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( Eingegangen am 15. Junt 1953.)

Seit der Einfithrung der Encephalographie ist die ,,Hirnatrophie® eine
héufig gestellte Diagnose. Sie sagt allerdings noch nichts tiber den Cha-
rakter der Atrophie aus, so dall zunichst alle ursichlichen Momente
offen bleiben miissen. Hier kommt es nun auf die moglichst subtile Kr-
fassung der psychopathologischen Symptomatik an, wenn wir auch
heute noch zugeben miissen, daB ein GroBteil der encephalographisch
gefundenen Hirnatrophien nicht befriedigend diagnostisch aufgehellt
werden kann, vielleicht auch gar kein psychopathologisches Aquivalent
besitzt.

Aus der Reihe klinisch sich manifestierender Hirnatrophien sollen
nun die beiden herausgegriffen werden, die man als primére Atrophien
(im Gegensatz zu den sekundiren nach Traumen, Gefallerkrankungen,
Hungerdystrophien usw.) bezeichnen kann, die Picksche und Arz-
"HEIMERsche Erkrankung. Die Heraushebung dieser beiden Formen aus
dem Gesamt der Hirnatrophien ist aus folgendem Grunde gerechtfertigt:
Beide Erkrankungen kommen héufiger vor als aligemein angenommen
wird (ARNDT, BroNISCH, MALLISON, SJOGREN). Sie stecken haufig hinter
dem Bild eines vorzeitigen Versagenszustandes (BERINGER) oder einer
Hirnatrophie im mittleren Lebensalter (BroxiscH). Sie werden meist
gar nicht in den Bereich der differentialdiagnostischen Moglichkeiten
gezogen und als zu selten abgetan, so daBl, wie die Erfahrung lehrt, in der
tberwiegenden Zahl der Fille erst der Pathologe die Diagnose stellt. Die
Prorsche Krankheit wird in fast 609, aller Fille im Anfang als Schizo-
phrenie angesehen, wihrend die AvzmriMERsche Erkrankung in der
senilen Demenz untergeht. Schlieflich macht die Abgrenzung gegen-
einander Schwierigkeiten, so daf die Moglichkeit einer solchen von man-
chen Autoren tberhaupt angezweifelt wird (UrEcHIA, DRAGOMIR, ELE-
KES, JSTREM).

Es ist das Ziel der Arbeit, dem Kliniker brauchbare und stichhaltige
Anhaltspunkte fir die Diagnosestellung in die Hand zu geben. Denn nur
auf der Basis einer encephalographisch gesicherten Hirnatrophie und
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einer verfeinerten psychopathologischen Analyse kann man mit dem
Maximum klinisch méoglicher Wahrscheinlichkeit zur Diagnose der
Prcrschen und Avzmemvmmrschen Erkrankung kommen (vgl. auch
SIOGREN).

Die vorliegende Arbeit stitzt sich auf die kritische Bearbeitung der
gesamten seit der Aufstellung der Prokschen Krankheit (1898) und der
AvzauiMeRschen Krankheit (1906) verdffentlichten Literatur und auf
der Untersuchung und katamnestischen Beobachtung von 20 eigenen kli-
nisch gesicherten Fillen (15 Picrsche Erkrankungen, 5 ArzasimMERrsche
Erkrankungen). Aus riumlichen Griinden kénnen verstindlicherweise
weder aller literarischen Auseinandersetzungen noch die einzelnen Fille
in extenso ausgefiihrt werden. Wir beschrdnken uns auf eine knappe
historische Einfiihrung und stellen die Ergebnisse der Literatur sowie die
eigenen Untersuchungen in Form einer umfassenden Epikrise dar.

Die Untersuchungen und Uberlegungen bei den Kranken mit Pick-
scher Hirnatrophie bilden gleichzeitig einen Beitrag zur Stirnhirnpsycho-
pathologie.

1898 teilte P1ck erstmalig einen Fall mit einer umschriebenen Hirnlappenatrophie
mit und stellte, nachdem auch andere Autoren (Lizpmaxw, STrRANSKY, REICH,
HreirerONNER) Fille dieser Art gefunden hatten, 1906 das nach ihm benannte Krank-
heitsbild heraus. Gaws hat dann 1922 die terminologische Fassung weiter vertieft.
Erst 1924 konnte Kanx zum erstenmal einen Fall in vivo diagnostizieren, der dann
von ScHEoLz pathologisch-anatomisch untersucht wurde. STERTZ trennte von psy-
chopathologischer Seite 1926 eine Stirnlappen- von einer Schlifenlappenatrophie.
C. ScENEIDER brachte 1927 eine Stadieneinteilung. 1928 erschien eine bemerkens-
werte Arbeit von M. Voer mit dem Ergebnis, daf von der Prcrschen Atrophie die
Schichten der Hirnrinde in ganz gesetzméBiger Stufenfolge betroffen wiirden, so dafl
der Habitus des Rindenschwundes fiir die Proxsche Krankheit etwas Charakteri-
stisches sel. V. BRAUNMUEL wies 1930 darauf hin, daB nicht nur die Hirnrinde, son-
dern auch extracorticale Bezirke befallen sein kénnen. In dem MaBe, wie die klini-
sche Diagnose der Prckschen Erkrankung wuchs, wurden dann laufend weitere
Beobachtungen zur Kasuistik beigetragen. 1937 wies Sparz die Bevorzugung der
basalen Anteile des Stirnhirns auf, also der nach Spatz entwicklungsgeschichtlich
jlingsten Abschnitte der Grofhirnrinde. Er faBte die Krankheit als ,,systematische
Atrophie’ auf. V. Bagx fand 1942 bei 30 pathologisch-anatomisch untersuchten
Fillen 6 Stirnhirn-, 11 Schldfenlappen- und 13 Kombinationstypen. Im letzten
Jahrzehnt wurden dann von somatischer Seite (BREITENFELD), von psychopatho-
iogischer Seite (Marrisow, Lumrs, Ss0erREN) und experimentalpsychologischer
Seite (GoLDSTEIN, KA1z, SCHENK) wertvolle Studien geliefert. Jiingst wurden auch
thalamische Verdnderungen bei der Stirnbirnrindenatrophie pathologisch-anato-
misch gesichert (LUERS).

ArzaEIMER stellte 1906 in der Versammlung siidwestdeutscher Irrenirzte in
Tiibingen einen Fall vor, dessen Sektion eigenartige Verdnderungen der Ganglien-
zellfibrillen und Bildungen von Plaques zeigte, die nur auf die Hirnrinde beschriankt
waren. PERUSINT konnte 1909 3 weitere Fille beschreiben und stellte, wie es GaNs
fiir die Prcxsche Erkrankung tat, die Arzreimersche Erkrankung als eine anato-
misch und klinisch umschriebene Krankheit eigener Art hin. STaRTZ bearbeitete
1922 an Hand von 22 Fillen die psvchopathologische Seite eingehend. GRUNTHAL
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versuchte eine Stadieneinteilung. Es folgten dann zahllose kasuistische Beitrage.
Erwihnenswert sind Fille von LigBERs und BERLIN, bei denen sich pathologisch-
anatomisch sowohl Picksche wie ArzamimERsche Frkrankung fanden. Schlieflich
sei noch auf die Arbeiten von Kurs, Rriss und STAMMLER hingewiesen, die auch bei
der ArzrriMERschen Erkrankung Stammganglienverinderungen fanden.

Die Beschéftigung mit der Prorschen Krankheit zeigt immer wieder
den auffallenden Tatbestand, daB das klinische Erscheinungsbild und
der Verlauf im Beginn grofie Ubereinstimmung aufweisen, unabhingig
davon, ob vorwiegend der Stirnlappen, vorwiegend der Schlifenlappen
oder beide befallen sind. Diese Beobachtung machte auch Separz. Es
ist daher verstindlich, wenn C. SCHNEIDER von einem ersten Stadium
der Krankheit spricht und damit zum Ausdruck bringt, da8 er eine lokali-
satorische Betrachtung auBler acht 1iBt. Wir werden jedoch sehen, dafl
nur am Anfang der Verlauf nach einer gewissen Schablone vor sich geht
und dann bei feinerer Beobachtung doch Linien herauskommen, die sich
lokalisatorisch ausziehen lassen und sich klinisch mit den jiingsten patho-
logisch-anatomischen Studien von v. Bacu, HasstEr und Tu. Lusrs
decken. So mufl man fiir die spéteren Stadien SPATZ recht geben, wenn
er sagh, daB , keine Krankheit fiir eine kiinftige Lehre von der Lokali-
sation seelischer Storungen so bedeutsam werde wie die Proksche®.

Zu Beginn der P1orschen Krankheit interferieren der systematische Ab-
bau der hochsten Intelligenzfunktionen und die Stérungen der Affek-
tivitit derart in einem zeitlichen Nebeneinander, daBl man ihre Wurzeln
nur schwer freilegen kann. Aus Griinden gréfierer Klarheit soll daher
das zeitliche Nebeneinander in ein zeitliches Nacheinander gebracht und
der Intelligenzabbau zundchst behandelt werden.

Der mit experimentalpsychologischen Methoden ‘deutlich falBbare Ab-
baw der hichsten Intelligenzfunktionen kommt in erster Linie in einer Lahm-
legung der kombinatorisch-integrierenden Denkleistungen zum Ausdruck.
Wir konnten dieses erste Wetterleuchten hdufig schon vor dem Einbruch
massiverer und auffilligerer Symptome mit dem Vater-Sohn-Bild-Serien-
test einfangen, in dem das Versagen der Uberschau, des Erfassens einer
Gesamtsituation sich schon sehr schnell in der Unfihigkeit, die Pointe
einer Bildserie sinngemif zu erkennen, manifestiert. Wir konnten mit
diesem Test die Untersuchungen von SCHENK, GoLDSTEIN und KaTz be-
stitigen, die auch mit anderen Methoden feststellten, dafl die Patienten
dort versagen, wo die Aufgabe eine abstrakte Stellungnahme verlangt.
Bald lassen dann alle iiber das Einfachste hinausgehenden intellektuellen
Leistungen nach, die Fahigkeit Neues zu kombinieren, zu differenzieren
und das Wesentliche zu erkennen. Es geht jedes feinere Orientierungs-
und Anpassungsvermogen verloren, die Kritikfihigkeit schwindet und
das ganze Bild nimmt nun eine Ténung an, wie wir sie bei einem Orbital:
hirnsyndrom finden, d. h. es ist zu einer Stérung im Bereich der integra-
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tiven Akte auf dem Gebiet der Hochstsynthesen der Personlichkeit im
Sinne der ,,sphérischen Desintegration” (KRETSCHMER) gekommen.

Nimmt man nun noch die unten zu besprechenden Stérungen von
affektiver Seite hinzu, so kommen unter der zusitzlichen affektiven
Fehlsteuerung die offensichtlich so uneinfithlbar und tbergangslos
eingsetzenden Verhaltensweisen zustande, die in der gréBten Zahl der
Fille am Anfang einer Progschen Erkrankung stehen und héufig zu der
KurzschluBdiagnose einer Schizophrenie oder einer Paralyse fihren.

Eine unserer Pat. (M. 8., Kr. Nr. 1643) dringte morgens nur notdiirftig bekleidet
aus dem Hause, um die Zeitung am Briefkasten zu holen. Ein anderer (W. S., Kr.
Nr. 2551) spielte als Organist wahrend des Gottesdienstes Jazzmusik und zitierte
auf dem Abort Psalmen. AuBerdem betete er laut in der Offentlichkeit, wobei er
zwischendurch das Wort ,,Coca-Cola“ brachte. Pat. H. B. (Kr. Nr. 148) fuhr plétz-
lich ohne Papiere in die Schweiz. Eine weitere Pat. (M. H., Kr. Nr. 1903) begann
10—15mal hintereinander, dasselbe Lied zu singen und wischte dabei mit den
Hinden auf der Herdplatte herum.

Auch in der Literatur finden sich diese Angaben immer wieder. So stahl ein Pat.
nachts Hiihner, als er plétzlich Hunger empfand. Ein bisher ruhiger Beamter wurde
vorlaut und streitstichtig. Ein Bankangestellter unterschrieb alles und machte Tier-
stimmen nach (MaLrisox). Eine Pat. von ALTMANN konnte das Geld nicht mehr
zahlen und fand nicht mehr von den Besorgungen nach Hause, VAN HUSEN be-
schreibt eine Pat., die gegen den Ehemann tétlich wurde, obwohl dieser viel starker
war. Im Laden gab sie den Kunden mehr Geld zuriick als diese bezahlt hatten,
wahrend ein Fall von LigpMANN zu viel auf dem Markt zahlte.

Diese Syndrome lassen sich auf die fehlende Ubersicht, oder besser auf
die Desintegrierung der hochsten intellektuellen Funktionen zurtick-
fihren. Im Erscheinungsbild klingt deutlich die sphérische Desintegrie-
rung an, wie sie KRETSCHMER beim Orbitalbhirnsyndrom nach Basalfrak-
turen beschrieb.

In vielen Fillen bekommt dieses initiale Zustandsbild noch eine spe-
zifische Farbung durch tempordre Ablaufblockierungen halbautomati-
scher Tdtigkeiten.

So konnte eine Pat. von MarLison plotzlich nicht mehr weiterstricken, eine an-
dere wuBlte den von Jugend an ausgefithrten Handgriff beim Tabakanstechen nicht
mehr auszufithren. Die gleiche Pat. fand nicht mehr den seit Jahren von ihr einge-
nommenen Platz in der Kirche. Eine unserer Pat, (M. S., Kr. Nr. 1643) konnte nicht

mehr die Schuhbander zubinden, eine andere (M. K., Kr. Nr. 1361) fand den Weg
zum Klosett nicht mehr und wuflte sich nach der Defékation nicht mehr zu reinigen.

Gerade diese ausgesprochenen Routineleistungen bleiben ja sonst bei
Abbaukrankheiten zunichst erhalten. Darum sehen wir mit MALLISON
in dem nur kurzdauernden und dadurch auch nicht mit den iiblichen
Apraxien in Zusammenhang zu bringenden Versagen normaler wie auto-
matisch ablaufender Téatigkeiten und Fertigkeiten etwas fiir die Piog-
sche Erkrankung Pathognomisches. Dieses fallweise Aussetzen des Zu-
sammenspiels, diese Entmischungen im Sinne von PorzL, sind vielleicht
mit einer leichten Schidigung des fronto-thalamischen Systems, auf das
spater noch eingegangen wird, in Zusammenhang zu bringen (Ta. LUERs).
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Betrachten wir nun die affektive Seite, so sind die ersten Verdnderungen
haufig in Uberspitzungen und Karrikierungen der pramorbiden Person-
lichkeitsstruktur zu finden. Es sind dag Feststellungen, wie sie auch in
ganz anderen Bereichen gemacht wurden, z. B. von Ryranper fir die
Personlichkeitsinderung nach frontaler Leukotomie und von Fausr fiir
die posttraumatischen Psychosen. Allméihlich kommen dann aber Ténun-
gen hindurch, die zuriickhaltende klinische Hinweise auf die Lokalisation
der Pickschen Atrophie zulassen, d. h. ob es sich vorwiegend bei einer
Stirnhirnatrophie um einen ,,orbitalen Typ* oder um einen ,,Konvexi-
tétstyp’ handelt. Im ersten Fall kann die Stimmungslage heiter, ober-
flachlich und gesprichig sein, im zweiten Fall steht eine Antriebsschwiiche
mit zunehmender Aspontaneitit im Vordergrund, die die Struktur einer
frontalen Antriebsschwiche zeigt, wie sie fir die Stirnhirnkonvexitits-
schiaden herausgestellt wurde (Krages).

Untersuchungen der optischen und akustischen Merkfihigkeit, des
Alt- und Frischgeddchtnisses ergeben zu Beginn der Prckschen Krank-
heit noch gute Resultate. Das sei gegeniiber der ArzariMERschen Krank-
heit betont, bei der der Gediichtnisabbau das Initialstadium beherrscht.

Wihrend wir fiir den Beginn der Prckschen Erktankung Stérungen
der hochsten Intelligenzfunktionen und der affektiven Steuerung in
einem zeitlichen Nebeneinander finden, stehen bei der ALzHEIMERschen
Erkrankung Stérungen des Geddchtnisses im Vordergrund. Dann folgen
im zeitlichen Nacheinander Storungen der Affektivitit, die jedoch
nicht die Bedeutung wie bei der Pickschen Erkrankung erlangen.

Es sei zuerst die mnestisch-asoziative Seite besprochen. Der Abbau des
Gedachtnisses erfolgt in der Weise, wie wir ihn auch bei anderen orga-
nischen Stérungen kennen, nach dem Gesetz von R1sorT. Die Vergeflich-
keit war das erste, was wir in allen unseren Anamnesen bei der ALzZHEI-
MERschen Krankheit zu horen bekamen. Nicht immer, wie bei der Pick-
schen Erkrankung, berichten die Angehorigen tber diese ersten Sym-
ptome, sondern héufig auch die Patienten selbst, die dem Nachlassen ihres
gesamten mnestischen Besitzesmit einer Art Ratlosigkeit gegeniiberstehen.
Diese erwichst aus dem BewuBtsein der Unfdhigkeit, eine gegebene
Situation mit befriedigendem Ergebnis zu verarbeiten. Die Intelligenz
im engeren Sinne ist ja zunéchst noch nicht so geschidigt, dafl die Kran-
ken den Verlust ihres Gedichtnisses unbeteiligt hinnehmen. Im Gegen-
satz zu anderen cerebralorganischen Erkrankungen werden die entstan-
denen Gedéichtnisliicken nicht durch Konfabulationen ausgefillt, so dafl.
praktisch nie ein Korsaxow-Syndrom entsteht, wie z. B. in der Auf-
hellungsskala nach einer Kontusionspsychose oder im Alkoholdelir.
Zu einem Korsakow-Syndrom gehéren offensichtlich noch andere Vor-
aussetzungen, wie MULLER-SUUR zeigen konnte, die bei der ALZHEIMER-
schen Erkrankung nicht gegeben sind.
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Die Stérungen der A4 ffektivitit sind nicht so massiver Natur wie bei der
Prcrschen Krankheit. Auch hier liegt eine verminderte Initiative vor,
die besonders SsOGREN heraushebt und die bei allen seinen Fillen pré-
dominierte. Wir fanden diese meist von einer etwas gereizten Stimmungs-
lage mit gelegentlich dngstlichen Ziigen durchsetzt.

Bei diesen ersten Stadien beider Erkrankungen ist die Méglichkeit der
Verwechslung am grofiten, nicht nur untereinander, sondern gerade die
Picksche Erkrankung wird hier leicht mit initialer Paralyse, beginnen-
dem Stirnhirntumor, Schizophrenie und blander Depression verwechselt.

In der weiteren Folge divergieren die Prcksche und ArzHEIMERsche
Erkrankung jedoch durch Hervortreten einiger charakteristischer Sym-
tome.

Hier mufl vor allen Dingen auf den Verfall der Sprache bei der Pick-
schen Krankheit eingegangen werden, der in einer ganz gesetzmiBigen
Weise erfolgt, wie es TH. LUERS in einer gut fundierten Arbeit darlegen
konnte und wie es auch Lurscaner und MUxor betonten. Das gilt be-
sonders fiir den Schlédfenlappentyp. Dieselben Verdnderungen finden sich
jedoch auch in etwas verwisserter Form beim orbitalen Typ der Stirn-
hirnatrophie und beim Konvexitdtstyp, denn bei beiden ist im End-
zustand die Atrophie der Brocaschen Stelle erheblich.

Nach TH. LUERs ist das erste Stadium des Sprachabbaus durch eine
amnestische Aphasie gekennzeichnet, worin in diesem Falle der leichteste
Grad einer Schlifenlappenschidigung gesehen wird. Auf diese folgt eine
transcortical-sensorische Aphasie mit Uberleitung zur cortical-sensori-
schen Aphasie, die sich als Isolierung der WERNicKEschen Stelle im
Sinne der klassischen Autoren denken 146t. Es tritt hier, allerdings fast
nur beim Schldfenlappentyp, eine hemmungslose Logorrhoe auf, die als
Enthemmungsvorgang innerhalb des geschddigten Schlifenlappens an-
gesehen werden kann.

Wir geben als Beispiel einen Ausschnitt aus dem Stenogramm bei einem solchen
Pat. (H. J.) mit Proxscher Schlifenlappenatrophie wieder: ,,Kann alles, zeichnen,
malen, schustern, schreiben, im Zirkus. Sterne liigen nicht. Astrologie stimmt immer.
Horoskop auch. Gerechter Mensch mufl gerecht behandelt werden. Schwiegersohn
ist Tyrann. Nun weiter. Rauchen erhélt das Leben. Du wirst hier nicht recht behan-
delt. Sterne liigen nie. Hund, verfluchter Zigeuner. Die Sonne bringt alles an den
Tag. Nun weiter. Was heut nicht ist, wird morgen. Wo der Kaiser das Recht ver-
loren, hat kein Mensch mehr recht. Wo ich doch immer meine Pflicht erfiille und
immer bohnere.*

Die Logorrhoe an sich ist keine Eigentiimlichkeit der Piogschen Er-
krankung. Sie ist vielmehr schon aus den frithesten Schilderungen der
sensorischen Aphasie bekannt. Beim Vergleich des logorrhoischen Kau-
derwelsches bei gefiBbedingten Herdfillen sind bei unseren Kranken die
Paraphasien spérlich. Es treten aber noch die sogenannten ,,stehenden
Redensarten auf. C. SCHNEIDER versteht darunter jahrelang, immer in
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gleicher Form wiederkehrende, komplexe Erscheinungen auf sprach-
lichem Gebiet.

Einen besonders eindrucksvollen Fall konnten wir in der Pat. R. F. beobachten.
Die Pat. sprach immer vor sich hin ,,und meine Rosalie, und meine Erna, und mein
Sohn, so viele sind das, so schén, meine schénen Kinder*, dann folgte teilweise tiber
hundertmal hintereinander ,,ja, so schon Allerliebste‘‘. Diese Worte wurden nicht
mit sinngeméfBer Betonung der Silben vorgebracht, sondern mit einem ganz schar-
fen rhythmischen Stil, etwa in der Art griechischer Hexameter. Noch Jahre nach der
ersten Untersuchung bestanden diese stehenden Redensarten. Die rhythmische
SprachduBerung war zuletzt gekoppelt mit rhythmischen Bewegungen, z. B.
rhythmischem Streichen des Armes des Untersuchers.

Diese ,,stehenden Symptome*, die sich auch auf mimischem und gesti-
schem Gebiet bei der Pickschen Krankheit finden, sind wahrscheinlich
Ausdruck der manchmal sekundér einsetzenden subcorticalen Atrophien
im Bereich des Striatum und Pallidum, auf die v. BeaAvNmMtHL nach-
driicklich aufmerksam machte und die zuletzt von v. Bacu und Spatz
eingehend beschrieben wurden.

Nach dieser geschilderten Phase des hemmungslos gesteigerten Sprach-
antriebs leitet sich in gleitendem Ubergang diejenige des herabgesetzten
ein. Die Sprache ,,schlidft allméihlich ein®, man kann bei manchen Fillen
geradezu den zunehmenden Abbau des letzten Satzes becbachten. Hs ist
hiermit das total-aphasische Stadium eingetreten.

Es liegt auf der Hand, daB die Sprachstorungen bei vorwiegender
Schlifenlappenatrophie sich deutlicher abzeichnen als bei einer Stirn-
lappenatrophie.

Bei der ArzrEiMERschen Krankheit dagegen hat man trotz vieler
Untersuchungen die sprachlichen Stérungen nicht so klar wie fiir die
Picrsche Krankheit eruieren kénnen. Die Sprache versandet auch hier,
wobel der Weg wohl meist sensorisch-aphasisch ist. Paraphasische Er-
scheinungen kommen hier im Gegensatz zur Picgschen Erkrankung vor.
Im Rahmen des Versandens der Sprache entwickelt sich eine stereotype
gprachliche Reaktion, die durch Aneinanderreihen amorpher Silben ge-
kennzeichnete Logoklonie.

Zu den aphasischen Erscheinungen kommen bei der ALzEEIMERschen
Erkrankung noch agnostische und apraktische Stérungen. Sie werden von
StERTZ als Teilerscheinung des mnestisch-assoziativen Versagens ange-
geben und somit als integrierender Bestandteil des geschilderten Ge-
déichtnisabbaus. In dem gleichzeitigen Vorkommen eines aphasisch-
agnostisch-apraktischen Syndroms im Préisenium sehen wir ein starkes
Verdachtsmoment, dafi es sich um eine AvzEmMERsche Erkrankung
handelt. Auch H. Ss6¢REN mifit diesem Syndrom groBe Bedeutung bei.
Er fand amnestische Aphasie in 1009, sensorische Aphasie in 839,
Agraphie in 839, und Apraxie in 729, seiner Fille. Er gebt zwar nur von
einer Gesamtzahl von 18 Patienten aus, doch haben die hohen Prozent-
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zahlen trotzdem ein Gewicht. Von unseren 5 ALzEEIMER-Kranken hatten
ebenfalls alle eine amnestische Aphasie aufzuweisen, die in 4 Fillen in
eine sensorische Aphasie liberging. 3 Patienten zeigten deutliche Apra-
xien, bei 2 Patienten bestand eine Agraphie.

Fiir die Arzarimersche Krankheit ist weiter die iternative Beschdfti-
gungsunruhe (KrEist) charakteristisch. Ihre Vorldufer hat sie schon
lange Zeit vorher in Schlaflosigkeit und nédchtlicher Unruhe, bis dann
letztere auch am Tage einsetzt. Verschleppen, Tasten, Wischbewegungen
gewinnen einen gewissen Wert fiir die Diagnose. Wir fanden sie in allen
unseren Fillen. Dieses Syndrom #hnelt sehr dem Verhalten senil Demen-
ter und ist nicht immer leicht abzugrenzen. Auch die Wahnvorstellungen
und halluzinatorischen Zustinde, die gelegentlich bei der ALZEEIMER-
schen Erkrankung auftreten, gleichen denen bei seniler Demenz und
bleiben inhaltlich durchaus ,,auf der Erde®, d. h. sie beschiftigen sich
mit den Dingen des Alltags und des eigenen Wirkungsbereiches im Ge-
gensatz zu den Schizophrenien.

So horte P. V. (Kr. Nr. 1760) voriibergehend einen Bekannten durch die Wand
sprechen und schimpfen. Ein Fall ALzEEIMERS hatte Eifersuchtsideen. PERUSINT
beschrieb einen Kranken mit starken Angstzustinden und Gesichtstduschungen.
GrtnTHAL fand hiufig Beeintrichtigungsideen wie Bestohlen- und Vergiftetwerden,
gepaart mit Angstzustinden.

Wihrend bei der AvzariMERschen Erkrankung im Mafie des Fort-
schreitens des mnestisch-assoziativen Verfalls eine grobe Desorientiert-
heit immer mehr in den Vordergrund tritt, fiel uns bei den Pickschen
Stirnhirnatrophien eine Storung des unmittelbaren Erlebens der Zeit
auf, Wihrend die primitive Zeitsinnesfunktion — die, wie experimentell
erwiesen, diencephal lokalisiert ist — intakt bleibt, kommt es nicht zu
einem bewubBten Erleben des Zeitverlaufes und der zeitlichen Dauer.
Diese auch bei traumatischen Stirnhirnschéden von HAFNER beobachtete
Erscheinung 146t sich aus der ganz besonderen Struktur der frontalen
Antriebsschwiche ableiten, bei der es durch die inzwischen experimentell -
nachgewiesene Unfihigkeit, eine zielgerichtete Vorstellung zu inten-
dieren und zu balten (KLagEs) und durch die fehlende ,,innere Hinwen-
dung‘* (BERzZE) gar nicht mehr zum Aufbau eines unmittelbaren zeitlichen
Ordnungsgefiiges und einer zeitlichen Erlebnismarkierung kommen kann.
So muB jeder zeitliche Lebensentwurf verloren gehen.

Wir kommen nun zu der Frage, welche korperlichen Verdnderungen
wir bei den beiden Erkrankungen zu erwarten haben. Fir die Picksche
Krankheit kann man als Faustregel gelten lassen, dafl keine groben neu-
rologischen Ausfille auftreten.

Nun stellte v. BAcH bei seinen 30 anatomisch untersuchten Fillen von
Piocrscher Krankheit 7mal ,,dullerst schwere Ausfille im Thalamus®
fest, die stets den vorderen und medialen Kern betrafen, der schwer
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geschrumpft und entmarkt war. v. BagH weist darauf hin, daBl an
eine sekundére Atrophie infolge der Ausfille in der Stirnhirnrinde zu
denken sei. In jiingster Zeit hat sich herausgestellt, und zwar durch die
anatomischen Untersuchungen von Gehirnen nach prifrontaler Leuko-
tomie (GLEES) sowie auch durch Beobachtung an entsprechenden Herd-
fallen (HassLer), daf die Nervenzellausfille, welche hier nur durch die
Isolierung von den Abschnitten der granulidren Stirnrinde erklirbar sind,
also sicher gekundiir sind, besonders den Nucl. anterior und den Nucl.
medialis betreffen. Auch von elektrophysiologischer Seite wurdebesté-
tigt, daf jeweils ein Rindenfeld und der dazugehorige Thalamuskern eine
Funktionseinheit bilden (Dusszr DE BARENNE and McCurrocH, MoRI-
soN and DEMPSEY).

Wie schon C. u. O. VoaT angenommen hatten, konnte jetzt von Tw.
LuErs von anatomischer Seite nachgewiesen werden, dafl beim Orbital-
typ und beim Konvexitéitstyp in ganz gesetzmé8iger Folge bestimmte
Neuronenkreise atrophieren.

Beim Orbitaltyp kommt es in erster Linie zur Atrophie der Neuronenkreise:
,»Feld 11, 12 — vorderer fasciculidrer und vorderer fibroser Medialkern des Thala-
mus‘‘, Feld 10 — hinterer fibréser Medialkern, ,,Feld 44 — duBerer caudaler Medial-
kern®, ,,Feld 24 — Nucleus anterior thalami®. Spiter werden meist auch die Neu-
ronenkreise ,,Feld 9 — innerer caudaler Medialkern“ und ,,Feld 46 — hinterer
fasciculdrer Medialkern‘* ergriffen.

Beim Konvexitatstypus der Stirnhirnfille atrophieren in erster Linie die Neu-
ronenkreise ,,Feld 10 — hinterer fibroser Medialkern®, ,,Feld 9 — innerer caudaler
Medialkern, ,,Feld 46 — hinterer fasciculéser Medialkern‘, ,,Feld 44 — &duBerer
caudaler Medialkern.

Dieser Tatbestand, daB es in einem nicht unerheblichen Prozentsatz
bei der Pickschen Krankheit auch zu Veréinderungen im Bereich des
Thalamus kommt, regte uns an, unser Augenmerk auch auf Halbseiten-
storungen im Rahmen einer subtileren neurologischen Untersuchung zu
richten und auch in den Explorationen auf die psychopathologische
Symptomatologie von Thalamusschiden, wie sie von der PdrzrLschen
Schule erarbeitet wurde, zu achten.

Unter dieser Fragestellung untersuchten wir 10 Falle unserer Prc-Kranken. Wir
konnten jedoch nur bei 1 Fall (F. S., Kr. Nr. 239) eine streng an der Medianlinie
begrenzte durchgehend rechtsseitige Herabsetzung der epikritischen und protopa-
thischen Sensibilitét sowie eine halbseitige Kalteunter- und Warmeiiberempfindlich-
keit konstatieren. Gleichzeitig bestanden subjektives Schweregefiihl im re. Arm
und eine rechtsseitige Korperschemasttrung.

Bei einer anderen Pat. sahen wir eine vollige Anésthesie. So empfand sie beim
Abtragen dekubitalen Fleisches keinerlei Schmerzen. Dieses wiirden wir aber nicht
als thalamisches Irritationsphénomen ansehen, sondern von seiten der Stirnhirn-
pathologie zu erkliren suchen, da es ja bei der Pickschen Erkrankung zu einer
natiirlichen Leukotomie kommt.

Es soll noch eine Beobachtung mitgeteilt werden, die den Gesichtsaus-
druck der Pickschen Stirnhirnkranken betrifft. Wir fanden in einer
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Reihe von Fillen ein insgesamt etwas gedunsenes, im Bereich des Mittel-
gesichtes, besonders der Nasolabialfalten, verstrichenes Gesicht, das nicht
der mimischen Ausdrucksverarmung ParriNsoN-Kranker, sondern mehr
dem etwas schlaff gedunsenen Gesicht der Paralytiker gleicht. Wir konn-
ten diesen Gesichtsausdruck auch bei einem Patienten mit doppelseitiger
Schidigung des Stirnhirns sowie bei Zustinden nach Leukotomie finden.
Man muf} natiirlich immer Photographien aus der Zeit vor der Schédi-
gung zur Verifizierung heranziehen. Eine in der Monographie tiber die
Psychochirurgie von FREEMAN u. Warrs abgebildete Patientin nach
einer Leukotomie zeigt auch ein solches Gesicht.

Diese rein empirische Beobachtung wird hirnphysiologisch unterstiitzt
von den Forschungen von Hrss, nach denen im Stirnhirn ein Zentrum
auch fiir die vegetative Versorgung des Gesichtsbereiches anzunehmen
ist. Wir sind daher versucht, von einem ,,Stirnhirngesicht‘‘ zu sprechen,
nachdem uns bei Stirnhirnschidigungen, gleichgiiltig welcher Art (Prox-
sche Erkrankung, Paralyse, Trauma, Zustand nach Leukotomie), die
oben skizzierte Verdnderung begegnet. Es liegt auf der Hand, daB
dieses fiir die Proxsche Krankheit nicht spezifisch ist, aber das Vor-
handensein kann als Hinweis auf eine Stirnhirnschidigung gewertet
werden.

Wihrend bei der Pickschen Krankheit also héchstens bei subtilster
neurologischer Untersuchung pathologische Abweichungen festgestellt
werden kénnen, so finden wir bei der ArzaEiMERschen Erkrankung rein
neurologische Ausfille hiufiger, die aber in ihrer Buntheit Anlafl zu Ver-
wechslungen mit anderen Erkrankungen geben. Wenn wir horen, daf3
sich Ataxie, spastische Paresen, Fehlen der Bauchdeckenreflexe und Ny-
stagmus finden konnen, so werden wir leicht in die Richtung einer mul-
tiplen Sklerose gelenkt. In der Tat beginnen Fille von ArzrEiMERscher
Erkrankung, besonders wenn sie sehr frith auftreten und dann nach
v. BRAUNMUHL um so atypischer sind, mit der multiplen Sklerose so kon-
formen Erscheinungen, dafl diese Diagnose das Leben hindurch bestehen
bleibt. v. Boaarrr, MarRINESKU und Tu. Lurrs haben von solchen
Fallen berichtet.

Ss6erREN fand bei seinen ArzmEmER-Kranken eine seltsam unruhige
Gangart mit stark ausgeprigtem Wechsel des Muskeltonus (,,pronounced
changes in muscle-tonus®) und stellte dieses Syndrom als ein ganz
wesentliches Charakteristikum gegeniiber der Prcrschen Krankheit her-
aus. Auch wir sahen bei 2 Patienten (A.K. und J.B.) von unseren
5 AvzaemvEr-Kranken dieses Syndrom.

Im Gegensatz zur Prckschen Krankheit kénnen wir also bei der Arz-
HEIMERschen Krankheit neurologische Hinzelsymptome erwarten.

Ein sehr unklares Kapitel sind die bei beiden Erkrankungen gelegent-
lich vorkommenden epileptiformen Anfille. So beschrieb ALTMANN bei

35%
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einer Patientin mit Progscher Krankheit eigenartige Anfille, bei denen
sie plotzlich in sich zusammenfiel, eine schweillbedeckte Stirn hatte und
dann ohne Lihmungen wieder unverindert war. KrAPF, der sich in einer
eingehenden Studie mit den epileptiformen Anféllen bei der Prorschen
wie bei der ArzrrmMERschen Krankheit beschéaftigt hat, sieht die lang-
sam ablaufenden atrophischen Prozesse nicht als geniigenden Reiz fiir
das Gehirn an, um epileptisch zu reagieren. Trotzdem ist nicht zu be-
zweifeln, daB diese Anfiille, in der Art wie ALTMANN sie beschrieb, ofter
vorkommen und einem pldtzlichen Tonusverlust ohne duBere Ursache
dhneln.

AbschlieBend sollen noch 3 Faktoren besprochen werden, die uns bei
mancher anderen Krankheit diagnostische Fingerzeige geben, ndmlich
die Erblichkeit, das Alter bei Beginn der Erkrankung und die Bevor-
zugung des Geschlechts.

GRUNTHAL, V. BRAUNMUEL und LiroNEARD beschrieben bei der Prckschen Krank-
heit und GRUNTHAL, ScHOTTKY und voN BocAERT bei der ArzaErMERschen Krank-
heit Vorkommen derselben Krankheit bei Geschwistern oder in der Sippe. Wir
konnten keine Falle dieser Art dazu beitragen und sehen die Einzelbeobachtungen
noch nicht als ausreichend an, um zu einer klaren Stellungnahme zur Frage der Erb-
jichkeit zu kommen.

Was das Alter bei Beginn der Erkrankung betrifft, so rief 1918 ein Krankheits-
beginn bei der Prcrschen Erkrankung im Alter von 42 Jahren, der also weder an das
Senium noch an das Prasenium gebunden war, Verwunderung hervor. Bald wurden
aber weitere Friihfille beschrieben: Korsscr (40 Jahre), DEwvULF (36 Jahre),
v. BRAUNMUEL und LEONHARD (32 bzw. 30 Jahre), GUILLAIN, BERTRAND, MOLLA-
RET (25 Jahre) und LOWENBERG, BoyD, Sarox (22 Jahre). Bei der ALzeEIvMERschen

Tabelle 1. Psychopathologische Differentialdiagnose der Prcrschen und
Avzariverschen Erkrankung.

(Die Gegeniiberstellung der Symptome bedeutet keine strikte Korrelation.)

Picgsche Krankheit i ArzHEEIMERsche Krankheit
Systematischer Abbau der hochsten In- | Versagen aller mnestisch-assoziativen
telligenzfunktionen Funktionen

Voriibergehende Blockierung sonst auto- | Allgemeine Ratlosigkeit
matisch ablaufender Tatigkeiten

GesetzmiBiger Abbau der Sprache, hau- | Vorwiegend sensorische Aphasie, meist

fig iiber Logorrhoe und rhythmisierte auch apraktische und agnostische St~
SprachduBerungen bis zur totalen rungen
Aphasie

,,Stehende Symptome* auf sprachli- Tterative Beschiftigungsunruhe (Ver-
chem, mimischem und gestischem schleppen, Tasten, Wischen)
Gebiet

Neurologisch : Neurologisch :

Keine groben Ausfalle Einzelsymptome, besonders hiufig

‘Wechselim Muskeltonus (H. S;66REN)
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Erkrankung beschrieb Tw. Lurgs einen 26jihrigen Pat., wihrend sonst jiingere
Jahrgénge weniger beschrieben wurden.

Somit sind beide Erkrankungen aus dem Bereich der prisenilen seelischen Er-
scheinungen, indem sie sozusagen einst geboren wurden, herausgewachsen. Beide
Erkrankungen kénnen praktisch in jedem Lebensalter iiber dem 20. Jahr auftreten,
wenn natiirlich auch das Prisenium bevorzugt befallen wird. Bei Statistiken iiber
das Alter bei Krankheitsbeginn liegen die Mittelwerte bei der Prokschen Erkrankung
meist um einige Jahre friiher.

Zur Frage der Bevorzugung des Geschlechtes konnten wir keine eindeutigen Aus-
sagen machen.

Das Resiime aus diesen 3 ung in der Anamnese entgegentretenden Fak-
toren fiir die Differentialdiagnose zeigt also, daB wir aus diesen Angaben
nichts schlieBen diirfen.

Die hier angestellten Untersuchungen und Uberlegungen zur Psycho-
pathologie der Prcrschen und ArzaemERschen Erkrankung sollen in der
Tabelle 1 noch einmal zusammengefaft ihren Niederschlag finden.

Zusammenfassung.

Aus dem Gesamt der Hirnatrophien wurden die Picksche und Arz-
HEIMERsche Krankheit herausgenommen, um die psychopathologische
Seite weiter zu vertiefen und zu verfeinern, da die Erfahrung lehrt, daB
diese beiden Erkrankungen nicht aus dem Encephalogramm allein, son-
dern nur zusammen mst einer subtilen psychopathologischen Analyse kli-
nisch-diagnostisch hinreichend gesichert werden konnen.

An Hand der gesamten bisher iiber diese beiden Hirnatrophieformen
erschienenen Literatur und 20 eigener Fille wurden die einzelnen psycho-
pathologischen Syndrome auf ihren diagnostischen und differentialdia-
gnostischen Wert untersucht. Auch die Beziechungen psychopatholo-
gischer Symptome zu den neuesten pathologisch-anatomischen For-
schungsergebnissen bei der Prckschen Krankheit wurden beriicksichtigt.

Es konnte dargelegt werden, daf} bei der Prckschen Krankheit im Be-
ginn der Abbau der héchsten Intelligenzfunktionen im Vordergrund
steht. Dieser interferiert meist mit einer affektiven Fehlsteuerung in der
Weise, daf das ganze Bild an ein Orbitalhirnsyndrom anklingt, bei dem
e8 ja zu einer Storung im Bereich der integrativen Akte auf dem Gebiet
der Hochstsynthesen der Personlichkeit kommt mit dem speziellen Ak-
zent auf der Stérung der ,,sphérischen Integration (KRETSCHMER).

Wihrend die Geddchtunisfunktion bei der Prorschen Erkrankung zu-
nichst ungestdrt ist, liegt bei der ArzEmiMERschen Erkrankung der
Akzent gerade auf dem mnestisch-assoziativen Versagen, aus dem sich
dann bei anfangs erhaltener Intelligenz das Symptom der Ratlosigkeit
ableiten 143t.

Es wurde dann der gesetzmiBige Verfall der Sprache bei der PIck-
schen Krankheit und die vorwiegend sensorische Aphasie bei der Arz-
#EMERschen Krankheit besprochen. Bei letzterer kam es in einem
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GroBteil der Fille auch zu apraktisch-agnostischen Stérungen als
Zeichen der diffusen corticalen Hirnschadigung.

Die somatische Untersuchung ergab bei der Prckschen Krankheit in
keinem ¥all grobe neuroclogische Ausfille, bei der ArLzHEIMERschen
Krankheit dagegen fanden sich fast immer neurologische Einzelsym-
ptome.

Als gleichzeitiger Beitrag zur Stirnhirnpsychopathologie wurde bei der
Proxschen Stirnbirnatrophie auf Stdrungen des Erlebens der Zeitdauer
und auf das héufig zu findende insgesamt gedunsene, besonders im Mit-
telgesicht verstrichene ,,Stirnhirngesicht hingewiesen. Beziiglich der
Erblichkeit, des Alters bei Beginn der Erkrankung und der Bevorzugung
des Geschlechtes konnten wir keine von den Literaturangaben abwei-
chenden Befunde erheben.

Wir faBiten die herausgearbeiteten und differentialdiagnostisch ver-
wertbaren psychopathologischen Symptome in einer Tabelle zusammen
(8. 518). Ihr Vorkommen zusammen mit einem eindeutigen encephalo-
graphischen Befund scheint uns eine Diagnose sichern zu kénnen.
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