbeit yon G~RST~rAN~, S~RXUSSL~R und SCHm~'~:E~ hervorgeht, 
war ein Cousin des Vaters unserer K~'anken ebenfalls in der Nervenheilanstalt Maria 
Theresia-SchlSssel in Wien und ist dort unter der Diagnose einer PI]~RRE ManI~- 
schen Krankheit gestorben. Ein Bruder und der Vater dieses Cousins batten ein 

29* 
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~hnliches Leiden und seine Grofimutter vdterlicherseits gehSrte der Gener~tionsreihe 
des mit der gleichen Kranhkeit beh~ftet geweseiien Urgroi~vaters unserer Pat. an. 
Sie war desseii leib]iche Sehwester (vgl. Stammbaum). 

r 1 zwischen 30 u. 40 Jahren 
(~  am gleichen Leiden 

I wie 9 erkrankt 

I ~ ~ zwlschen 30 u. 40 Jahren 
am gleichen Leiden 

( ~  Vetternehe zwischen 3 u 4 (~  wle 9 erkrankt 

I ' I 
soil da~ { rail 41 Jahren erkrankt 
gleiche 6 ~  ~ . . . . . .  bell ( ~  mit49Jah . . . . . . . . . .  ben 
Leiden Ataxie verstorben am gleichen Le~den w;e 9 
wie 7 ge- I 
habt haben 1 " l  

9 I 1 ~  11 1 ~  13 

Fried~r ik~ bi~ 1949 Hermine : Herbert ~* Befit!  
geb 2 8.1894 9esund bls 19a9 geb. 1899 geb. 1901 

20. 12 1949 in Haar gesund t 1948 J" ]932 
Diagnose: Spinocerebellare 1944 mit G e h - ,  Diagnose: 

Heredaataxle GleichgewicMs- SpinocerebelL 
u. SprachstSrungen Heredoctaxie 
erkrankt 

Abb, 1. Ahnenreihe get Familie H. 5Taeh der Dissertationsarbeit yon I~UT~ LANO~ER-:I=[aar, 

O ]ilrkra~kung an spinaler bzw. spinoeerebell, Ataxie diagnostizier~. 
~ach  Bericht der AngehSrigen all dem gleichen Leidell erkrankt.  

O Gesund. 

* Weitere Nachforschungen ergabell, dab der Patient  an st)inoeerebellarer geredoataxie  verstarb.  
Dank des Entgegenkolnmens Yon Herrn Kollegen SEIT]~LBERGER (STeurologisehes Ins t i tu t  der Uni- 
versit~it Wien, Direktor Professor Dr. HOOF) konntell wit  Einsicht in dos Krallkenblatt  des Patiellten 
nehmen; aufierdem s~anden uns zahlreiehe Pr~iparate des Falles zum Studium zur Verftigunng. Ohne 
auf Einzelheiten eiazugehen, darf  verlllerkt werdell, dai3 bei ~IERB:EaT ]~. im Prillzip derselbe histo- 
logische Befund hinsichtlieh der argentophilen Strukturen aufzuzeigen war. Sehr deuUich war aul3er 
dem Untergang der Pyramidensei tenstrangbahn wie bei unserem Fall iiberdies die Sch~,digullg der 
VorderhSrner. 

Kranlcengeschichte und klini'sche Be]unde 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 geweseii. Zu diesem Zeitpunkt setzte 
eine Erkrankung ein, die sie selbst Ms ,,Kopfgrippe" bezeiehnete. Etw~ 6 Wochen 
bestanden heftige Kopfsehmerzen, starke Um'uhe, Schlaflosigkeit und Sehwindel- 
zust~nde. Trotz des schlechten Befindens unternahm die Pat. mehrere Bergpartien. 
Solmaolenz, Augenmuske]Jghmungen, Blasenst5rnngen bestanden nicht. 1934 n~hm 
hie stark an Gewieht zu, es stieg auf I00 kg. Die 1)eriode blieb aus und sie lift unter 
quMender Schlaflosigkeit. • einigen Monaten besserten sieh die Beschwerden. 
Noch im gleichen Jahr  traten kurzdauernde L~hmungen der re. Haiid auf, ohne dab 
die Kranke deshalb ihre Arbeit Ms Schneiderin aufgeben mul~te. In  den folgeiiden 
10 Jahren war sie besehwerdefrei. Erst 1944, in ihrem 50. Lebeiisjahr, kam es zu 
neuerliehen StSrungen. Oftma]s schliefen nun die Beine - -  ~bwechselnd dos re. oder 
das li. - -  fiir wenige Miiiuten ein. Etwa naeh 3 Monaten verschwanden diese Er- 
scheinungen wieder. 1945 mul~te sie wghrend der Flueht vor den l~ussen mehrmMs 
im nassen Gras fibernachten. Seit dieser Zeit trateii t~iickensehmerzeii auf und die 
?Pat. ffihlte sich beim Gehen und Stehen unsicher (sie ,,wackelte wie betrunken and 
verlor in der Dunke]hei~ oftmals die t~iehtung"). Beim Bliek nach li. traten Doppel- 
bilder sowie ,,Bliiizeln" des li. Auges auf. Unsicherheit in den Armen maehte sich 
besonders unangenehm beim Zeiehnen und Schreiben bemerkbar. Zlmehmende Un- 
ruhe, hauptsachlich tier li. KSrperhMfte, fiel auf. Die Pat. koniite l~um IIoch ruhig 
sitzen; die Arme und die stets kfihlen uiid feuchten I-tii.nde wareii dauerncl in Bewe- 
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gung. Zunehmend warden die Beine steifer, die Sprache nndeutlicher. Die Pat. wurde 
empfind]ieher gegen Schmerzen, neigte sehnell zum Weinen, war stets traurig ver- 
stimmt und sehr leicht erregbar. Wegen zunehmender Beschwerden wurde die Pat. 
1948 in die Universit~ts-Nervenldinik Miinchen eingewiesen. Diagnose der Nerven- 
klinik Mi~nchen : PIERRE MARIE ; ~ostencephalitische Hyperkinese. 

Naeh Absehlu~ der Untersuchung wurde die Pat. ins St~dtisehe Krankenhans 
Rosenheim ver]egt, aus dem sie nach dreimonatiger Behandlung entlassen wurde. 
Das Gehen hatte sich inzwischen welter versch]echtert, so dab sie sieh ohne Unter- 
stiitzung nicht mehr fortbewegen konnte. Ihren Beruf als Sehneiderin mul3te sie 
deswegen and auf Grand ihres sonstigen mehr and mehr sich versehleehternden 
Allgemeinbefindens aufgeben. Unter dem Eindrnck der ausweglosen Lage unter- 
nahm die Pat. am 19.11. 1948 einen Selbstmordversueh. Im Anschhl~ daran wurde 
sie dann in die Hell- and Pftegeanst~lt Haar verbracht. 

Bei der Aufn~hmeuntersuchung klagte die Pat., dal~ die Beine ,,steif and wie 
gelghmt" seien and sie nieht mehr gehen und wegen der Unsieherheit in den Hgnden 
nieht mehr arbeiten kSnne. Aach das SehvermSgen habe in den ]etzten Jahren ab- 
genomlnen. 

Psychischer Be]und. Die Pat. war allseits orientiert, spraeh fliisternd and abge- 
haekt. Die Worte warden hervorgestol~en. Die Gesichtszfige ersehienen verkrampft 
und starr. Im iibrigen waren Gestik and Motorik bewegungsarm and sehr verlang- 
saint. Die Stimmungs]age war ihrer Situation entsprechend gedriiekt, aber nicht 
eigentlich depressiv. Der Suieidversuch wurde bagatellisiert. 

Neurologischer Be/und. Fupillenreaktion auf Licht and Convergenz prompt and 
ausgiebig. Augenhintergrund ohne krankhafte Vergnderungen. Kein Nystagmus. 
Augenbewegung nach allen Seiten m5glieh. GehSr beiderseits gleich, ohne grobe 
Einschrgnkungen. Bei Prfifung tier Facialisfunktion bleibt gelegentlich die yore li. 
Mundfacialisast innervierte Muskulatur eine Spur zuriick. Im allgemeinen jedoeh 
seitengleiche Innervation. Beiderseits Blinzelkrampf. Die Zunge wird ger~de heraus- 
gestreekt, das Gaumensegel sei~engleieh gehoben. Ubrige Gehirnnerven ohne Aus- 
f~lle. Arme: Radius-Feriostreflex nnd Trieepssehnenreflex nieht auslSsbar; Biceps- 
sehnenreflex beiderseits nur sehwaeh. Bei Prfifung der groben Kraft keine Seiten- 
unterschiede; kein Absinken beim Vorhalteversnch. Knipsreflex beiderseits sehwaeh 
positiv. ]~eim Finger-~asenversueh beiderseits deutlicher Intensionstremor. Baueh- 
deekenreflex bei den sehlaffen Banehdecken beiderseits schw~eh, li. etwas schwaeher 
~ls re. ~us]Ssbar. Beine: Patellar-Sehnenreflexe and Aehillessehnenreflexe fehlen 
beiderseits. Babinski re. deutlieh positiv. Ubrige Pyramidenzeichen nicht vorhanden. 
Knie-Hackenversueh: unsicher mit sehr starkem Intensionswaekeln (bei offenen 
Auger zielsieherer). Parese der gesamten Beekenmuskulatur, deutlich positiver 
Trendelenburg, ausgepr~gter Watsehelgang. Hochgradige Atrophie der siehtbaren 
Beckennluskulatur. Von der Atrophie ist auch die Muskalstur der Untersehenkel 
betroffen. 

Prfifang der Kraft der einzelnen Muskelgruppen: Schultermuskulatur sieher 
int~kt. Widerstand der Benger- and StreckergI~ppen der Oberarme fiberwindbar, 
aber annghernd intakt, ttandbeuger nnd Strecker zeigen gute Kraft. Beim Zusam- 
mennehmen der Finger beiderseits sehwaehe Kraftentf~ltnng. Bei Aufforderung 
in Bauchlage das gestreckte Bein zu heben, erfolgt keine Bewegung. Kniebeuger an 
der Oberschenkelrtiekseite hochgradig atrophiseh. Funktion der Adduktoren unge- 
stSrt, ttfiftbeuger beiderseits paretiseh, li. mehr als re. Abdnktoren, vor allem Glutaei 
medii, ohne Kraft. Quadrieeps beiderseits gut innerviert. Re. Triceps surae ent- 
wickelt gute Kraft; diese k~nn tiberwunden werden. Im li. Triceps surae deutliche 
Sehwaehe. Dorsa]flektion der Gro~zehe li. deutlieh schlechter a]s re. Tibialis anticus 
beidersei~s gut innerviert, jedoeh li. etwas schwgcher als re. Extensor digitorum 
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seitenunterschiedlieh li. sehlechter als re., hier verh~ltnismi~13ig gute Kraft. Peronaeus- 
muskulatur re. schleehter als die seitengleichen Extensoren, w~hrend li. keine erheb- 
liche Differenz besteht. Die Zehen am li. Fu~ sind in starkerer Beugekontraktur- 
steilung als re. Die li. Grol3zehe steht in ann~hernder FI~InDI~EICHstellung. 

Klinische Diagnose (Dr. med. habil. V. ZI~El~-Haar) : Spinocerebellare Ataxie 
( Kombination FRIEI)~EICE und PIm~I~E MAI~I~]sche Krankheit). 

Verlau/. In den ersten 6 Monaten keine wesentliche ~nderung des Zustandes. 
Dann zunehmender kSrperlieher Verfall. Die Kranke verlor auch das Interesse ffir 
die Umwelt, war unzufrieden und weinte vie1. Der Allgemeinzustand verschlechterte 
sich zusehends. Stuhl und Urin konnten nicht mehr gehalten werden. Ausgedehnter 
Decubitus in der Kreuzbeingegend. Unter den Erscheinungen einer Bronehopneu- 
monie starb die Pat. am 20. 12. 1949. 

Um die anatomische Beschreibung nich$ zu unterbrechen, bringen wir 
bereits hier eine kurze Zusammenschau ldinisch-anatomischer Daten. 

Die Vorgeschichte weist auf einen schubweisen Verlauf der Erkrankung 
hin. Die 1932 erstmals auftretenden Krankheitszeichen wie Schwindel- 
zust~nde, 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 StSrungen im Sinne qu~lender Schlaflosigkeit, Ausbleiben 
der Menses und fiberm~l~iger Gewichtszunahme mit dem Krankheits- 
prozel~ in Verbindung bringen. Endokrine FunktionsstSrungen bei 
FI~IEDI~EICHscher Krankheit sind uns aus dem Schrifttum bekannt. Der 
dritte Krankheitsschub ging mit transitorischen leichten Paraesthesien 
erst im rechten Arm und spi~ter 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 
anf~nglich mit einer Hyperkinese einhergingen. Naeh und nach wurden 
Sensibflit~tsstSrungen und Muskelatrophien im Bereich der unteren 
Ex~remit~t und des Beckengfirtels nachweisbar. Undeutlichwerden der 
Sprache und AugenmuskelstSrungen kamen dazu; als letztes folgten 
eindrucksvolle Wesensver~Lnderungen. Alle Krankheitserscheinungen 
lassen sich durch die anatomischen Befunde bzw. durch die Ausfallser- 
scheinungen im Bereich des GroBhirns, des Kleinhirns und des lZficken- 
marks erkl~ren. Freilich darf man bei solch diffuser Ausbreitung eines 
Parenchymprozesses fiber Hirnrinde, Stammganglien und Kleinhirn 
keine lokalisatorischen Fragen stellen. - -  Nachgetragen sei, dab Skelet- 
anomalien, wie sie bei spinaler Ataxie oft gefunden werden, sich in Form 
des (~ngedeuteten) ,,F~IED~]~icHschen Ful~es" nachweisen lieBen. 

Hinweis au/ die Kranlcheits/~lle aus der Generationsreihe H. 
Zun~chst f~llt die Anteposition des Leidens bei Berta H. auf. W~hrend der Ur- 

groitvater und GroBvater zwischen 30. und 40. Lebensjahr, der Vater mit 41, der 
Bruder mit 44 und unsere Pat. mit 38 Jahten erkrankten, wurde Berta H. bereits 
im 25. Lebensjahr yon dem Leiden befallen. W~hrend aber bei unserem Fall und 
der Schwester Berta H. das Leiden anf~nglieh mehr in Sehiiben verlief, nahm es bei 
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den fibrigen yon vornherein einen progredienten Verlauf. Beim Vater unserer Pat. 
und ihrer Sehwester wird aueh yon friihzeitigem PersSnlichkeitsabbau, yon Wesens- 
veranderung, ja yon Demenz beriehtet im Gegensatz zu den erst spat sieh zeigenden 
psyehisehen Veranderungen des Falles Friederike H. Ausfiihr]iche anatomische 
Befunde liegen leider nur im Fa]le Berta und Friederike vor. Naeh der Mitteilung 
yon GERST~ANN, STR~USSL]~R und SCHEII~TKER ]]at man aueh beim Cousin des 
Vaters der Geschwister H. senile Plaques im Groin- und Kleinhirn gesehen (der Fall 
ist nicht verSffentlicht). 

Erbbiologisches. In  (rbbiologischer tIinsicht finder auch hier die al]gemeine 
Beobachtung ihre Bestatigung, dal~ bei Vorliegen der FRIED~EICHschen Erkrankung 
meist mehrere Geschwister dasse]be Leiden haben, wahrend die Eltern davon ver- 
schont sind. Bei der P I ~ R E  MA~IEsehen Form findet sich dominante Vererbung. 
Im vorliegenden Fall ist die Krankheit  bei mehreren Geschwistern und in mehreren 
Generationsfolgen nachweisbar. Verwandtenehen finden sich in 550/0 der F~lle bei 
FRIEDREICHscher Erkrankung, darunter 16,7% Vetternehen ersten Grades (HAN- 
HART). Eine solehe ist auch in der Ahnenreihe unserer Pat. zu verzeichnen. 

Anatomisches. 
Die Untersuchung des Gehims mit  freiem Auge deckt naeh Abziehen der zarten 

Meningen eine Anomalie der Furchung im Bereich der Pars marginalis Sulcus 
cinguli auf. Der Lobus paracentra]is wird an diesem Gehirn s o yore Praecuneus 
ungewShnlich scharf geschieden; er steht gleichsam ab, so dab man ffirs 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 Kern- und Markbezirke in allen Teilen yon gehtiriger GrSl~e. Gleiches 
gilt im besonderen ffir die Mitte]himantefle, welter ffir die Brficke und ihre Faser- 
verbindungen sowie fiir das K]einhirn, das verl/~ngerte Mark und das Rfickenmark 
in gesamter Ausdehnung. Eine Andeutung yon Rinden- und Markatrophie finder 
sich bei makroskopischer Untersuchung nur im Bereich der ganzen Wurmformation 
des Kleinhirns, wo auch ffir die tastende Hand unzweifelhaft eine derbere Gewebs- 
struktur kenntlich wird. Der Zahnkern erscheint ffir das ffeie Auge gut entwickelt; 
er liegt wohl gezeiehnet in einer augenscheinlich gehSrigen Markmasse. Die fibrigen 
Kerne des Kleinhims sind makroskopisch nicht ver~ndert. 

Das Riickenmark zeigt auf Querschnitten bei Betractltung mit freiem Auge keine 
Besonderheiten. - -  Umso beachtlicher sind nun die mi~ros~opischen Bilder aus allen 
Gehirnabsehnitten, ffir deren Besehreibung wit uns tun]icher Kfirze befleil3igen. Ein 
Markscheidenbild aus dem Lendenmark (Abb. la) zeigt schwere Ausfalle beiderseits, 
und zwar symmetrisch im Bereich des Funiculus gracilis (GoLL) sowie im Funieulus 
euneatus (Bv~D~c~), wobei insbesondere die mesiale Wurzelzone, die vordere 
Wurzelzone und die hintere mediale Wurzelzone am schwersten betroffen sind. 
Schwere Ausfalle weisen im Lumbalmark die Kleinhirnseitenstrangbahnen auL 
Im Bereich dieses Riickenmarkabschnittes sind die Pyramidenvorderstrangbahnen 
und die Pyramidenseitenstrangbahnen noch woh] erhalten. Das Bild bleibt im Sinne 
dieser Beschreibung im Bereich des Brustmarkes im wesentlichen unverandert. Im 
Halsmark indes gese]]en sich zu den schweren Ausf~llen in den GoLLschen und 
Bv~DAc~schen Str~ngen sowie zum Faserausfa]l in den Kleinhirnseitenstrang- 
bahnen massive Ausfalle im GownRsschen Biindel sowie in den Pyramidenseiten- 
strangen. Samtliche Ausfalle wechse]n in ihrer Intensit/it je naeh der HShe der 
Segmente; im oberen Halsmark ist jedenfalls die Betefligung der Pvramidenseiten- 
strangbahn sehr ausgepragt. Die re. Seite ist starker betroffen. Dazu kommen gerade 
hier starke Ausfalle im Gow]~Rsschen Strang und im Seitenstrangbfindel aus dem 
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DnlTEXsschen u n d  R o t e n  Kern .  Die Bahnenausfg] le  im  Se i t ens t r ang  lassen sich, als  
l%se rn  af ferenter  K]e inh i rnbahnen ,  bis  in  den  W u r m  des Kle inh i rns  verfolgen,  ohne 
dab  es frei l ich zu kenn t l i che r  Verk]e inerung  der  zuff ihrenden S t r a n g a n t e i l e  ge- 

Abb. l a. Lumbalmark. Ausfglle in den GosLschen und BURDACttschen Str~ngen. Schwere 
Ausf~lle im Bereich der Kleinhirnseitenstrangbahnen. Markscheidenfgrbung nach SCHR(}DER. 

Abb. 1 b. Lumbalmark. Ausgeprggte kleinzellige Gliawucherung in den Vorder- and ttinterhSrnern. 
u Untergang der CLAI~KEschen Sgulen. Daselbst wie in den fleckfSrmig gelichteten u 
h6rnern Wucherung yon ~ortegazellen, insbesondere am untergehende geschrumpfte Ganglienzellen. 

]N-issL-Bild. 
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kommen ist. Die Schgdigung der  Pyramidenbahnen  macht  ungefghr im verlangerten 
Mark hal t  und  1/il]t sich jedenfMls nieht  in die Briicke verfolgen. Im Zuge der Hinter-  
s trangdegenerat ion sind die Nuclei funiculi graeilis und  cuneati  sehwer betroffen 
nnd  yon zelliger und  faseriger Gila eingenommen. Nachzutragen sind Ver~nderungen, 
wie sie uns das Zellbild im Bereich des gesamten Rfiekenmarkes liefert. Dabei sind 
ffirs erste die schweren, fast  totMen Ausfglle im Bereich der beiderseitigen Nuclei 
dorsMes (STILLISGI und  CLA~xII) hervorzuheben,  wie auch die reichliche Gliawuche- 
rung in den VorderhSrnern des gesamten R/ickenmarkes. Horteg~glia ist an  dieser 
Gliaproliferation besonders beteiligt. Die Gliaproliferation und  die deutliehen fleck- 
fSrmigen Nervenzellausf/~lle zeigen sich in den verschiedenen Ganglienze]lgruppen 
der VorderhSrner und  bier wieder besonders im Bereich des Lenden~ und Halsmarkes. 
An verschiedenen Stellen finder man auch Gliasternehen und  neuronophagische 
Bilder an untergehenden Ganglienzellen. Das Zellbild in Abb. lb  vermit te l t  einen 

Abb. 2. ](Ieinhirnrinde. Molekularzone. UngewShnlich grol]e, stark argeu~:ophile Plaques, dic 
neben gro~en homogenen :Kernen weite, unscharf begrenzte Kr~nze zeigen; bei einer Plaque wird 

der Kern dutch :H/iufung yon Granula gebildet. Eigene Silbermethode. 

guten Eindruck yon der massiven zelligen Gliapro]iferation im ges~mten Quer- 
schni t t  des ~f ickenmarks und  yon den fleckfSrmigen Ganglienzella~sfgllen in beiden 
Vorderh6rnern.  - -  Verl&ngertes Mark und Brficke sind in ihren ges~mten Murk- 
anteilen in Ordnung. Uberall  trifft  man  deutliche Vermehrung kleinzelliger Glia- 
elemente. Auf die starke Gliose im Bereich der vorhia~ genannten  I-Iinterstrangkerne 
sei noehmM verwiesen. Deutlich tri{t im histologischen Bild die Atrophie im Bereich 
sgmtlicher Abschni t te  des Kleinhirnwurms hervor, wobei der Verminderung und  
Verschmglerung der Markseheiden eine zarte Gliose der M~rkstrahlen entspricht.  
An deren Verzweigungsstellen kommt  es zu ausgeprggterer zelliger und faseriger 
Gliose. Diese Vergnderungen im Wurm mfissen nun  im Zusammenhang mit  den 
Bfldern in beiden Kleinhirnhemisph/iren, insbesondere im Bereich der Lobi qu~dran- 
gulares sup. besprochen werden. Dort  zeigen sich im NxssLbild Mlen~hMben sehwere 
Ausf/*lle ~rt Purkinjezellen, oder aber  Vergnderungen dieser Zellelemente im Sinne 
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sehr ausgepr~tgter chronischer Schrumpfung und Vacuolisierung. Wghrend die 
Windungskuppen meist chronisch vergnderte Purkinjezellen aufweisen, sind die 
Ausf~lle an Zellelementer~ besonders in den Windungsti~lern deutlich. Im fibrigen 
wird das histologische Bild der ges~mten K]einhirm'inde und besonders des Wurms 
yon massiven Ablagerungen oder Einlagerungen eigenartiger Gebilde beherrscht, die 

Abb, 3. Sehr grol]e homogene Plaques in der ~olekularschicht des Kleinhirns. ]~arkscheidenff~rbung 
nach SCHR(JDER. 

stellenweise den bekannteu senilen Plaques entsprechen, im allgemeinen jedoch 
Formen zeigen, die uns vor allem ob der GrSl~e und der eigenartigen Struktur bei 
senilen Plaques unbekannt sind. Es wiirde zu welt fiihren, die Besonderheiten dieser 
Bi]dungen im einzelnen zu besehreiben. Abb. 2 und 3 zeigen vorab die besondere 
GrOl~e dieser Plaques. Besonders hervorgehoben seien nur 3 eharakteristische 
Plaquesstrukturen: Einmal solehe, die an ,,SehnupftabakskSrner" erinnern, liegen 
doch im Silberbild geh/iuft tiefsehwarze Granula in meist kreisfOrmiger Anordnung. 
Bflder dieser Art  sieht man bei senilen Plaques nieht. Weiter finder man grol~e, mehr 
oder weniger homogene Plaques in der N~he der Pul~xI~J~-Zellen, welehe zum 
Teil verdr~ngt werden. Innerhalb grol3er Plaquessubstanzen zeigen sieh grSl~ere 
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und grhbere rundliche Strukturen naeh Art yon unregelm/~l]igen Plaqueskernen, 
nur dab hier innerhalb der ganzen Kernsubstanz 2 oder 3 Kernballen gesondert 
liegen. SchlieBlich findet man ungewhhnlich grolle massive Plaques, bei denen zwar 
ein Kern Mar hervortritt, wo man aber die sonst fibliche Scheidung in l%f und 
Kranz nieht durchffihren kann. Die Bfldungen erinnern, wenn man diesen Vergleich 
gebrauchea daft, an Spiegeleier, die in die Pfanne geschlagen sind. In der Mitre 
(entsprechend dem Eigelb) der zentrale Kern, in der Umgebung eine unseharf be- 
grenzte Masse, die den weiten Kranz bfldet. 

Das Verhalten der Plaques bei versehiedenartigen F&rbemethoden daft in folgen- 
der Aufstellung angeffihrt werden. 

Kleinhirn bzw. Kleinhirnwurm. Gefriersehnitte (aul]er Silbermethode): 

Unge/girbtes Praparat: Bei starker Abblendung h/iufig stark ]ichtbrechende runde 
Plaques in der Rinde, die im polarisierten Licht Doppelbrechung zeigen. In Khrner- 
schieht und Mark sind die Plaques sehwer zu erkennen, jedoeh sind im polarisierten 
Licht hie und da Achsenkreuze zu sehen. Im Phasenkontrastverfahren erseheinen 
die Plaques der Rinde als dunkle runde Kerne. 

Amyloid/~rbungen: Mit Jod keine Reaktion. Methylviolett: Deutliehe Darstellung 
der Plaques in Rinde und Mark. Metachromatische Anfi~rbung: Plaqueskerne rot- 
violett, Kranz bl~ulich. In der Khrnersehicht Kranz nieht vorhanden oder nur an- 
gedeutet. Kongorot: Plaques in Rinde und Mark deutlieh, abel" in versehiedener 
St/~rke angefarbt. Je st/~rker die Anf/~rbung, desto deutlieher die Achsenkreuzbilder 
im polarisierten Lieht. 

Fett/(trbungen: Sudan I I I  nach RO~EIS (40~ iger Alkohol) : Versehiedene Typen: 
a) bla•rote, ziemlieh homogene Plaques ohne Kranz, b) Plaques mit Kranz, der 
Kern orangerot, der Kranz fast im selben Ton wie das Grundgewebe, nur dureh die 
ver~tnderte Struktur hervortretend, tt/tufig und hauptsaehlich im Kranz teflweise 
radi/~r angeordnete Fettbrocken eingelagert, c) Plaques ohne deu~lichen Kranz und 
Kern, zusammenflieflend, fibers/~t yon grhl~eren und kleineren Fettbrocken. In der 
Rinde alle 3 Typen, meist b, selten c. In der KOrnersehicht fast nur a, selten b, nie 
mit Fettbrocken besetzt. Die Fettbrocken sind tiefrot gefgrbt. Ceresschwarz nach 
LISO~c-DAG_W~LL~ (70%iger Alkohol): Xhnliches Bild wie bei Sudan III. Die Fett- 
broeken sind hier tiefsehwarz, die Kr/tnze der Plaques fast im selben Ton wie das 
Grundgewebe und hauptsgchlich dureh die Struktur hervortretend. Jedoeh sind 
die Plaqueskerne nur selten dunkelgrau, treten im Gegenteil 5fters hell hervor. 
Plaques in der Khnlerschieht nur leicht blal3grfinlieh. Bei Gegenf/~rbung mit Kern- 
eehtrot hell gebliebene Kerne und Plaques der Khrnerschicht hellrosa. 

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

Bei Nachf/~rbung der Silberimprdignation mit Sudan erseheinen die Kranze nur 
sehwach angef~rbt, dagegen treten die Fettbroeken leuchtend rot hervor. Man hat 
bei einem Vergleieh etwa mit einem Kongorotpr/iparat den Eindruck, als seien 
nieht s/~mtliche in der K5rnerschicht befindliehen Plaques yon der Sflberimpragna- 
tion erfal~t. Die grhl3eren Plaques treten im Silberbild sehollig und mit br~iunliehem 
Untergrund heraus. 

Ninhydrin-Reaktion (auf niedere EiweiSstoffe): Trotz um das Mehrfaehe fiber- 
sehrittener F~rbedauer keine Reaktion zu erzielen. 

Kalk/~rbung naeh KossA: Keine verwertbaren Befunde. 
Eisen/iirbung (Turnbullblau) : Kein Eisen naehweisbar. Die Plaques ledig]ieh mit 

der Naehfarbung (Kernechtrot) kraftig angefarbt, Kranz schw/~cher als Kern. 
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Hi~matoxylin-F~rbungen: Saures Hdmalaun.(MAYE~)-Eosin: Keinerlei Anf~r- 
bun S mit H~ma]aun, nur mit Eosin; Kerne kr~ftig, Kr~nze sehwaeh rosa. W~IG~RT- 
VA~ GIESO~: Keine Anf~rbung mit Eisenh~matoxylin. Plaqueskerne schwaeh gelb- 
rStlieh; die Kr~nze gehen ohne deutliche Grenzen ins Grundgewebe fiber. 

Marlcscheiden/5rbung nach SC~SD~:  An Stellen, die nicht ganz ausdifferenziert 
sind (Grundsubstanz noch ]eicht br~unlich) Darstellung der Plaques in Rinde und 
K6rnersehieht. Kerne homogen, mahagonibraun, Kranz heller, schleeht begrenzt. 
In der KSrnersehicht keine P]aqueskerne; die Plaques erscheinen dort als Lficken. 
~bnliche Darstellung im W~iG~T-KvLsCmTZKu Mit H~matoxylin stel- 
len sieh die Plaques somit nur naeh einer Beizung dar. 

Brasilin: F~rbung am Gefrierschnitt nieht sehr gfinstig, da das Grundgewebe zu 
stark gef~rbt ist. Jedoeh heben sieh die Plaques mit dunklem Kern und hellerem 
Kranz deutlieh in der Rinde ab, in der Kt~rnersehicht treten sie hell hervor. 

Cresylviolett: Gute Darstellung der Plaques in allen Sehichten. Kerne am dunkel- 
sten, rotviolett; Plaques im Mark und in der KSrnerschicht heller. In der Rinde 
die Kerne zuweilen yon unregelmgl~iger Begrenzung, ringsum yon kleineren Sehol- 
len umgeben (,,Sehnupftabak"), Kranze bl~tulich. 

Giemsa: Darstellung in gleieher Art wie mit Cresylviolett. 
Glia/aser]~rbung nach HonzER: Keine Darstellung der Plaques. Sie sind lediglich 

in der Rinde durch den Strukturuntersehied schwer, in der KSrnerschicht als Aus- 
sparung zu erkennen. 

Kleinhirnwurm. Celloidinschnitte: 
Thionin: Bei vorsichtiger Differenzierung einwandfreie Darstellung der Plaques 

in allen Schichten. In der Rinde die Kerne dnnk]er, oft yon kleineren Schollen um- 
geben, mit bl~uliehem Kranz, der bei st~rkerer Differenzierung verschwindet. In 
v511ig ausdifferenzierten Pr~paraten erscheinen die P]aques als Lficken, in denen 
der Gewebsgrund hSehstens noeh b]al~b]augrfin durchsebimmert. 

Kongorot: Die Plaques stellen sieh in gleicher Weise dar wie im Gefrierschnitt 
und weisen s~mtlieh im polarisierten Licht Achsenkreuze auf. 

Azan: Intensive Anf~rbung der Plaques mit Anilinblau. 
Per]odsiiure-Schif/.Reaktion nach Hotchkiss-Mc Manus: Plaques schwaeh rosa ira 

Gegensatz zu den tiefroten Corpora amylaeea. Nut in Hortegazellen intensiv rote 
Granula. 

Soweit die TJbersicht fiber die Histochemie tier Plaquessubstanzen 1, die sich in 
wesentlichen Punlcten (granul(~rer Au/bau, ungew6hnliehe GrS[3e, starlce LipoidophiIie) 
yon den eigentlichen Plaques unterseheiden. .Naehzutragen ist, dab die Plaques nieht 
nur in der Molekularschieht der Kleinhirnrinde liegen, sondern vereinzelt aueh in 
Markstrahlen angetroffen werden. Insbesondere nehmen sie in einem bisher un- 
bekannten AusmaI~ die K5rnersehieht ein (Abb. 4), die stellenweise deutlieh ge- 
liehtet ist. - -  Vergebliche Mfihe, an Hand dieses Falles und seiner Silberbilder fiber 
die einzelnen Typen bei Kleinhirnerkrankungen, n~mlieh fiber den zentrifugalen 
oder zentripetalen Degenerationst)~p abzuhandeln. Abgesehen yon der klaren 
Bahnendegeneration, die bereits erw~hnt wurde, sind Art und Ausmal~ der u 
~nderungen in der gesamten Kleinhirnrinde weitgehend abhangig yon der Ausbil- 
dung und Lage der plaquesartigen Strukturen in I~inde und Mark. Man findet auf 
der einen Seite Windungsantei]e mit zahlenm~l~ig noch entsprechenden PU]~KI:~JE- 
Zellen und verh~ltnism~l~ig gut nachweisbaren fibrill~ren Apparaten unmittelbar 
neben solehen, wo die P v ~ : ~ - Z e l l e n  entweder vSlliger Sehrumpfung anheim- 
gefallen sind oder (wie das beispielsweise an Kongorotpr~paraten sehr schSn dar- 

Farbige Abbildungen dieser Plaquessubstanzen werden in unserem Handbuch- 
beitrag (Bd. XIII  des Handbuehes der patholog. Anatomie) gebracht. 
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gestellt werden kann) dureh die in der K6rnersehieht lagernden Plaquesmassen 
augenseheinlieh sehwer geseh/~digt sin& Das will freilieh nieht besagen, dag nicht 
Pu~xllgJ~-Zellen ganz unabh/~ngig yon der Ansammlung yon Plaques elektiv und 
systematiseh untergehen. NaehzutrageI1 ist die sieher pathologische I-I~Lufung bi- 
polarer Norizontalzellen und grol~er Stemzellen (sogenann*e GoLGI-Zellen), die 
normMerweise in der KSrnerschieht liegen, im Bereieh des Markstrahles der tClein- 
hirnl~ppchen - -  das einzige Stigma degenerationis, das wir bei unserem Fall auf- 
zeigen kSImen (dazu SCHOB). - -  Plaques fehlen im Zahnkern. Der Zahnkern selbst 
ist im Zellbfld deutlich zellarm; die vorhandenen Nervenzellen sind durehwegs 
chronisch verAndert. Teflweise finder man starke Pigmentatrophie an den Ganglien- 

Abb. 4. Ausschnit$ aus der KSrnerschicht des Kleinhirns mit zahlreichen kompakten und tief 
argentophilen Plaques (P). Celloidinschnitt. Eigene Silbermethode. 

zellen dieses Kernes. Im ganzen Bereich des Nucleus dentatus ist die !dehlzellige 
Gila vermehrt ;  neuronophagische Bilder an untergehenden Nervenzellen werden 
5fter beobachtet (Abb. 5). Im Markscheidenbild erweist sieh der Nilus geliehtet 
und sein Vlleg erscheint gleiehfalls deutlich aufgehellt. Interessant ist die Anh/~u- 
ftmg grol?er Mengen m~ehtiger Corpora amylacea im Bereieh der weiBen Mark- 
masse, die das KMnhirn  gegen den 4. Ventrikel zu begrenzt. Die beiden Bindearme 
sind im wesentlichen in Ordnung, Sehwerere Ausfi~lle fehlen. Der Rote Kern erweist 
sieh in allen Anteilen yon kleinzelliger Gliaw~eherung eingenommen, insbesondere 
ist die Nortegazellwuehermlg bier sehr auff~llig. Nervenzellen sind in flecldSrmiger 
Anordnnng ausgefallen. Die Substantia nigra ist in ihrer schwarzen und roten Zone 
intakt;  auch hier st613t man wieder auf kleinzellige Gliawucherung. Der Thalamus 
weist in allen seinen Kernen keine Zellausfglle auf. Gegen den Ventrikel zu ist die 
Gliadecksehicht dieses Kernes indes sehr stark verbreitert, wie das aueh in der 
Brfieke und ira verl~ngerten Mark festzustellen ist. Besonders eindrucksvoll sind 
welter Ver~nderungen im Striatum, we man yon einer elektiven Erkrankung der 
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groBen Striatumzellen spreehen kann. Die Zellen sind teilweise vSllig ausgefallen, 
die noch erhaltenen blab und in AuflSsung begriffen. Vielfaeh kommen neurono- 
phagisehe Bflder unter. Die gesamten Ver/~nderungen sind im vorderen Anteil des 
Nucleus eaudatus am ausgesprochensten, wo zudem fleekfSrmige Nervenzellausf/~lle 
zu verzeiehnen sind. Solche Bilder erkl~ren sich, wie sogleieh eingeschaltet sei, da- 
dureh, dab gerade in den vorderen Absehnitten des Schwanzkerns sehr groBe 
Plaques in diffuser Anordnung naehgewiesen warden kSnnen. Im Silberbild finder 
man neben diesen groBen Plaques eine massive Wueherung groBer Faserbfldner. 
Die Ver/~nderungen gehen bis welt in die eaudalen Absehnitte des Striatum, ohne 
dab hier massive Ansammlungeu yon Plaques beobaehtet werden. Das Palhdum 

Abb. 5. kusschnitt aus dem Zahnkern. Ganglienzellen mi$ allen Zeichen der ehronisehen Zell- 
erkrankung. Neuronophagisehe B~lder an nntergehenden Nervenzellen. Kleinzellige Gliawueherung 
(Gliarosetten) im gesamten Bereich des Kernbandes und in angrenzenden ~arkanteilen. ~IssL-Bild. 

ist am wenigsteu ver~ndert, jedoch is$ aueh hier deutliche Gliawucherung fest- 
zustellen. Ffir die Deumng des Falles werden die sehweren Veranderungen der ge: 
samten Himrinde yon grSBter Bedeutung. W/~hrend N~ssL-Bflder sowohl im Be- 
reich des Stirnhirns wie des Sehl~feuhirns namentlieh in den obersten t~inden- 
sehichten durehwegs Zellveranderungen im Sinne sehr ausgepragter chroniseher 
Zelterkrankung aufweisen, zeigen Silberbilder im Bereieh des gesamten Hirnmantels 
bald mehr, bald weuiger ausgepragte H~ufungen maehtiger seniler Plaques, die 
fiberall yon Hortegazellen umringt und abgebaut warden (Abb. 6). Die ungewShn- 
lieh starke Wueherung groBer Astroeyten um diese Plaques ist besonders hervor- 
zuheben. Am besten erhalten ist yore Hirnmantel die vordere Zentralwindung, wo 
ja erfahrungsgemal~ bei senileu Prozessen am wenigsten Plaques zu finden sind. 
Sehwer ver~ndert ist die Ammonshornformation und zwar derart, da$ Astroeyten 
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und grofle Plaques entIang dora Kielstreifen lagern. Die zellige Ammonshornforma- 
Lion als solehe ist  bemerkenswerterweise v611ig erhalten. Abb. 6 zeigt die enorme 
Gliavermehrung in der Rinde, die Astrocytenwueherung und  die nes~artig an- 
geordneten Plaquesmassen sowie die Verdickung der gli6sen Grenzsehicht. AuBer 
dem Ammonshorn  ist die Inselrinde besonders sehwer geseh~tdigt. I-Iier finden sieh 
viele und  groge Plaques, krgftige Faserbildner und eine besonders ausgepr/igte Ver- 
diekung der  Grenzsehieh~. Im Prinzip gelten fiir die t~inde die in der Tabelle ange- 
ftihrgen besonderen fiirberisehen Eigensehaften der Plaquesstrukturen.  Die Lipoido- 

Abb. 6. l~inde. C~yrus fusiformis. GroBe homogene Plaques neben grobk6rnigen argentophilen 
Ablagerungen in nestartiger Anordnung. Derbfaserige anisomorphe Gliose unter der verbreiterten 
Deeksehieht der t~inde. Wucherung groger Astroeyten in der N~he der Plaquesnester. Eigene 

Silbermethode. 

phflie der Rindenplaques ist besonders hervorzuheben.  Im Sinne des fixen Abbaus 
werden Fe t t subs tanzen  in und  um Plaques abgebaut  und  in ungew6hnlicher In- 
tensi t~t  gegen die Gef~Be hintr~nsport ier t ,  die yon Fe t tm~nte ln  eingehfillt sind. So 
ents tehen Bilder, wie man  sie bei atrophisierenden Prozessen kaum zu Gesicht be- 
kommt.  - -  Nachzutragen ist, dab die Hirnnerven und  ihre Kerne - -  in Sonderheit  
die 0pt ie i  - -  keine k rankhaf ten  Ver~nderungen au~weisen. Anhal t spunkte  dMiir, 
dal? plaques~hnliehe Substanzen als gr6Bere oder Meinere Kugeln im Gef~131umen 
auf t re ten  ( G ~ s T ~ A ~  u. Mitarb.), haben  wir niehg gefunden. Aueh atypiseh ge- 
formte Ganglienzellen naeh Ar t  atypiseher  Zellen der tuber6sen Slderose (wie die 
Wiener Angoren vermerken) sahen wir bei unserem Fall  nieht.  - -  Im Cresylviolett- 
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bild findet man um und in Adventitialzellen der Rindencapillaren kleinste KSrn- 
chen, die sich metachromatisch f~rben. Wir halten sie ffir Lipoidsubs~anzen mit 
einem Pigmen~kern. Vergnderungen an den Gefi~13en im Sinne der sogenannten 
,,drusigen Entartung" fehlen fiberall. Bemerkenswert ist eine ausgepr~gte Vermeh- 
rung yon MesenchymfibriUen an den Rindengefiigen des Grol~hirns nnd insbeson- 
dere an den Gef~gen des Kleinhirnwurmes. Do1% wo die Gef~ge in der N~he groBer 
P]aqueshaufen zu liegen kommen, finden sich Ver~nderungen in der Wand im Sinne 
yon Quellung des Endothels und Schgdigung der Kernstruktur. 

Aus der Fiille der Bilder grit es die prinzipielle Schiidigung herauszu- 
greifen und zusammenfassend darzustellen. Durchgehend und wegweisend 
ist der symmetrisehe Un~ergang der Kleinhirnv0rderstrang- und Klein- 
hirnseitenstrangbahnen. Dazu gesellt sich im Bereich des l~fiekenmarks 
ein im wesentlichen gleiehfalls symmetrischer Ausfall in den P3a'amiden- 
seitenstrangbahnen und andeutungsweise aueh im Bereich der Pjo:amiden- 
vorderstrangbahnen. Bei Untersuchung des Halsmarkes st5Bt man im 
Markscheidenbild auf  Stellen, wo unzweifelhaft der Markausfall in aus- 
gesprochen diskontinuierlicher Anordnung erfolgt. Entsprechend den 
schweren Ver~nderungen der Kleinhiruseitenstrangbahnen ist der Wurm 
sehr schwer betroffen. Hier kommt  es zum Ausfall groBer !~engen fife- 
renter Fasern und damit  zu deutlichem Markabbau in KSrnchenzellen. 
Die Ablagerung grol~er Plaques erreicht im Kleinhirn, insbesondere im 
Wurm und hier wieder in der KSrnersehieht st~rkste AusmaBe. Dennoeh 
ist unabh~ngig yon der Ablagerung der Plaquessubstanzen ein fiber 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 KSrnersehieht an 
der Ablagerung der Plaquessubstanzen mug besonders hervorgehoben 
werden. 

Wie einleitend gesagt, soll unsere kurze kasuistisehe Mitteilung die Be- 
obaehtung yon GERSTMANN, STRXUSSLER nnd SOH~N~:~R ergi~nzen nnd 
wom5glieh unterbauen. Dies kommt  sehon in der Wahl des Titels unserer 
Arbeit zum Ausdruck, der dem der Wiener Autoren entsprieht. - -  I m  vor- 
gezeiehneten Sinne machen wir uns fiirs erste die Ausdeutungen des Ge- 
websbildes bei dem Schwesterfall und die Ausffihrungen der Wiener 
Autoren fiber tIeredodegeneration und vorzeitiges A]tern zu eigen. Daraus 
leiten wit aueh die gfiltigen Prinzipien fiber prim~res und sekund~res 
Gewebsgeschehen aus Synaeresis ab. Wir sehen in den Fi~llungsphi~no- 
menen der Plaques wieder eine Best~tigung der Synaeresislehre fiber- 
haupt.  Es erfibrigt sieh, ngher auf  diese Punkte  zurfickzukommen, zumal 
GEaSTMA~N, STe&'VSSLER und SCHEINKER u n s e r e  frfiheren Darlegungen ~ 
sehr eingehend und zustimmend anffihren. Wenn die Erkenntnisse fiber 
synaeretisehe Mechanismen bei zentralen Abli~ufen ohne Zweifel schon 
lange fiber das Stadium einer Arbeitshypothese gediehen sind, so gilt es 
nun, die synaeretischen Grundmechanismen naeh ihrer chemischen Seite 
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bin anzugehen und zu erg~nzen. Wir wissen heute mit  Bestimmtheit ,  daft 
und wie bei synaeretischen Ablgufen gef~llt wird; nicht klar ist, was zur 
Fgllung gelangt. Dies zu wissen, wgre ffir unsere Beobachtung doppelt 
wichtig, nachdem das f~rberische Verhalten der hier gefundenen gro~en 
Plaques doeh yon den eigentlichen senflen Plaques abweicht. Nun haben 
wit gerade an Hand  unseres Falles versucht, mit  den in der Histopatho- 
logie fiblichen Methoden etwas mehr fiber den chemischen Aufbau der in 
Rede stehenden Plaquessubstanzen zu erfahren - -  ohne freilich besonders 
erfolgreich zu sein. Interesse verdient vielleieht der Versuch, unter An- 
wendung eines DDT-Prs  (Paral) die L6snngsverh~ltnisse der 
Plaques am Gefrierschnitt zu analysieren, kommt  doeh dem DDT 
(Dichlordiphenyltrichlormethylmethan) die F~higkeit zu, Lipoidsub- 
stanzen besonders intensiv anzugreifen. M6glicherweise ist ein Tell der 
Wirkung bei unserem Fall dem LSsungsmittel znzuschreiben, doch er- 
hielten wit bei gleicher Behandlung mit  Xy]ol nicht dieselben Resultate. 
Nun zeigt sich deutlieh, dab es bei unserem Fall gewisse plaquesartige 
Substanzen gibt, die im Gegensatz zu manchen anderen Plaques ,,DDT- 
resistent" sind (Abb. 7). Augenscheinlich haben w i r e s  hier mit  Eiweil~- 
stoffen oder Eiwei~gertisten zu tun, die in sehr verschiedenartiger Weise 
Plaqueskern, ja aueh Plaquesl~'~nze formen. Jedenf~lls schiene es etwa 
bei der ALzg~IMERschen Krankhei t  wert, mit  dieser Methode einmal 
systematiseh zu arbeiten, jedenfalls bei der Ffille der Plaquesbilder bei 
der ALZHEIMERschen Krankhei t  gewisse Differenzierungsversuehe zu 
machen. Das ist umso notwendiger, als die Frage der Amyloidnatur  der 
Plaques nicht gekl~rt ist. Trotz der gewil~ sehr intensiven Kongoreaktion, 
wie wir sie hier bei plaquesartigen Substanzen sehen, k6nnen 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 ~on Amyloidose 
(bzw. Paramyloidose) des Zentr~lnel~ensystems zeigen sich jedenfalls na.ch k]ini- 
schen und ~natomischen Bfldern so viele Besonderheiten, dal3 man jeweils yon 
Einzelf~llen, j~ sogar yon Kuriositgten sprechen darf. Eine generelle Gleichstellung 
der AnzHE[ME~schen Krankheit mit eben diesen Fgllen nur ob des Nachweises ge- 
wisser amyloider oder amyloidghnlicher Ablagerungen hier bzw. dort ist wohl nicht 
mSglich. Wir wol]en unsere Beobachtung keineswegs als Paramyloidose ~usgeben, 
nachdem auch alle anderen biologischenVoraussetzungen dafiir fehlen (dazu PE~E~S). 
- -  Im fibrigen miissen hier zwei Fr~gen ganz pr~zise gestellt werden, Fragen, die 
augenscheinlich den Vertretern der Lehre yon der Amyloidnatur der senilen Plaques 
und der AnzaEIMERschen Eibrillenver~nderungen (denn letztere werden ja ausdriick- 
lich als irgendwie amyloidinfiltrierte oder ~myloidiiberlagerte Ganglienzellen be- 
zeichnet) entgangen sind, jedenf~lls bislang nicht gestellt und noch weniger beant- 
wortet wurden: Woher kgme, so lautet die Frage, ,,Amyloid" in den Ganglienzellen 
mit Anzg~I~mZschen Fibrfllenver~nderungen in N~rbenherden bei Herdpar~lyse 
neben Primitivplaques (v. BxzAv~i~L)~ und welter, woher k~me ,Amyloid" in 
Nervenzellen im Narbengebiet bei postencephalitischem P~rldnsonismus und in 
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weiten Bereichen friiherer Entziindungsgebiete bei eben diesem Leiden? Und 
sehliel]lich, wie sell die ALZ~EIM~sche Krankheit gar eine ,,Amyloidose des Ge- 
hirns" sein, wenn bei ihr senile Plaques oder ALZltEI~ERsehe Fibrillenver/~nderun- 
gen oder sogar beide fehlen k6nnen, Bilder, die bei folgerich~igen t3berlegungen fib 
jene Autoren, die hier yon Amyloidose des Gehirns spreehen, eben eindeutige, d. h. 
prozel~definierende Zeiehen der ALz~M~Rsehen Krankheit sein mtil~ten. Der Ring 
der Betraehtnng sehlieBt sieh mit dem Hinweis, dal] zum Unterschied der in der 

Abb. 7. ,,DDT-resistente" Plaques aus der ~olekttlarzone des Klein]aims und im Kleinhirnmark. 
GefrierschnitL Eigene Silbermethode. 

allgemeinen pathologischen Anatomie geltenden Prinzipien dystrophische StSrun- 
gen und agrophisierende Prozesse des Zeutralnervensystems nicht oder nur aus- 
nahmsweise (z. B. famfligre diffuse Sklerose, amaurotisehe Idiotie) dutch wohl 
erkennbare Stoffwechselproduk~e als da sind Glykogen, Ityalin, Kolloid usw. 
definiert werden. Wgre die ALzg~I~a~sche Krankheit eine ,,Amyloidose des Ge- 
hirns", so dfirfte man folgerichtig nicht mehr yon AnzHEI~scher  Krankheit 
reden, sondern miiBte sie nach allgemeinpathologischen Prinzipien als ,,Gehim- 
amyloidose" definieren. Aueh jene Autoren, die die ALzu~IMs.~sehe Krankheit 
als eine ,,Amyloidose des Gehirns" betraehten, wollen das wohl kaum. 

Angemerkt  sei schliel~lich, dal~ m a n  ja heute  fiir die Bi ldungen  seniler 
Plaques  mehr an  StSrungen im Eiweiftstoffwechsel des a l t e rnden  u n d  
a l te rsen ta r te ten  Gehirns denk t  (KRfrCK~, P ~ v a s  u. a.), ohne dal~ dami t  
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freilich viel gewonnen ist*. Was den Vergleieh der hier beobachteten 
Plaquesbildungen mit  den eigentlichen senilen Plaques anlangt, so fol- 
gendes: Alle hier zur Anwendung gebrachten Methoden k6nnen bei den 
P]aques im eigentlichen Sinn positive Ergebnisse zeitigen, nur dab senile 
Plaques so gut wie nie in dieser intensiven Weise fgrberisch ansprechen 
wie hier. Das gilt vor allem ffir die Kongorotf/~rbung, welter ffir die ver- 
schiedenen Fet tmethoden und schlieBlich ffir die Markseheidenmethoden. 
Wit kennen indes einige wenige F~l]e yon ALZHSIMERscher Krankheit ,  
woes  schon bei der Markseheidenf~rbung nach SPI~LM~u zu beinahe 
gleich ausgepr~gter Anf~rbbarkeit  groBer Plaqneshaufen in der l~inde ge- 
kommen ist. Interessant  ist sehlieBlich ein Ph~nomen, das wit auch an 
Gehirnen yon ALZgEi~EI~seher Krankheit ,  ja bei Senilen 5fter antreffen: 
I m  gut gelungenen Silberbild imprggnieren sich die Plaques fallweise 
nicht in ganzer Ausdehnung mit  ammoniakalisehem Silber. Vielmehr 
]agern um den tiefschwarzen Kern Substanzen, die sich etwa bei Anwen- 
dung der Brasilinmethode, ja auch im v a ~  GIESO~4- oder Eosinpr~parat  
anf~rben. Solche amorphe Plaquesmassen mit oder ohne deutliche Be- 
ziehung zu Kernen nehmen stellenweise weite Bezirke der Molekular- 
sehieht ein. Augenscheinlich geht von diesen Substanzen ein ganz 
ungewShnlicher formativer  Reiz ans: Sie werden yon Itortegazellen 
abgebaut  und ihre Bestandtei]e in eben diese Zellen aufgenommen, so 
zwar, dab es bis zu ihrer Abrundung d. h. zur Bildung yon K6rnchenzellen 
kommt  (Abb. 8). M~chtige Astrocyten liegen um die diffusen Plaques- 
massen. Besonders interessant ist die Beobachtung, dab es bin und wieder 
in der Molekularschicht des Kleinhirns (und zwar immer da, wo man den 
Eindruck hat, dab auBerordentlich groBe Mengen amorpher Plaques zur 
Ablagerung gekommen sind) Bilder auftreten, die an sogenannte ,,Plaques 
fibromy~liniques" erinnern. Wir mfissen jedenfalls diese Bildungen in 
engsten Zusammenhang mit  der Hgufung amorpher Plaques bringen, die 
yon zelliger und faseriger Glia abgestfitzt, augenscheinlich lange im Ge- 
webe ]iegen. - -  Deutet  man das Gewebsbild im Sinne der so massiven 
sekund~r synaeretischen Ph/~nomene, so kSnnte man zweifeln, ob man 
yon einem ,,atrophisierenden ProzeB in engerem Sinn" sprechen darf, der 
ja doch durch einen schleichenden Gewebsuntergang charakterisiert wird. 
I m  vorliegenden Fall sieht man, wenn ich reich so ausdriicken darf, 
,,zuviel". Mit Vorbedacht wurde deshalb ein]eitend auf jene besonderen 
Fglle klarer atrophisierender Prozesse hingewiesen, wo der Untersucher 
fiber den massiven Untergang yon funktiontragendem Gewebe erstaunt 

* Anmerkung: Man vergigt bei oft so weitgesteckten Programmen fiber chemi- 
sche Untersuehungen des Gehirns bei Psychosen der senilen Plaques. Wenn fiber- 
haupt eine chemische Arbeitsriehtung in der Psyehiatrie heute mit Aussieht auf 
Erfolg Stoffwechselfragen angehen kann, wgren jedenfalls ffirs erste solche elemen- 
tare Stoffweehselabweiehungen am alternden Gehirn zu analysieren. 

30* 
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ist, wir meinen hier F~lle yon PIcKseher Krankheit ,  w o e s  zur Bildung 
yon KSrnehenzellen in atrophisierenden Markgebieten kommt  oder wo 
ein groger Entmarkungsherd mit  massenhaft  FettkSrnehenzellen in 
basalen Kerngebieten und ihren Faserverbindungen liegt. Das sind ein- 
drucksvolle, yon uns sehon im Jahre  1934 besehriebene Bilder (v. BI~AUI~- 
MOI~L U. LEO~I~ARI)T~), die wit nut  dann riehtig verstehen, wenn man 

Abb. 8. A b b a n  grol3er d i f fuser  P l aquesmassen  in  der  1V[olekularzone des  :Kleinhims.  Neben  Speiche- 
r u n g  yon  F e t t  in  t to r tegaze l len  k o m r a t  es s tel lenweise zur  A b r u n d n n g  dieser  Zel lelemente i m  Sinne 
v o n  Fet tk6rnchenzel len .  T r a n s p o r t  der  ~ e t t s u b s t a n z e n  gegen  Gef~l~e und  1V[eningen. Fe t t f i i rbung  

nach  I%O~EIS. 

weiB, dab bei Fallen yon PIcKscher Krankhei t  im 3. und 4. Lebensjahr- 
zehnt eben wichtige Tempovariationen vorkommen. Sie diirfen unserer 
Beobachtung im Falle H. an die Seite gestellt werden. In  diesem Falle 
f/illt das Tempo des Gewebsunterganges da und dort aus dem Rahmen 
eines sehleichenden atrophisierenden Prozesses, ohne dag damit  der 
Grundcharakter  des Prozesses in Frage gestellt wird. Damit  kommen wit 
schon auf die Lei tsymptome unseres Falles zu sprechen, Leitsymptome, 
die im Sinne eines atrophisierenden Prozesses zu deuten sind, der gleicher- 
weise im Riickenmark, Kleinhirn und GroBhirn zur Ausbildung gelangt. 
Schwerste Schadigungen ergeben sich in den Hinterstr~ngen, in den 
Pyramidenseitenstr~tngen, in den Kleinhirnvorderstr~ingen, und zwar 
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unter Freiwerden yon KSrnchenzellen (mobiler Abbau). Die Binge liegen 
bei dem Schwesterfall der Wiener Autoren im Prinzip gleiehartig. Die 
reichlichen Zerfallsprodukte der Markseheiden, die wir an Hand der 
Sudanmethode nachweisen kSnnen, stSren uns bei der Diagnose eines 
atrophisierenden Prozesses nicht. G~XSTMAN~ und Mitarbeiter wollen, 
soviel ich sehe, gerade ob der Anh~ufung solch massiver Zerfallsprodukte 
nicht yon reiner Atrophie sloreehen, sondern glauben, dab diese Zeichen 
daffir sprgehen, dab die Erkrankung auf dem Boden einer Hypop~asie des 
Zentralnervensystems zur Ausbildung gekommen sei. GewiB ist in den 
VorderhSrnern und bei den Strangschgdigungen im Rfickenmark oder 
(wie bei den Wiener Autoren) in den Bindearmen der Status der einfachen 
Schrumpfuwg nicht ohne weiteres abzulesen. Aber wie schon gesagt: Die 
Bilder der Pmxschen Krankheit Iehren, dab man weiter ausholen muB, 
um solch ungewShnliche Gewebsbflder bei atrophisierenden Prozessen 
in den Rahmen der Anatomie abiotrolohischer Schgden einzugliedern. 
Soviel wir sehen, kann kein Zweifel darfiber sein, dab es sich bei unserem 
Fall um eine primgre parenchymat6se Degeneration handelt, die sich als 
famfli~re Erkrankung gleicherweise auf die Verbindung des Kleinhirns 
mit dem Rfickenmark bezieht und auch die Faserverbindungen des Klein- 
hirns mit dem GroBhirn nicht ungeschi~digt l~Bt. 

Es grit die vergleichende Betrachtung weiterzuffihren. Bei der Beob- 
achtung der Wiener Autoren steht die klare prim~re Atrophie des ge- 
samten Zahnkern-Bindearmsystems im Vordergrund, w/~hrend bei 
unserem Fall im Bereich dieses Systems ein atrophisierender ProzeB 
zwar deutlich erkenntlich wurde, jedoch verglichen mit dem Fall yon 
G~RST~AZ~N and Mitarbeitern nur angedeutet ist. Zudem ist bei unserem 
Fall bei gleicher Erkrankung der spinocerebellaren Systeme die Sch/~di- 
gung der Pyramidewseitenstrangbahn augenseheinlich st/~rker. Die Mit- 
beteiligung des zweiten motorischen INeurons mit Atrolohie der Vorder- 
hSrner und die fast elektive Erkrankung der groBen Striatumzellen heben 
den Fall als solehen besonders heraus und erg~nzen insofern die Beob- 
achtung vow G~RST~A~ and seinen Mitarbeitern noch dadurch, dab in 
mehr oder minder klarer Abh~ngigkeit yon der Vorderhornsch/~digung 
schwere Muskelatrophien im Bereich des ganzen Beckengfirte]s und der 
unteren ExtremitEten beobachtet werden. Die Betefligung des GroBhirns 
am atrophisierenden ProzeB ist in beiden F/illen wohl gleieh. Im Hiwblick 
auf das Grundleiden muB bei beiden F~llen diese diffuse Erkrankung der 
GroBhfl-nrinde ganz besonders herausgestellt werden. Im Kleinhirn ist 
der Systemuntergang des Purkinjezellapparates eindeutig erwiesen. Indes 
werden die Ver/~nderungen im Kleinhirn beeinfluBt dureh Ablagerung 
massiver Plaques in der Molekularzone und vet allem in tier KSrner- 
sehicht. - -  Soviel ieh sehe, haben nun GE~STMA~, SWg:4USSLER und 
SC~I~KE~, die ja vor der Kenwtnis der empfindliehen Silbermethoden 
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fiir die Plaquesdarstellung arbeiteten, in der K6rnerschicht Plaques nieht 
so reichlich nachweisen kSnnen wie wir. Indes darf man wohl denken, 
da$ die yon den Wiener Autoren ausdrficklieh hervorgehobenen ,Un- 
regelraaBigkeiten der Markverteilung besonders in der KSrnersehicht", 
,,quere Unterbreehungen ira Faserverlauf" und insbesondere die ,En t -  
raarkung in Form einer Tigerfellzeiehnung" in engste Beziehung zur 
Ablugerung yon gro~en Plaques gebrach~ werden dfirfen. - -  Sehen wir 
yon unwesentlichen Einzelbeobachtungen, in denen sich die beiden Ver- 
gleichsfalle unterseheiden, ab, so darf ffir das Schwesternpaar ein gleich- 
artiger Gewebsprozel~ herausgestellt werden: Priraar synaeretisehe 
Mechanisraen entslorechen Gewebsuntergang und Atrophie, Verbreiterung 
nnd Verdickung der gli5sen Deckschiehten. Aus dera priraaren Mechanis- 
mus leiten sich sekund~tre Phanoraene ira Sinne der Fallung ab; Phano- 
mene der Quellung fehlen jedenfalls in dera  Sinn, da$ es zur Ausbildung 
yon ALzH~I~sRschen Fibrillenveriinderungen korarat. Der Gewebs- 
un~ergang erfolgt trotz versehiedentlieh 5rtlieher Steigerung im ganzen 
schleichend. Die Bilder an den Ganglienzellen entspreehen denen, wie wir 
sie bei abiotrophisehen Schaden zu Gesicht bekoraraen, nur da$ eben das 
Ausraal~ der Atrolohie besonders hervortrit t .  Beleg daffir ist der Purkinje- 
apparat, wo wir in seltener Vielfalt eine Vacuolisierung der geschruraloften 
Purkinjezellen aufzeigen kSnnen. 

Halten wit uns nun ffir die Einordnung des Falles an die im Sehrifttum 
bekannten Beobachtungen, so steht unser Fall und der der Wiener 
Autoren heute wohl allein, es sei denn, man ffihre die Beobaehtung von 
BIELSCIIOWSKY, BOUMAI~ und S~TT yon eerebellarer Heredoataxie hier 
an, ein heredits Leiden rait dominantem Erbgang. Bei dera Kranken, 
der rait 54 Jahren starb, fand sieh eine sehwere cerebellare Atrophie rait 
Ver6]ung der Oliven und eine deutliehe Aufhellung der GoLLschen 
Str~inge ira Bereich des gesamten Riickenraarks. Pseudoskleroseahnliche 
Gliaeleraente waren nachzuweisen. Welt raehr inferessiert bei dera Fall 
das geh~iufte Vorkommen yon ALZ~EnWERschen Fibrillenveranderungen 
im Stirn- und Sehlafenlappen mit Besehr~nkung auf die dritte Sehieht. 
Senile Plaques wurden nieht gefunden. Frei]ich konnte der Fall nieht 
raehr mit den Spezialraethoden ffir senile Plaques untersucht werden. 
Indes liegen die Dinge ja so: Als sekundar synaeretisches Phiinoraen 
sind Plaques und Fibrillenver~nderungen oder beide keineswegs prozei~- 
definierend und es wird zweifellos eine Reihe yon hierher gehSrigen Fallen 
aus dera Sehrifttum geben, die ira wesentlichen die primar synaeretischen 
Zeiehen einer Schs der Hinterstrs der Kleinhirnseitenstriinge, 
des Dentatum-Bindearrasysteras zeigen, ohne dal~ wir sie ohne weiteres 
fiir die Systema~isierung unserer zwei Falle verwenden kSnnen, eben 
weil die sekundar synaeretischen Phinoraene bei den gedachten F~i]len 
nicht naehzuweisen sind. Solche ~$berlegungen sind ffir die Systeraatisie- 
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rung heredofamili~rer Erkrankungen im Sinne abiotrophischer Sch~den an 
Hand  sekundgr-synaeretischer Bilder grunds~tzlich 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 kSnnen, liefern ein Momentbild aus dem Gehirn im Zeitpunkt 
des Todes, ein Momentbild, das sich zweifellos aus sehr verschiedenen 
Imponderabil ien herleitet. Einmal muft eine gewisse Menge ,,plaques- 
fghiger" Substanzen vorh~nden sein und zweitens mfissen die Bedin- 
gungen ffir die Ausf~llung solcher plaqnesf~higer Stoffe gegeben werden. 
Wie sich die Dinge abspielen, sieht man heute noch nicht. Eines weil~ 
man aber mit  Bes~immtheit und dafiir hat  man bei der PICKschen und 
der Hu~TI~G~o~-sehen Krankhei t  nunmehr eindeutige Belege: Da~ man 
mit  einer Spezialmethode der senilen Plaques arbeiten muff, um diese 
nicht zu iibersehen. Wir haben nun schon mehrere F~lle yon Picxscher 
und HUSTI~GTO~scher Krankhei t  gesehen, die wider Mles Erw~rten 
grol]e Mengen seniler Plaques aufwiesen. Insbesondere haben wir einen 
Fall yon sehwerster PIcxscher Krankhei t  im Auge, wobei die zahlreichen 
senilen Plaques am bestgelungenen BIELscgowsxu nicht nachzu- 
weisen waren, w~hrend sie bei unserer Methode ausgezeichnet hervor- 
~raten. - -  Fiir die System~tisierung haben nun die Wiener Autoren, 
~bgesehen yon dem eben genannten Fall yon BIs~LSCHOWSKu noch eine 
Beobaehtung yon BA~ETT angeffihrt, die naeh dem Studium der Origi- 
nalarbei~ kurz besprochen werden darf. Es handelt  sich um eine Frau, 
welche mit 33 Jahren an nervSsen und seelischen Erscheinungen er- 
krankte,  wobei sich zu ataktischen Erscheinungen in den unteren Extre- 
mitgten sehwere spastische StSrungen vom cerebellaren Typ einstellten. 
Die Patientin starb mit  37 Jahren  und zeigte aul~erordentlich zahlreiche 
Plaques und ALzg~IM~sche Fibrillenver~nderungen in der gesamten 
grauen Substanz des hochgradig atrophischen Grol~hirns. Die senilen 
Plaques waren auch im atrophischen Kleinhirn, und bier nicht nur in der 
Kleinhirnrinde, sondern auch in der weil~en Substanz, nachzuweisen. 
Aul~er diesen schweren Ver~nderungen im Kleinhirn f~nd sich auch eine 
schwere Erkrankung des l~fickenmarks im Sinne einer beiderseits yore 
Hirnschenkelful~ dnrch das Riickenmark gehenden Pyramidendegene- 
rat ion mit  Sch~digung der Go~nschen Strgnge und der ventrolateralen 
Anteile der Seitenstr~nge. B A ~ T ~  spricht yon einer , , A n z g ~ i ~ s c h e n  
Krankhei t  mit  ungewShnlichen neurologischen StSrungen" und n immt 
eine Kombin~tion der Anz~ME~schen  Krankhei t  mit  einer gmyotro- 
phischen LaterMsklerose an. Leider wissen wir fiber die heredit~ren Ver- 
h~ltnisse bei dem Fall yon B A ~ r  nichts. 

Bleibt sehliel~lich noch die Frage, ob unsere Beobachtung (und damit  
praktisch die yon G ~ s ~ A ~  und Mitarbei~ern) vielleicht gar in den 
Rahmen der A n z ~ I ~ s c h e n  Krankhei t  zu spannen sei, einem Leiden, 
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dem ja mehr oder weniger ausgeprggte Herderseheinungen und St, rang- 
degenerationen im Riiekenmark nieht fremd sind. Diese Frage ist bei der 
Unfibersiehtliehkeit der Kasuistik fiber die ALZH~IN~sehe Krankheit  
(noeh dazu unter Bertieksiehtigung hypothetiseher Unterteilungen) sehr 
sehwer zu beantworten. Sehlieglieh weig man aueh, dag es Fglle ALz- 
~EIMERseher Krankheit  ohne Plaques nnd Fibrillenvergnderungen gibt, 
dag also praktiseh prozegdefinierende Zeiehen dieses Leidens nieht 
bekannt sin& Wenn es ngmlieh Fglle ALz~r~E~seher  Krankheit  
ohne Plaques und Fibrillenvergnderungen gibt (wie wit das aus theore- 
tisehen *dberlegungen einer Synaeresislehre sehon 1932 tblger~en), wie 
soll man dann den atrophisierenden Prozeg abgrenzen? GE~ST~A~N und 
Mitarbeiter kommen ffir ihren Tall, der ja dureh die elektive Degenera- 
tion des Systems der Zahnkerne und der Bindearme seine ganz besondere 
Note im Rahmen der spinoeerebellaren tIeredoataxie bzw. der P I~RE 
Ma~I~sehen Heredoataxie gewinnt, nieht auf die Differentialdiagnose 
einer ALZU~_~E~sehen Krankheit  zu spreehen. Dies wohl deshalb, weft 
die Wiener Autoren das in Rede stehende Leiden auf dem Boden einer 
IIypoplasie entstanden denken, ohne dag sie nun die primgre progressive 
Parenehymdegeneration seharf yon den auf EntwieklungsstSrungen und 
Bildungsfehlern beruhenden hereditgren Erkrankungen getrennt wissen 
wollen. Freilieh sind soleh synoptiseher Sehau yon primgrer progressiver 
Parenehymdegeneration und Hypoplasie grundsgtzliehe Grenzen inso- 
fern gesetzt als eben synaeretisehe Meehanismen sieh nieht ohne weiteres 
mit einer Hypoplasie deeken und umgekehrt. Wenn die Wiener Autoren 
bei ihrem Fall meinen, es lgge keine Atrophie im engeren Sinne vor 
(jedenfalls nieht im Bereieh des Rfiekenmarkes), so wgre eine verglei- 
ehende Betraehtung und nosologisehe Deutung der Gewebsbilder naeh 
den Prinzipien :,, Synaeresis--Vorzeitiges Altern - -  Heredodegeneration" 
wohl kaum durehfiihrbar. - -  Wie dem aneh sei: So wenig G ~ S T ~ A ~  
und seine Mitarbeiter bei ihrer Beobaehtung an eine ALz~iMm~sehe 
Krankheit  denken, so regelmggig wird eine solehe Zuordnung dieses Falles 
im Sehrffttum im Sinne eben dieser Erkrankung vorgenommen. Insbe- 
sondere kommen auger TH~A L~)~S namentlieh v ~  BOaA~T nnd Mit- 
arbeiter 1 auf den Tall der Wiener Autoren zu spreehen, suehen sie doeh im 
Rahmen der juvenflen oder Frfihformen der A L z ~ v ~ s e h e n  Krankheit  
nach <<formes purement e4rgbelleuses~>. Man habe, so sehreiben die Autoren, 
Grund zu der Annahme, dab solehe Formen vorkommen, und zwar <<eon- 
stituant le pendant pr6eoee de eertaines observations d'atrophie e@r6bel- 
lense lamellaire du type s6nfle avee d@menee g 6volution rapids, du type 
de eelle que nous avons rapport@ = en 1928 dans notre note sur les ,Atro- 
phies e@r@belleuses avec troubles mentaux%>. Die Beobaehtung yon 
GERSTMANN, STR)IUSSLER und SCtIEIN:KER wird yon VAN BOGAERT und 
Mitarbeitern einem ,,pyramidoeerebellaren" Typ der ALZHEI~EI~schen 
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Krankheit  zugeordnet. Die sehr zu beachtende schwere, in ihrer Art 
elektive Systemerkrankung des Bindearm- und Zahnkernsystems wird 
dabei nieht besonders herausgestellt, vielmehr dargetan, dal~ die Schwere 
der Rindensch~idigung, das Vorliegen der senilen Plaques (und Anz- 
H~r~Easeher Fibrfllenveranderungen) sowie die deutliehe psychische 
Erkrankung diese Zuordnung erlaube. (Es ist gegeniiber der Darstellung 
yon vA~ BOGAE~T und Mitarbeitern wiehtig, anzumerken, da~ bei dem 
Fall der Wiener Autoren keine ALZH~E~schen Fibrillenver~inderungen 
zu finden waren.) Auch der Fall yon B~a~TT,  den wit  an Hand der 
Originalarbeit ausfiihrlieh studiert haben, wird yon den genannten 
Forsehern der ALZH~IME~sehen Krankheit  zugeordnet. (Wir selbst 
k5nnen uns naeh dem Studium der Originalarbeit kein sicheres Urteil 
bilden. ~Jber die Art der ,,Plaques" ist zu wenig gesagt*.) - -  Bleiben wir 
indes bei unserer Beobachtung. Weder nach dem klinischen Bfld (das 
immer noch fiir die Diagnose der ALzH~iM~schen Krankheit  mal~gebend 
sein mull, wenn man fiberhaupt 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 Bereieh der Kleinhirnseitenstrangbahnen und der Klein- 
hirnvorderstrangsch~tdigung kSnnen wir unsere Beobachtung der ALZ- 
] tEI~aschen  Krankhei t  zurechnen. Gleiches gilt, wenn wit das sagen 
dfirfen, auch fiir den Tall der Wiener Autoren. - -  Die schwere Sehacligung 
der VorderhSrner und die Atrophie der gesamten Beckenmuskulatur so- 
wie die elektive Erkrankung der grol~en Striatumzellen verleihen unserem 
Fall die b e s o n d e r e  Note, die bei der Beobachtung der Wiener Autoren 
dureh die Dentatum-Bindearmatrophie gegeben ist. Bilder dieser Art 
sind der ALzHm~E~schen Krankheit  und der sie in erster Linie kenn- 
zeichnenden diffusen Schadigung der Rinde ganz fremd. - -  Bei unse- 
rein Fall handelt es sich gleieh der Beobachtung yon GEaST~A~, 
STaXUSSL]~R und SCH]~I~KElZ ffirs erste um eine Systemdegeneration 
slginocerebellaren Charalcters. Im Kleinhirn liegt dazu eine Systemerl~ran- 
kung nach Art der PIER~E M~_ax]~schen Heredoataxie vor. ,,So seheint die 
pathologiseh-anatomiseh objektivierte Atrophie bestimmter Neuronen- 
systeme und nicht das etwaige Vorliegen yon AnzH~r~Rschen Fibrillen- 
ver~nderungen und senilen Plaques entscheidend ffir die nosologische 
Beurteflung des betreffenden Falles", sagt JoAcm~-Ea~sr  M~Y~,  auf 
dessen Ausffihrungen fiber ,,senile Ver~nderungen im Rahmen atrophi- 
sierender Systemerkrankungen" besonders verwiesen sei. Aueh wenn sieh 
nun entsprechend den intensiven synaeretischen Mechanismen bei unserer 

~ 

* Unser im Schrifttum wiederholt angefiihrter F~ll yon , , A ~ z ~ s c h e r  Krank- 
heir im Verein mit spastischer Spinalparalyse" wird hier nicht mehr angefiihrt, da 
tier ~'all zwar in seinen Grundziigen untersucht, jedoch nicht abschlie~end be- 
a.rbeitet werden konnte, da das Material bedauerlicherweise zu Verlust gegangen ist. 
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Beobachtung zu den massenhaften Plaques noch ALzI~V.iMm~sehe 
Fibrillenver~nderungen gesellt h~tten, wfirde man, immer unter Berfick- 
siehtigung des Gesamtbildes, die anatomisehe Diagnose einer ALZI~EIMEI~- 
schen Erkrankung wieder nicht stellen dfirfen. Da bekanntlieh F~lle 
ALz~EIMExscher Krankheit  ohne Fibrillenver~nderungen gel~tufig sind, 
werden wit ja tats~chlich bei unserem Fall vor die Frage geste]lt, ob eine 
,,ALz~EI~Im~sche Krankheit  mit ungewShnliehen neurologischen Begleit- 
erseheinungen" (wie sieh BAI~t~ETT ffir seine Beobacbtung ausdrfickt) 
vorliege. Wie gesagt, verneinen wir das, aueh wenn wir uns Mar sind, dal~ 
wir heute fiber das mSgliehe Gesamtbild der ALzI~EIMm~sehen Krankheit  
nieht letzte Erkenntnis besitzen. Auch wenn wir kliniseh mebr fiber die 
einzelnen Formen der ALZI~EIMEI~sehen Krankheit  wfiftten, wiirde die 
Sprache des Gewebes stets uni/orm sein gegeni~ber der Variabilitiit klinischer 
Erscheinungen. - -  Die Unklarheiten in der Beurteilung yon Gehirnerkran- 
kungen und Strangdegenerationen wachsen n~Lmlich bei der ALZI~EI~IER- 
schen Krankheit,  wenn man viele F~lle dieses Leidens vergleichend 
betraehtet. Man sieht dann, dal3 bei einemFall mit ausgepr~gter drusiger 
Rindenentartung in der Zentralregion Lichtungen, ja deutliehe Ausf~]le 
der Pyramidenbahnen in ihrem ersten Neuronenanteil zu verzeiehnen 
sind, daft eben solche Strangdegenerationen bei einem anderen Fall mit 
nicht weniger starker Seh~digung der Zentralregion dureh Drusen jedoeh 
ganz vermil~t werden. Soviel wir sehen, betont aueh T~IEA Lt~EI~S, daft die 
quantitative und topographische lJbereinstimmung zwisehen Ganglien- 
zell- und Faserausfall als sehlfissiger Beweis soleher Zusammenh~nge 
(eben sekund~rer atrophiseher Bahnensch~digung) ~u6erst schwierig sei. 
Beispiel daffir ist bei unserer Beobachtung die Seh~digung der K6rner- 
sehieht bzw. der Purkinjezellsehicht, einfaehe und klar organisierte 
Sehichten, bei denen es dennoeh schwer f~llt, spezie]]e Ausf~lle infolge 
Ansammlung yon Plaquessubstanzen eindeutig zu beurteilen. - -  Die 
Unklarheiten und Sehwierigkeiten in der Beurteilung soleher mehr oder 
weniger diskreten Ausf~lle im Bereich langer Bahnen bei der ALZaEIM~I~- 
schen Krankheit  leiten sich ferner davon ab, daft info]ge prim~rer Mark- 
seh~digungen diskontinuierliche Liehtungen und Strangausf~lle zur Aus- 
bildung kommen. Man muft bei diesen atrophisierenden Prozessen - -  die 
PIcKsehe Krankheit  nieht zu vergessen--  an solche prim~ren Markseh~di- 
gungen denken, bei denen sieh jedenfalls anf~ng]ieh sehwer (oder gar nieht) 
der Systemeharakter der Sch~tdigung ablesen l~Lftt. Es sei daran erinnert, 
da6 es bei der PIcKsehen Krankheit ,  insbesondere wiederum bei sehr 
sehne]l verlaufenden F~llen, Atrophiezentren im Mark gibt, we wir sehwe- 
ren primgren Markausfall und mobile Abr~umung sehen. Das Gebiet der 
Linsenkernschlinge ist jedenfalls bei der PicKsehen Krankheit  ein Prae, 
dflektionsgebiet fiir solehe Ver~nderungen, die eben deswegen besonderes 
Interesse verdienen, da man am Beispiel der PIcKschen Krankheit  mit 
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Bestimmtheit analysieren kann wie bei sehleiehend verlaufenden, atro- 
phisierenden Prozessen, aueh einmal ,,mehr zu sehen ist" wie bei den 
Atrol0hien im engeren Sinn. In solehem Zusammenhang sind die be- 
kannten Markseh~idigungen und Strangliehtungen bei der H~rNTINGTO~- 
sehen Krankhei t  (SPIELH~Ea 2, TERrLA~) wiehtig, aueh wenn ihr 
, ,Systemeharakter" verneint wird. Wie diese Bilder zu deuten sind, ist 
aueh heute noeh unklar. Man greift bin und wieder auf Hypothesen zu- 
riiek, yon denen die yon MARI~ESCO yon einer Fehlzusammensetzung des 
Myelins bestieht, nieht zuletzt im tIinbliek auf den diskontinuierliehen 
Untergang der Markfasern und jene hier so lipoidreiehen Plaques, wie 
wir sie in bislang einzigartiger Weise ,cor allem in der Molekularzone und 
der K6rnersehieht des Kleinhirns bei unserem Fall aufzeigen kSnnen. 
(Der sehnelle Untergang der K6rnersehicht als soleher bei heredodegene- 
rat iven Seh~den ist ja bekannt.) 

Wie eingangs erwahnt, ,cerweisen wir auf die Deutung synaeretiseher 
Abl/iufe in ihrer Beziehung zum ,corzeitigen Altern bei dem Gesehwister- 
paar auf die Darlegung der Wiener Autoren, denen wit niehts hinzuzu- 
ffigen haben. Nut kSnnen wir uns nieht entsehlieBen, die amaurotisehe 
Idiotie, wie das die Wiener Autoren wollen, so eng in den synaeretisehen 
l~ormenkreis einzubeziehen. Wie sehr indes synaeretisehe Ablaufe fiber- 
haupt  ftir die Deutung der Gewebsbilder bei atrophisierenden (heredo- 
degenerati,cen) Prozessen ,con letzter Bedeutung werden, mag man aus 
der Studie von JOACHI~-E~xs~ MEYER ersehen. I)er Autor hat bekannt- 
]ieh bei einem sehr seltenen heredofamili/~ren Leiden -- D6g~n6reseenee 
syst6matique optieo-eoehlSo-dentelSe (NYssEN und ,CAM I~OGAERT) -- 
den im Weltsehrifttnm einzig dastehenden Befund ,con,,senilen Plaques" 
im atrophisehen Zahnkern zweier lVi~dehen im Alter "con 4 und 7 Jahren 
erheben kSnnenl Ohne die Synaeresislehre w/~ren solehe ]3efunde nieht 
auszndeuten; sie spreehen ffir die l~ichtigkeit dieser ]~etraehtungsweise, 
auf die sieh aueh JOACHIH-E~Ns~ MEYER bezieht. Unsere Ansehauung geht 
nun heute dahin, dab bei abiotrophisehen Seh~den und atrophisierenden 
Prozessen generell Ph/~nomene aus Fiillung (Plaques) und Quellung 
(ALzHEII~ERsehe Fibrillen,cer/~nderungen) gefunden werden k2nnen, ohne 
daft diese Bilder durehg/~ngig, d. h. prozel3:[efinierend sind, dennoeh aber 
in ihrer Art als Gewebsmarken ffir die Prozegdeutung nngew6hnlieh 
wiehtig werden. I~esonders wiehtig sind die ]3ilder dann, wenn solelt 
sekund~re Ph/~nomene aus Synaeresis am Ort oder an Orten des atrophi- 
sierenden Prozesses gefunden werden. Notwendig ist das nieht. Kommen 
sie aber an anderen Stellen ,cot, so ist das nur neuer Beweis dafiir, daft bei 
all diesen Erkrankungen ein in toto geseh/idigtes Gehirn (in ganz anderem 
Sinn als bei ,,Hypoplasie" gemeint) ,corliegt, was viel zu wenig bedaeht 
wird. -- Bei riehtiger Auswertung der Synaeresislehre wird man sehlieft- 
lieh naeh negativen Ergebnissen auf der Suehe naeh ALZHEIME~sehen 
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Fibrillenver/~nderungen bei der amyotrophischen Lateralsklerose und der 
spinalen Muskelatrophie night sagen, ,,dab kS fraglieh ski, ob die ALZ- 
HEI~ERsche Fibrillenver~nderung die conditio sine qua non darstelle, 
auch f/ir die ,,atrophisierenden Prozesse im Bereich der Area giganto- 
pyramidalis bzw. fiir die nucle/~ren Affektionen im Hi rns tamm und im 
Rfickenmark, obwohl wir diese ,degenerativen Prozesse' als atrophi- 
sierende Gewebsprozesse anzusehen berechtigt sind" (BoDEC~TEL). 
Senile Plaques und ALz~ExMEgsche Fibrillenver/~nderungen kSnnen naeh 
einer richtig angewandten Synaeresislehre keine ,,conditio sine qua non" 
ffir die Definition eines atrophisierenden Prozesses darstellen. Wir be- 
mfihen uns ja sei$ langem, immer wieder klarzulegen, warum das nicht 
der l~all sein kann, warum wir also einen ProzeB als ,,atrophisierend" be- 
zeichnen dfirfen, auch wenn an den Nervenelementen keine Bilder im 
Sinne der ALzREl~Egschen Fibrillenver~nderungen aufzuzeigen sind, 
bzw. keine Plaques im Gewebe liegen*. Zu solcher Einsicht zwingt auch 
die Wertung der Gewebsbilder unserer Beobachtung mit  dem schlei- 
ehenden Untergang der Vorderhornzellen im ganzen Rfickenmark unter  
klarer 6rtlicher :Betonung dieses atrophischen Prozesses im Hals- und 
besonders im Lumbalmark.  Diese VerEnderungen in den Vorder- und 
HinterhSrnern im Rfickenmark, und dar/lber hinaus jene schweren 
Muskelatrophien des Beckeng/irtels und der unteren Extremit/~t im be- 
sonderen sind ffir die Systematisierung unserer Beobachtung von groBem, 
Interesse. Leider kormte hier die anatomische Untersuchung der 
1V[uskulatur aus /s Grfinden nieht durchgeffihrt werden. - -  
HALLEgVORDE~ vermerkt  in seinem Handbuchbei trag fiber die heredit~re 
Ataxie, es sei sehwierig, diese Muskelatrophien richtig zu beurteilen, d.h. 
sich klar zu werden, ob nun Muskeln durch Untergang yon Vorderhorn- 
zellen oder aber ihrer Nerven atrophieren oder schlieBlich, ob eine prim/~re 
Dystrophie der 1Vfuskulatur selbst vorliege. WERT~E~Z~N, dem wir eine 
sehr ausffihrliche Studie fiber kombinierte famili/~re Nerven- und Muskel- 
krankheiten verdanken (daselbst Schrifttum) denkt ffir seinen Fall yon 
FI~IEDRE]CHseher Krankhei t  mi t  Beteiligung der Muskulatur an eine 
Kombinat ion spinaler Muskelatrophie (und zwar dies fiir die ~tntere 

* Eino Anwendung der Synaeresislehro und ihres Spezialfalles: ,,Syaaerosis und 
Entzfindung" (v. ]~RAUlqMU~c[L 3) bringt BODI~CHTEL ill seiner Arbeit fiber ,,Die nu- 
cle/~ren Atrophien - -  ein postpoliomyelitischos Zustandsbild ? " - - D i e  Synaorese 
wird nicht erw/~hnt; PETTE verwoist unter Bezug auf BODECHTELS Studio irides dar- 
auf. - -  Synaeretischo Meohanismen bei Amyotrophio haben wir schon 1932 (,,Kollo- 
idchemischo Betraohtungsweise senfler und praesenflor Gewebsver/~nderungon") or- 
w/ihnt. In der gleichen Arbeit (S. 50/51) wird der ParonchymprozeB beim posten- 
cephalitisohen Parkinsonismus als ,,atrophisierender" definiert. I-IALLERVORDEN 9" 
selbst groift ffir die Deutung seiner Nigrabofunde boi Postencephalitikern auf dieso 
Feststellung zurfick (N/ihores bei v. BgAVN~i~L4), was im Hinblick auf BODEC~- 
TELS Ausffihrungen angemerkt werden daft. 
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Extremitat  seines Falles) und an eine neurale Degeneration (ffir die obere 
Extremit~t  seiner Beobaehtung). ,,Die Untersuchung eines Muskels" 
(des Biceps), so schreibt W E R T ~ A ~ r  welter, ,,gibt augerdem einige 
Anhaltspunkte daffir, dab auch primiir dieMuskeln erkrankt seink6nnen." 
Bei solcher Vielfalt ist es trotz eingehender Untersuchung also sehr 
schwer, klar zu sehen. Auch ein so maBgebender Untersucher wie BIEL- 
SCHOWSKu spricht sich bei seinem Fall trotz nachgewiesener Nerven- 
degeneration ffir die MSglichkeit eines primiir myopathischen Prozesses 
aus. Herr  Kollege ZIE~N,  der unseren Fall klinisch sah, glaubt hier 
gleicherweise an das Vorliegen einer Muskeldystrophie, eine wichtige Fest- 
stellung, die dadurch anatomisch bekr~ftigt wird, dab der Untergang 
der Vorderhornzellen im Lumbalmark die schweren Atrophien im Be- 
reich der Beckenmuskulatur nicht restlos ausdeutet. Leider kSnnen wir 
nach Saehlage unter anatomischen Gesichtspunkten nicht mehr zur 
Kl~rung beitragen. - -  Die Befunde yon W~n~HEM~t~N, JOSEPHY u. a. 
sind fiber alle Einzelheiten hinaus noch deshalb wichtig, well gerade bei 
JOSEPHYs und WEl~T~E~AN~S F/illen das ganze Zentralorgan schwer 
geseh~digt war und die Erkrankung der grogen Striatumzellen besonders 
hervorgehoben wird. So m6chten wir unsere Beobachtung insbesondere 
an dem Fall yon W~a~H~.~AN~ messen und feststellen, dag aueh die an- 
zunehmende Muskeldystrophie die Zuordnung unseres Falles zur ALz- 
HEI~Rschen Krankheit  nicht erlaubt. - -  Gilt ffir eine abschliel3ende 
pathogenetische Betrachtung immer noch das, was SCHOB in seiner 
Studie fiber weitere Beitriige zur Kenntnis Fnlm)~EIC~-ghnlicher Krank- 
heitsbilder sagt: ,,Von der Wirkungsweise der Faktoren, die bei den 
heredodegenerativen Erkrankungen zu Parenchymdegeneratior~ fiihrt, 
haben wir keinerlei Mare Vorstellung; wir haben weder sichere Beweise 
ffir die oft behauptete angeborene Minderwertigkeit des Zentralnerven- 
systems - -  ich habe oben gezeigt, wie kritisch man an die Einsch~tzung 
mancher bisher als sichere EntwicklungsstSrungen, als Stigmata degene- 
rationis, aufgefaBte Veriinderungen herangehen mul3 - -  noch siehere 
Anhaltspunkte daffir, dab die EDI~OERsche Aufbrauchtheorie zu Recht 
besteht. Ebensogut w~ire es wohl mSglich, dag das morphologische Bild, 
das wir am Zentralnervensystem sehen, bedingt ist durch Momente, die 
aul~erhalb des Gehirns selbst im K6rper gelegen sind, sei es, dab im 
K6rper irgendwelehe, gewisse nerv6se Apparate vorzugsweise sch/idigende 
Toxine produziert werden, sei es, dab irgendein ffir den richtigen Stoff- 
wechselablauf der Nervenzellen wichtiger t~egulationsapparat gesch~digt 
i s t . " - -  Gerade die Mitbeteiligung der Muskulatur bei unserer Beobachtung 
und der anatomisch unterbauten Schgdigung spinaler trophischer Zentren 
fiir die Regulationen der Gewebsfunktionen, hier besonders der Musku- 
latur, liel3en anch eine morphologische Betrachtung weiterspannen. Indes 
tut  der Anatom immer gut, unter Verzicht auf besteehende Hypothesen 
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solch ungew6hnliche Beobachtungen nur zu registrieren. - -  , , . . .  Denn es 
will seheinen, als wenn die Vergleichung yon Einzelfiillen, die mitein- 
ander weitgehend iibereinstimmen, ffir die Kl~rulig solcher Fragen be- 
sonders geeignet w/~re" (SPIEI~I~.YEIr 

Zusammenfassung. 
Besehriebeli wird ein eigenartiges heredofamili/ires Leiden des Zentral- 

nervelisystems nach Art spinocerebel]~arer Erkrankungen (FRIEmr 
im Verein mit  einer spinoeerebellaren Heredoataxie (PIEI~R]~ MARIE). 
Anatomisch handelt  es sieh um eine Systemerkrankung spinocerebellarer 
Bahnen sowie um einen systematischen Untergang des Purkinjezell- 
apparates und endlich um eine Degeneration der Pyramidenseitenstr/s 
im Bereieh des Halsmarkes. Der atrophisierende ProzeB (und um einen 
solchen han delt es sieh) betrifft ferner den Zahnkern, den Roten Kern  
sowie das gesamte Striatum, w o e s  zum elektiven Ausfa]l groBer Stria- 
tumzellen gekommen ist. Auch der GroShirnmantel ist in den atrophi- 
sierenden Proze$ einbezogen. Insbesondere in Frontal-, Schl/~fenlappen- 
ulid Zentralregion liegen allerorts ehroniseh veri~nderte Ganglienzellen, 
die in den oberen drei ]%indenschiehten vielfach vSlliger Sklerose an- 
heimgefallen sind. Gleiches gilt ffir die noch erhaltenen Purkinjezellen. - -  
Darfiber hinaus filidet man in den VorderhSrnern des Rtiekenmarkes 
Galiglienzellausf/s Insbesondere sind im Lumbalmark  Nervenzell- 
untergang und Hortegawucherung sehr ansgepr/igt. Die u 
/~nderungeli im Lendenmark erklEren i ldes  die sehweren Muskelatrophien 
in den untereli Extremit~Lten ulid besonders im Bereich des Beckengfirtels 
nieht vSllig. Man daf t  hier an eine Muskeldystrophie denken. 

Besonderes Interesse verdienen plaques/~hnliche Ablagerungen in der 
Kleinhirn- und Gro$hirnrinde sowie im Striatum. GrSi3e, Struktur und 
hochgradige Lipoidophilie scheiden diese Plaques yon den senflen Plaques 
im eigentliehen Sinn. Das Verhalten der Plaques bei Einwirkung voli 
,,DDT" wurde geprfift : , ,DDT-resistente" Plaques kolinten naehgewiesen 
werden. ALzrlEI~El~sehe Fibrfllenver~Lnderungen fehlten. 

Der atrophisierende Prozel3 verl/~uft nach synaeretisehen Prinzipien. 
Trotz solcher, auch der ALzI~EIMElcsehen Krankhei t  eigenen Gewebs- 
mechanismen wird unsere Beobaehtung nieht den FKllen yon ,,ALz- 
�9 IEIVrEl~scher Krankhei t  mit  Herderscheinungen" zugeordliet. 

Unsere Friederike H. ist die Schwester yon Berta H., fiber die seinerzeit 
G~I~ST~A~, STI~X~TSSL~I~ und SCH~INlZ~R ausffihrlich unter dem Titel 
, ,~ber eine eigenartige heredit~r-famili/~re Erkrankung des Zentral- 
nervensystems" in dieser Zeitschrift berichteten. 
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