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Einleitung 
I m  Ba~ld 191 dieses Archives berichteten CLAVSS und ich fiber die kli- 

nische Beobachtung eines Falles yon Gilles de la Touret tescher Krankhei t  
(tie g6ndra], maladie des tics, abgekfirzt GTK). Es war der gleiche Fall, 
den E. ST~AUS 1927 als postchoreatische Motilit/itsstSrung noch zu Leb- 
zeiten des Pat .  (in dessen 29. Lebensjahr) beschrieben hatte.  Wi~hrend 
STRAYS ihn seinerzeit bei  aller Anerkennung der ffir GTK charakteri-  
stischen Krankhei tszeichen als eine ,,chronisch perennierende Chorea" 
ansah, waren CLAvSS und ich nach dem weiteren Verlauf der Krankhei t  
und der revidierten Anamnese  zu dem Schlul~ gekommen,  dab es sich 
um eine echte G T K  handeln miisse. Wegen des frfihkindlichen schlei- 
chenden Beginns der Krankhei t  und des kaum progredienten Verlaufs 
aller bisherigen Literaturf//lle ha t ten  wir klinisch eine endogen systema- 
tisehe Grundlage der Krankhei t  angenommen.  Diese/~tiologische Beur- 
teilung der GT K wird jetzt  durch die histologische Untersuchung unseres 
Falles gestfitzt. Die vorliegende Arbeit  br ingt  den detaillierten anatomi- 
schenBefund,  der eine Entwicklungshemmung (Zwergwuchs) des St r ia tum 
und kleinste encephalitische Herde im Nachhirn  und  Thalamus ergab. 

Klinische Zusammenfassung (vgh CLAUSS U. BALTHASAI~ 1954) 
Der beim Ableben 42j~hrige Pat. kam normal zur Weir. Mit 3 Jahren wurde bei 

ibm erstmalig eine da8 Gesicht mehr als die Extremitiiten betre]/ende Tic-Hyperlcinese 
bemerkt, die zeitweilig an Intensit~t zunahm, im selben Grade anfangs aber immer 
wieder zuriickging und erst spi~ter ein nahezu station~res Verlaufsbfld annahm. )/Iit 
7 Jahren machte der Pat. einen Scharlach dureh, auf dessen H6he die motorische 
Unruhe passager ebenfalls gesteigert war. Nach Abklingen des Fiebers beruhigte sich 
der Zus~and jedoch bald wieder. Chorea~ische ]3ewegungen wurden nie beobuchtet. 

Die Tic-Unruhe betraf yon Anfang an vornehmlich die Gesichts-, Zungen- und 
Schlundmuskulatur. Es gab tonische, klonische, Insl~irationstics, Leek-, Schnalz- 
und Schnauf~ics, Stereotypien und ttaltungstics, dazu Echolalie und sehon yon den 
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friihen Schuljahren an excessive Kopralalien. Die obsz6nen Worte wurden gew6hn- 
lieh in Zeiten relativer motorischer ~uhe  ausgestol~en; doch t ra t  im Verlauf der 
_~ul~erung sehr bald eine heftige innere Erregung auf, die dann auch in zunehmenden 
Tie-Bewegungen, besonders des Gesichts, zum Ausdruck kam. Danach pfiegte eine 
allgemeine Beruhigung einzutreten. Die Hyperkinese war durch seelische Einwirkun- 
gen aul~erordentlich beeinfiul~bar, w~hrend sie bei der Arbeit oder sonstiger ~esse- 
lung der Aufmerksamkeit deutlich zuriickging. 

Besonders eindrucksvoll war schlie131ich ein sensibeler Reizhunger, d . h .  ein 
Drang, sieh durch allerlei Manipulationen an der Kleidung sowie dutch Reiben, 
]~ratzen und sich-auf-die Lippen-Beil~en zus~tzliche t~eize zu verschaffen. Je  hef- 
tiger der so erzielte t~eizeffekt war, um so gr61]ere Befriedigung schien er auszu16sen 
und die allgemeine Tic-Unruhe pflegte nach solchen vom ])at. sich selbst beigebrach- 
ten l~eizen nachzulassen. 

I)em Pat.  gelang es in den letzten Lebensjahren kaum noch, die Unruhezusti~nde 
zu unterdriicken, die an tt~ufigkeit und Intensit~t  jetzt stetig zunahmen. G. starb 
42j~hrig pl6tzlich an Lungenembolie, 3 Wochen nach einem Oberarmbruch, den er 
sich in einem seiner Unruhezust~nde zugezogen hatte.  

Anatomischer  Beiund 
Die 24 Std post mortem erfolgte Sektion am 15.9. 1940 ergab als Todesursache 

einen /rischen Thrombus clef linlcen Lungenarterie. 

Abb. la. rrontalsch~lit~ durch die Medulla oblongata. Nissl-F~rbung. ~ergr. 10 : 1. Stark erweiterte, 
prallgeffillte Gefiil~e sowie leichte entzlindliche subependym~ire Infiltrate (El)). 15nten rech~s einige 
Gef~Binfiltrato (Inf.) uncl schwartige Auflagerungen am austretenden ~. acusticus. Zwischen 
0live und Bindearmen, vornehmlich im Gebiete der Subst. reticularis, einige aus dunklen Zellen 

zusammengesetzte gr6i3ere Infiltrate, ganz links ira Bilde ein loekeres Gliaknbtchen (Glk) 
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Das Gehirn ha t te  ein normales Gewieht und sah fiber der Konvexi t~ t  fiberall 
normal  aus. Die weichen H~ute der Basis waren leieht getrfibt. Sonst  gab es keine 
~uBeren Besonderheiten, insbesondere keine Anzeiehen yon A~herosklerose, Odem 
oder t t irnschwellung. Das Gehirn wurde in toto forma]infixiert und  naeh 5 wSchiger 
H~r tung in FrontMscheiben zerlegt, die sparer in Celloidin eingebet tet  und  naeh 
I~ISSL u. HEIDE~ttAIN gef~rbt wurden. Fet t -  und Silberpr~parate wurden seiner Zeit 
n ieht  hergestellt und  konnten  yon dem Celloidinmaterial aueh nieht  naehtr~glieh 
mehr  angefertigt werden. Einige B15eke gingen dutch Kriegseinwirkungen leider 

Abb. 1 b. Ausschnit~ ~us Abb. 1 u. Ve~gr. 100 : 1. ])as Gef~infiltrat bestehL ~ornehml~ch aus L:Ympho- 
cyten und ]~lasmazellen. l~echts unterhalb d~von ein lockeres GliaknStchen, das sich ausschlieBlich 

aus Oligodendrocyten zusammensetzt 

verloren, so d~l~ der nachfolgende Befund nicht  als vollstgndig bezeichnet werden 
kann.  Wir haben die Stammganglien jedoch n~hezu in allen Ebenen gesehnit ten und, 
wenn sich aueh komplet te  Stammhirnser ien  n ieht  mebr  herstellen lieBen, so 
erm6glichte die in allen Schni t tebenen gleichartige Str iatumver&nderung doeh einige 
~natomisehe und  neurop~thologisehe Folgerungen. 

Mikroskopisch ~vurden die naeh dem makroskopischen Befund vermnte ten  gerin- 
gen Besterscheinungen einer blanden Meningitis der Hirnbasis  best~tigt.  Bei ge- 
nauerer Durehsicht  sind sie nieht  nm" im Kleinhirn und  Naehhirn,  sondern in noch 
geringerem AusmaB ~ueh im gesamten Hi rnmante l  feststellbur. Die Molekul~r- 
sehicht zeigt in fast  allen Hirnregionen die ffir eine leichte Meningitis typische Glia- 
ansammlung bei im allgemeinen gleichm~Biger diffuser Verteilung der Gli~zellen. 
~Nur ste]lenweise haben diese sich zu kleinsten •n6tehen formiert.  Die schon in den 
oberen Schichten geringffigige Ver~nderung n i m m t  nach den inneren l~inden- 
sehichten zu vollends ab. Im allgemeinen ist  sie f iberhaupt nur  in den Pia t r ichtern  
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und an einigen Capillaren der 3 oberen l~indensehiehten in Gestalt leiehtester 
Gef~ginfiltrationen erkennbar. Die Infiltrate bestehen vornehmlich aus Lympho- 
eyten. Daneben finden sich einige Plasmazellen. Leukocyten konnten nirgends 
nachgewiesen werden. 

Die Gro[3hirnrinde ist in ihrer gesamten Ausdehnung durch deutliche Lichtungen 
tier 11I. und V. Schicht gekennzeiehnet. Man sieht sowohl lamin~re wie areale 
Liieken. Echte herdfSrmige Aufbellungen werden jedoeh iiberall vermigt.  Auch 
zeigen sich innerhalb der Liicken nirgends Gliaver~nderungen. Fiir gef~gabh&ngige 
Liiekenherde besteht keinerlei Anhalt. 

Von den etwas st/~rkeren Ausmagen des im ganzen sehr milden meningoence- 
phalitischen Prozesses gibt Abb. 1 Zeugnis. Man sieht auf Abb. 1 a in den lateralen 
Bezirken des verl~ngerten Markes auger einigen auff~llig weiten und stark mit  Blut 
gefiillten Gef~Ben die leieht verdiekten weiehen IIaute, die an den Austrittsstellen 
der Itirnnerven, hier am N. acusticus, mit  gewisser Betonung hervortreten. Zwi- 
schen unterer Olive und Bindearm, in n~ehster N~he des Trigeminuskerns, sind in 
der S. retieularis einige mit  Lymphocyten und Plasmazellen besetzte Ge/ii[3in/iltrate 
erkennbar, einige Meinere aueh zwisehen den Fasern des H6rnerven. Welter ventral 
sieht man dann lockere Gliakn6tehen und, dicht benachbart zu" diesen, wieder 
Gef~ginfiltrate (Abb. i b). Die KnStehen bestehen ausseMieBlieh aus Makroglia- 
zellen. Die fiir die Gliasterne typisehen St~bchen sind auch in diesen Kn6tchen 
nicht feststellbar. Etwas st~rkere Infiltrate und KnStchen gibt es ganz vereinzelt 
auch im Kleinhirnmark wie im Bereieh der Nuclei dentati. Zu einem Ausfall der 
Dentatus- und der Purkinjezellen ist es dabei nirgends gekommen. An der K6rner- 
sehieht des Kleinhirns finden sieh keine Veri~nderungen. 

])as Mittelhirn zeigt regul~re Verh~ltnisse. Insbesondere erweisen sieh die Sub- 
stantia nigra und die ihr benachbarten Kerne als ungeseh~digt. Nut  im Corpus 
Luysi ist die Glia ein wenig vermehrt,  ohne dab jedoeh ein Ausfall oder eine Er- 
krankung der Nervenzellen erkennbar w/~re. Das HShlengrau ist o. B. 

Eine kleine Glianarbe wurde sodann im ventromedialen Thalamuslcern aufgedeckt 
(Abb. 2) 1. Sie besteht aus reihenf6rmig angeordneten Astrocyten mit  nur vereinzel- 
ten St~bchen. Ein infiltriertes Gef~B ist nicht welt yon der Narbe entfernt nach- 
weisbar. Im Narbenherd sind nur einige wenige Gang]ienzellen ausgefallen. Die er- 
haltenen sehen etwas dunkel und gesehrumpft aus; sonst f~llt an ihnen aber ledig- 
l ieh eine diehte Umlagerung mit  O]igodendrogliazellen auf, wodureh neuronophagie- 
~hnliehe Bilder entstehen. Die Narbe ist mlr wenig yore Ependym des 3. Ventrikels 
entfernt;  das in seiner N~he gefundene Gef/~ginfiltrat erseheint ependymitischen 
Ursprungs. Ausgesprochene Herde einer Ependymitis granularis sind nieht auffind- 
bar; doeh sieht man auch im Mittel- und Zwischenhirn leiehte Faltungen und Infil- 
trierungen des Ependyms, die freilieh nieht das Ausmal3 deter des Naehhirns in 
Abb. 1 erreiehen. 

Ependymitisehe Kerde mit  ventrikelnahen Gef~ginfi]traten finden sich u .a .  
aueh an den Ventrikelfl~chen der Caudata. Sie sind im NmsL-Bild durch feine pare- 
pendym~re Glias~ume, im Markscheidenbild durch entsprechend schmale Hyper- 
myelinisierungsstreifen des Caudatumrandes erkennbar. Aueh diese Vergnderungen 
sind relativ unbedeutend, gehen abet doch fiber das normale Mag subependymi~rer 
Gliaansammlungen hinaus und sind daher als Residuen der erw~hnten blanden 
Meningitis anzusehen. Die Chroniziti~t des Prozesses wird auch hier dutch die An- 
wesenheit yon Plasmazellen wahrscheinlich gemacht. Gliavermehrungen, u. a. etwa 
in Gestalt yon KnStehen oder grSBeren Narben, werden im Caudatum vermigt, 
ebenso im Putamen, das iiberhaupt vom ganzen Gehirn die geringsten Spuren des 

1 Ieh verdanke diesen Hinweis t terrn Prof. I-IALLERVORDEI"r, dem kurz naeh der 
Autopsie eine Itirnscheibe meines Falles iibersandt worden war. 
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meningoencephalitischen Prozesses erkennen l~l]t. Die Architektonik blieb sowohl 
im Putamen wie im Caudatum iiberall erhalten. 

Diese  r e l a t i v  ger ingf i ig igen ,  an  den  v e r s c h i e d e n s t e n  S te l l en  f e s t s t e l l b a r e n  

I~este en t z i i nd l i che r  E r s c h e i n u n g e n  e rmSg] i chen  noch  ke ine  E r k l / i r u n g  t ier  

H y p e r k i n e s e .  D e r  p a t h o g e n e t i s c h  we i t  b e d e u t s a m e r e  a n a t o m i s c h e  B e f u n d  

unseres  Yalles  l ieg t  in  e iner  o f fenbar  a n l a g e b e d i n g t e n  Anoma] i e ,  n/~mlich 

in  e iner  abnorm dichten Aneinanderlagerung der kleinen StriatumzeIlen. 

Abb. 2. Glianarbe im medialen Thalamus. NISSL-Bild. Vergr. 60 : 1. An der Stelle des Ganglienzell~usfalls 
sieht man eine streifenfOrmige, aus Astrocyten bestehende Narbe. Zwei noch erhaltene Ganglienzellen 

sind yon Gliasatelliten dicht besetzt 

Einzelne Gruppen besonders dicht zusammenliegender Ganglienzellen treten 
hervor. Im a]lgemeinen ist die Zelldichte aber eine iiberall gleichmggige (Abb. 3a). Sie 
betrifft die Caudata ebenso wie die Putamina. Ubera]l sind es nur die kleinen Striatum- 
elemente, die in der erw/ihnten pathologischen Dichtigkeit zusammenliegen und 
denen gegeniiber die grol~en Striatumzellen in relativ spgrlicher ]3esetzung erschei- 
hen, so dab auf manchen Photos lediglich kleine Zellen, aber keine grol]en Striatum- 
zellen zur Abbildung kommen. It:rankhafte Vergnderungen der Nervenzellen sind 
dabei weder an den kleinen noch an den grol]en Striatumelementen auszumachen. 
Beide sind gegeniiber der Norm nur merklich verkleinert, was aus einem Vergleich 
mit  den Zellen des Normalfalles (Abb. 3b) wohl deutlich hervorgeht. Die Glia ist 
dabei nirgends vermehrt. Auch Gliasterne lassen sich im Striatum nirgends entdecken. 

A n  der  M a t t s c h e i b e  des  M i k r o p h o t o g r a p h i e g e r / i t e s  h a b e  ich d a n n  die 
S t r i a t u m z e l l e n  unseres  Fa l les  wie  d i e j en igen  des n o r m a l e n  Verg le ichs-  
fal les,  schliel~lich auch  die y o n  ch ron i schen  Choreaf / i l len ,  jewei ls  in  d e n  



Abb. 2. (Unte rschr i f t  s. S .537) 
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g l e i c h e n  S c h n i t t e b e n e n  ausgezShlt. I n  a l l e n  S c h n i t t e b e n e n  k o n n t e  i ch  be i  

u n s e r e m  P a t .  e i n e n  gegeni~ber dem iVormalen beinahe doppelt so grofien, 
gegeni~ber den Choreati]cergehirnen 8real so gro[3en Gehalt kleiner Striatum- 
zellen f e s t s t e ] l e n  (Tab .  1). P u t a m e n  u n d  C a u d a t u m  z e i g t e n  d a b e i  f a s t  d ie  

g l e i c h e n  W e r t e .  N u t  a n  d e n  l ~ a n d g e b i e t e n  d e r  C a u d a t a  g a b  es e t w a s  ge-  

r i n g e r e  Z a h l e n  f i i r  d ie  k l e i n e n  Ze l len ,  w o g e g e n  d ie  G l i aze l l en  h i e r  d e u t l i c h  

v e r m e h r t  w a r e n .  E s  h a n d e l t e  s i ch  h i e r  a b e r  ] ed ig l i ch  u m  die  e r w ~ h n t e n  

s c h m a l e n  Z o n e n  t ier  g l t e r e n  s u b e p e n d y m ~ r e n  m e n i n g o e n c e p h a l i t i s c h e n  

H e r d e .  I n  d e n  S t a t i s t i k e n  d e r  T a b e l l e  w u r d e n  d ie  C a u d a t a  d a h e r  n i c h t  

b e r f i c k s i c h t i g t .  

D i e  in  T a b e l l e  u n d  D i a g r a m m  z u s a m m e n g e s t e l l t e n  Z i~h lungen  a u s  d e m  

Putamen e r g e b e n  e i n w a n d f r e i ,  d a 6  d ie  p a ~ h o l o g i s c h e  Z e l l d i c h t i g k e i t  i n  

u n s e r e m  G T K - F a l l  l ed ig l i ch  die  kleinen S t r i a t u m z e l l e n  be t r i f f t .  D i e  Z a h ]  

d e r  g r o B e n  S t r i a t u m e l e m e n t e  e n t s p r a e h  e t w a  d e r  N o r m .  E b e n s o  d ie  d e r  

Gl iaze] len ,  d ie  be i  d e n  c h r o n i s c h e n  C h o r e a t i k e r n  a u f  m e h r  a ls  d a s  Dre i -  

f a c h e  a n g e s t i e g e n  s i n d  ( A b b .  5). 

Ausgcz~hlt wurdcn schlieBlich auch die Striatumzellen des auf  S. 542 besprochenen 
Dewulf van  Bogaertschen Falles ~. Wie die Tabelle S. 538 u. Abb. 4e zeigt, fanden 
sich hier kcine unserem Fal]c cntsprechendcn Ver~ndcrungen. 

U m  die Zah]enunterschiede aueh im Zellbild demonstr icrcn zu kSnnen, sind in 
Abb. 4 ~IssL-Bi]der der Str ia ta  des eigenen Falles (Abb. 4d), des normalen 
Erwachsenen (Abb. 4c) und tines typischen Falles yon Chorea Hunt ing ton  (C 47 
der Vogtschen Sammlung) gegeniibergestellt (Abb. 4f). Die Bfldcr s tammen allc 
aus dem Grenzbezirk zwischcn ventralen und dorsalen Pu tamenabschni t t en  sowie 
aus der Mitre zwischen Pu tamen  mediale und  laterale in HShe der vorderen Com- 
missur. Die Schnit te  waren allc 20 # dick und  wurdcn bei 200facher VergrSBerung 
aufgenommen. An den charaktcrist ischen Differenzen der Zelldichte besteht  hier- 
nach wohl kein Zwcifel. Man erkcnnt  die im Vergleich zum ~qormalbild (Abb. 4e) 
enge Aneinander]agerung der kleinen Striatumzellen unscres GTK-Falles (Abb. 4 d), 
wobei auch wieder die Kleinheit der Zellen unscrcs Falles auff~]lt. Am dichtcsten 
mi t  Zellen besetzt  ist das Bild dcr Chorea (Abb. 4f). Doch vermag schon die vor- 
]iegcnde VcrgrSBerung dcutlich zu zeigen, dab der Schni t t  hicr fast allcin mi t  Glia. 
zellen ausgefiillt ist ;  die Striatumzellen sind dagcgen so gu~ wie verschw~nden. 
Im Bild ]asscn sich nur  noch 4 kleine Striatumzcllen feststellen. Sie sind hoehgradig 
abgeblaBt und  an den R~ndern unterbrochen, d. h. in Aufl6sung begriffen. 

Die Mar]cseheidenschnitte dersclben Schnit tebene (vordere Commissur) schen wit  
bei l ~ f a c h c r  VcrgrSBerung in den dari iberstehenden Abb. 4a, b, c. Nur  das 
Markschcidenbild des Choreatikers en t s t ammt  einer frontaleren Sehnittcbene. 
1VIan erkennt  in 4a  die geringftigige Verkleinerung yon Caudatum und Pu t amen  

1 Hcrrn  Prof. vA~ :BoGAERT danke ieh hiermit  vie]ma]s fiir die freundliche Uber- 
lassung der Stammganglienschnit te  seines Falles. 

~- Abb. 3a. Zellbild des Putamens unseres GTK-Patienten aus dem Grenzbereich zwischen Putamen 
mediale und laterale in der 5[itte zwischen ventralem und dorsalem Bezirk. Schnittebene: geschlossene 

vordere Comm~ssur. ~IssL-FS, rbung. Vergr. 200 : 1 
~-- Abb. 3 b. Dieselbe Stelle beim gleichaltrigen iVo~mal/all bei gleicher Vergr61~erung. Der Unterschied 
yon Zellgr6Be und -dichtigkeit ist deutlich. Sowohl die groBen wie die kleinen Striatumzellen sind bei 
unserem l~at. gegenfiber der STorm verkleinert, zeigen sonst j edoch keine pathologischen Veriinderungen. 

Die Glia is~ nich~ vermehrt. Keine tterderscheinungen 
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u n s e r e s  F a ] l e s  y o n  G T X  g e g e n t i b e r  d e m  n o r m a l e n  E r w a c h s e n e n  ( A b b .  4 b ) ,  i n  4 c  

d i e  s e h r  v i e l  b e d e u t e n d e r e  S t r i a t u m a t r o p h i e  b e i  d e r  c h r o n i s o h - p r o g r e s s i v e n  C h o r e a .  

D e r  F a l l  d e r  A b b .  4 c  b e t r i f f t  e i n e n  41j~ ihr .  P u t . ,  d e r  d ie  e r s t e n  Z u c k u n g e n  i m  

18. L e b e n s j a h r  b e k a m .  D i e  K r a n k h e i t  d i e se s  C h o r e a t i k e r s  h a t t e  a l so  n i c h t  
e i n m a l  a n n i i h e r n d  d i e  g l e i c h e  D a u e r  w i e  b e i  u n s e r e m  G T X - P a t i e n t e n !  

Abb. 4. Frontalschni~te dm'eh die Stammganglien in H6he der noch nicht geschlossenen vorderen Kom-  
missur: a u. d vom eigenen Fall (GTK), b u. e yore normalen Vergleichsfall, c u. f yon einer chronisch- 
progressiven Chorea (C 47 der Vogtschen Sammlung). Obere Reihe: die Str iata im 5'[arkscheidenbild 
(]:[eidenhain), Vergr. 1,5 : 1. Untere t~eihe: die entsprechenden Zenbilder (Kresy]violett), Vergr. 200:1. 
5ian erkennt in Abb. 4a  die geringe Verschm~lerung des Caudatnms des GTK.-Falles an einer ge- 
linden Abflachung tier Ventrikelansbuchtung. Der Ventrikel ist gegentiber dem Normalbild (Abb. 4b) 
entsprechend erweiter~, gela t ive  K]einheit des ~2utamens, dessert ):[arkfaserbiindel bei tier GTK 
(Abb. 4a) etwas dichter als beim Normalfall zusammenliegen. Im Vergleich mit  der schweren Striatum- 
atrophie bei Chorea Hunt ington  (4c)ist  die Verkleinerung des Str ia tum bei GTK gering. Alle ZelI- 
bilder s tammen aus dem Grenzbereich zwischen Putamen mediale und laterale und aus der lViitte 
zwischen ventralem nnd dorsalem :Putamenanteil. Pathologisch dichte Aneinanderlagerung der 
kleinen Stratiumzellen bei der GTK (Abb. 4d). Die Striatumzellen selbst sind kleiner als die yore 
Normalfall in Abb. 4e, sonst aber histologisch unver~ndert.  Bei der Chorea (Abb. 4l') finden sich 

nut  wenige schattenhafte Striatumzellen und excessiv gewncherte Gliazellen 
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Die S t r i a t u m v e r ~ n d e r u n g e n  unse re s  e igenen  Fal les  s i nd  n i rgends  f leckf6rmig,  
s o n d e r n  d i / /us .  Sie be t re f fen  das  S t r i a t u m  in  al len Schni t tebenen ,  die med ia len  
S t r ia tumte i l e  ebenso wie  die lateralen.  W i r  f~nden  im  g e s u m t e n  i ibr igen Gehi rn  ke in  
Gr i s eum m i f  ~hn l ichen  re l a t iven  Ze l l ve rmehrungen .  t t i r n r i n d e  wie S t a m m h i r n -  
ke rne  zeigten,  v o m  S t r i a t u m  u n d  y o n  d e n  ub i qu i t~ r en  leich~en m e n i n g i t i s c h e n  Ver- 
~ n d e r u n g e n  abgesehen ,  in al len mi r  zug~ng l i chen  S c h n i t t e n  v i e lmehr  e ine regu la te  
Ze]ldicht igkei t .  Die  B e f u n d e  e rh~l ten  d a d u r c h  ein  besonderes  Gewicht ,  dab  die in 
der  Tabolle  au fge f i ih r t en  Zah lenwer t e  des  n o r m a l e n  E r w a c h s e n e n  (Abb. 4b)  y o n  
e inem in P~raf i ln  e i ngebe t t e t en  Gehi rn  s t a m m e n ,  w ~ h r e n d  es s ich  bei  m e i n e m  F~ll 
u m  Cel lo id inschni t te  hande l t .  W i r  wissen,  da~ im  Celloidin das  H i rngewebe  weir  
wen ige r  als d u t c h  die Pa ra f f ine inbe t~ung  z u m  S c h r u m p f e n  k o m m ~  (Rosn ,  Sa~-  
K~ssow). W e n n  ich also in d e m  ce i io id inbehande l ten  Geh i rn  me ines  G T K - P a t .  berei ts  
e ine so we i tgehende  V e r m e h r u n g  der  k le inen  S t r i a t u m e l o m e n t e  fes ts te l len  konn t e ,  so 
isf  diese V e r m e h r u n g ,  a n  den] Paruff inverg]eichsf~l]  gemessen ,  in  Wirk l i chke i t  eine 
noch  gr6Bere. 

Vergleich mit dem kindlichen Striatum 
Wegen der ~hnlichkeit des kindlichen Stria~um mit dem unseres Falles 

in Hinsicht der Zelldichte wurden acht normale IcindlicheGehirne vom Neu- 
ffeborenen bis zum 6. Lebens~ahre sowie zwei menschliche Embryos ~uf die 
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Abb.  5. Diagrc~mm der Zah~enwerte der Str~atumze~len. a normaler  ~rwachsener ;  b norma]er  1k~eugebo - 
re~er;  c normales, einj~s K i n 4 ;  d GTK (eigener ~aI1); e Fa l l  D~,W13~F u. yA~T JBO6~A~I~T; 
f eh~'onisch-progressive Chorea (8 F~lte yon C. und O. u errechnet aus dem arithmetischen lVli~tel 
der in drei ]~benen gewonnenen Zellzahlen (s. Tabelle). Die weiBen ~iicher bezeichnen die Anzahl der 
groBen Striatumzellen, die schwarzen die der kleine, n Striatuinzellen, die schraffiel%en die Anzahl dot 
Gliazellen. Zugrundegelegt wurden die vom NormalfaU ermi~telten Werte: in 4 mm 2 (310 Schnitten) 

3 groBe Zelle~, 172 kleine Striatumzellen und 283 Gliazellen 
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Zel ld ich t igke i t  ihrer  corpora  s t r i a t a  un tersucht .  Verwendung  fanden  auch 
hier nur  20 # dicke Schni t te .  Alle Kindergeh i rne  w~ren, wie unser  Fa l l  
yon  GTK,  in Celloidin eingebet te t .  Die Zel lbi lder  der  k ind l ichen  Str ia t~ ,  
sowie die an diesen Gehirnen vorgenommenen  Ausz/~hlungen (Tab. 1, 
Abb.  5) zeigen bemerkenswer te  [ )be re ins t immungen  der  f r i ihkindl ichen 
F/~lle mi t  dem Streifenhiigel  unserer  GTK.  Hinsichtlich der Zelldichte ent- 
spricht unser G TK-Fall  anniihernd dem sines normalen einjiihrigen Kindes. 
Die Zellen des Neugeborenen  sind naturgem//l~ noch kle iner  als die unseres 
Pa t i en ten .  Dieser  rang ie r t  in dieser Hins ich t  zwischen dem l~eugeborenen 
und  dem normalen  Erwachsenen.  Das einji~hrige normale Kind zeigt so- 
wohl die gleiche Striatum-ZellgrSfie als Zelldiehte wie unser GTK-Pat .  
Wie schnell  sieh die Zel ld ichte  in der  menschl ichen Ontogenese 
/~ndert, wi rd  durch  Vergleich der  Tab.  1 u. Abb.  5b  u. c deut l ich.  Da  die 
Gliaze]len beim Neugeborenen  noch sehr blab und  unscharf  begrenz t  sind, 
stiel] ihre Ausz/ ihlung n ich t  nur  in der  Pro jek t ion ,  sondern  much im Mikro-  
skop auf  Schwier igkei ten.  Eine  i r r t i iml iche  Mitz/~hlung der  Gliazel len bei  
der  Er fassung  der  k le inen S t r i a tumze l len  konn te  jedoch du tch  die vSllig 
verschiedene S t r u k t u r  und  F/~rbung wenn n icht  auf de r  Mat t sche ibe ,  so 
dureh  wiederhol te  mikroskopische  Kont ro l l e  sicher ausgeschlossen werden.  

Methodisch war die Z~hlung im Striatum verhaltnism~Big einfach, da die Zellen 
hier nicht so dicht zusammelfliegen wie iIn Cortex. Es bedurfte daher auch nicht 
nachtr~glicher 3/[ultiplikationen der gefundenen Werte mit den Reduktionsformeln 
yon AoDuJ~R, I)OR~FELD, I~OWLA:SD U. a.m. Berficksichtigt wurden durchweg nur 
Zellen mit deutlich sichtbarem Nueleolus bzw. (bei der Glia) mit gut sichtbaren 
Kernen. Die Ausz/~hlungen fanden bei 400facher VergrSBerung start. In Zweifels- 
fitllen wurden st/irkere Linsen verwandt oder das nicht projizierte mikroskopische 
Bild selbst herangezogen. Die meisten der zun/tchst in der Projektion ermittelten 
Zahlenwerte habe ich im Mikroskop mittels Ocularnetzmikrometers noch einmal 
naehgez~hlt und dabei nur ganz geringffigige ])ifferenzen gefunden, die das Er- 
gebnis der Projektionsz/ihlung nicht wesentlieh ver~nderten. 

Besprechung der Ergebnisse 

I.  Pathologische Anatomie 

1. Bisherige ana tomisch  untersuchte  F~ille (BING, DEWULF O.VAN BO- 
GAEIa~). Bevor  ich zur  Auswer tung  meines obigen Befundes  fibergehe, 
bedar f  es einer kurzen  l%fickschau auf  die Lite~utur. Bisher  g ib t  es yon  
G T K  ledigl ich zwei F~lle,  bei  denen ein ana tomische r  Befund  erw/~hnt 
i s t :  der  yon  R. BI~C (1925) und der  yon  DEWULF u. VAN BOGAERT (1941). 

Uber den Bingschen Fall erfahren wir yon dem Autor nur einige Zei]en. B. be- 
richter von ihm im Rahmen einer Arbeit fiber ,,lokale Muskelspasmen und Tics", 
Er s~gt dabei nur beil~ufig, dal] es sieh um einen jungen Mann gehandelt babe, 
der bis zu seiner Tic-Erkrankung gesund gewesen sei und nach Fehlschlagen einer 
mit grSl3ten Hoffnungen begonnenen Psychotherapie Suicid begangen h~tte. Dieses 
Suicids wegen wurde eine ausw~rtige gerichtliche Sektion n5tig und der Autor 
batte nicht die MSgliehkeit, eine histologische Untersuehung des Striatum dureh- 
zusetzen. So sind wir hier lediglieh auf den Sektionsbefund angewiesen, der auBer 
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einigen meningitischen Verdiclcungen und Verwachsungen in der Gegend des Facialis- 
austritts keine gr6beren Veriinderungen ergab. 

Uber den Fall DEWULFS U. VA~ BOGAE~TS war in unserer ersten Arbeit mit 
CLAVSS schon berichtet worden. ]:)as Gehirn zeigtc hier keinen kranlcha/ten Be/und. 
Doch hatten die Tics der klinischen Beschreibung nach in dicsem Falle einen vor- 
nehmlich peripher-refiektorischen Ch~rakter. Der Fall war aul~erdem durch mannig- 
fache andere Hyperkinesen kompliziert. Ich m6chte ihn deshalb nicht mit Sicher- 
heir in die Krankheitsgruppe der GTK einreihen. Unsere Zellz~hlungen dicses 
Falles (vgl. Tab. S. 538) ergaben dann auch entsprechend ubweiehende Befunde. 

2. Eigener Fall. Zwei Hauptgruppen yon Ver~nderungen lassen sich 
histo]ogisch in unserem eigenen Fall unterscheiden : 1. die eigenartige Zell- 
dichte der corpora 8triata und 2. die meningoencephaIitischen Herde, ein- 
schliel~]ich der Glianarbe im medialen Tha]amus. 

a) Striatumbe]und. Als wesentlich ffir die pathophysiologische Aus- 
wertung unseres Falles erscheint uns die erste Gruppe yon Veri~nde- 
rungen, ni~mlich die aus Abb. 3 u. 4 zu ersehende abnorme Dichte und 
Kleinheit der kleinen Striatumzellen. 

Die Gr5i~enreduktion der Ze]len war zwar nicht sehr erheblich und 
selbst die festgestellte pathologische Dichte der kleinen Zellen ist f fir 
manche auf den ersten Blick ein so wenig einschneidender Befund, dal~ 
man geneigt sein k6nnte, fiber ihn hinwegzusehen, vor allem, wenn man, 
wie gew6hnlich, bei der Bewertung der Striatumsch/iden fiberhaupt die 
meist so viel deutlicheren Stri~tumherde der Chorea oder Athetose zugrunde 
legt. Es frag~ sich freilich, ob Tic und Chorea (bzw. Athetose) einander auch 
wirklich so nahe stehen, dab man beiden Hyperkinesengruppen das- 
selbe oder auch nur ein/~hnliches Substrat zugrunde legen darf. Auf die 
bedeutenden klinischen Unterschiede zwischen beiden Bewegungs- 
st6rungen war schon in der k]inischen Arbeit mit C~Auss verwiesen 
worden. Auf Grund dieser klinischen Differenzen konnte in unserem Tic- 
F~ll, so sagten wir dort, einder Chorea ~hnlicher Hirnbefund schlechter- 
dings nicht erwartet werden. Se]bst eine relativ kleine, circumscripte 
Striatumsch~digung - -  nach FOnRSTnR u. A. JAKOB ist der Tic ein lok~les 
Athetosesyndrom - - ,  kommt ffir unsere GTK schon deshalb nicht in 
Betracht, weft es sich bei dieser ja gerade um eine generalisierte Hyper- 
kinese handelte, deren anatomisches Substrat, wenn fiberhuupt, ebenfalls 
nur in fiber den ganzen Streifenhiigel ausgebreiteten, also nicht in um- 
schriebenen Iterdprozessen nach Art einer Cyste oder eines scharf- 
begrenzten Entzfindungsherdes, bestehen kann. Aus diesem Grunde dfirfte 
unserem eigenen Befund der fiber das Striatum gleichm~l~ig verbreiteten 
pathologischen Dichte der lcleinen Zellen, dem sog. Zwergwuchs (C. u. O. 
Vor die gleiche Substratwertigkeit zukommen, wie grobe ~okale 
L~sionen sie im ~all der Chorea besi~zen. 

b) Zur Theorie des Zwergwuchses. Anatomic und klinische Bedeutung 
des Zwergwuchses sind relativ wenig bekannt. Dem folgenden Auswer- 
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tungsversueh sei daher ein kurzer Rfickblick auf die Literatur  der Cyto- 
hyperplethik vorangestellt. 

C. u. O. VOGT haben die auffallend enge Aneinanderlagerung von 
Ganglienzellen, wenn sie, wie in unserem Falle, zug]eich mit  einer Klein- 
h e r  dieser sonst nicht ver/inderten Ze]len einhergeht, als Zwergwuchs oder 
Nannoehoresie bezeiehnet. Sie verstehen darunter eine Entwieklungs- 
anomalie, der verschiedene Ursachen zugrunde liegen kSnnen. Die Ze]l- 
diehte (Cytohyperplethik) kann naeh C. u. 0. VocT eine prim//re und 
eine sekund/~re sein. Innerhalb dieser beiden Hauptgruppen werden 
wieder absolute und relative Formen abgezweigt. Eine prirniire absolute 
Cytohyperplethik w/ire durch abnorm starke Vermehrung der Neuro- 
blasten des betreffenden Griseums m6glieh. Ob es eine solehe Form in 
Wirklichkeit gibt, ist bislang nieht entsehieden. Einschl/igige Beobaeh- 
tungen existieren fiber sie bisher nicht. Dagegen ist das Vorkommen einer 
prim~iren relativen Form der Cytohyperplethik durehaus bekannt. Es 
handelt sich hierbei um eine Wachstumshemmung des betreffenden 
Griseums als Ganzen: die in embryonalen und frfihkindlichen Stadien der 
Hirnentwieklung normale Cytohyperplethik behalten einzelne Grisea bis 
in sp/Rere Jahre  bei. C. u. O. VOGT haben verschiedene F/ille eines solchen 
prim/~ren kernspezifischen Zwergwuchses beschrieben (1922, 1950, 1952). 

Weit h//ufiger als die prim/~re ist vermutlieh die sekundiire Cytohyper- 
plethik. Man darf sie sich als ein prozeBbedingtes Zugrundegehen der 
Intercellularsubstanz vorstellen, wodurch die Zellen ers~ naehtr/iglieh 
zusammenrfieken. Da in der Regel dieses Zugrundegehen der Zwisehen- 
zellsubstanz nieht gleiehm/~Big vor sich geht, resultiert bei der sekund/iren 
Cytohyperplethik gewShnlich ein mehr fleekf6rmiges Muster der Zell- 
diehte, wie z. B. HoPs es bei einer atypisehen Chorea im Striopallidum 
sah, wghrend die Zelldichte bei den prim/~ren Formen des Zwergwuehses 
fiber den ganzen Kern gleichm/il~ig ausgebreitet zu sein pflegt. 

c) Der Zwe~ywuchs ale Subatrat der GTK. Wie sehwierig die Diagnose 
der jeweiligen Form des Zwergwuehses im Einzelfall sein kann, wird yon 
C. u. 0. VOGT immer wieder ausdrficklich betont. In  unserem Falle dfirfte 
die sehon an sich bestrittene absolute prim//re Form zungehst ausscheiden. 
In Betraeht  kommen hier nur die prim/~re relative und die sekund/~re 
Form des Zwergwuchses. Da die fiir die sekund/~re Zwergwuehsbildung 
typische fleckfSrmige Verdiehtung der Zellen in unserem Fall nicht naeh- 
weisbar war, die abnorme Dichte der kleinen Striatumzellen sich viel 
mehr in allen Ebenen als yon gleiehem AusmaB erwies und entzfindliche 
Herderscheinungen innerhalb des Striatums ebenfalls vermiBt wurden, 
dfirfte in unserer eigenen Beobaehtung die als Waehstumshemmung auf- 
zufassende primiire relative Cytohyperplethik die wahrseheinliehere sein. 
Ihr  Vor]iegen ist oft deshalb nicht ganz sicherzustellen, weft das sie aus- 
zeichnende anatomische Bild einer gleichmgBigen abnormen Diehte der 
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Zellen hin und wieder auch durch sekunds Prozesse nachgeahmt werden 
kann, dann n/~mlich, wenn das entziindliche Geschehen den betreffenden 
Kern einmal ausnahmsweise in gr6Berer Ausdehnung befs oder sich in 
einem so friihen Krankhei tss tadium abspielte, dab der Heilungsprozeg die 
ursprfinglich bestandenen Unregelm/~gigkeiten in der Ausbreitung des 
histologischen Krankheitsbildes wieder zum Verschwinden bringen kann. 

Auch bei unserem Pat .  begannen die klinischen Symptome der GTK 
im frfihen Kindesalter.  Jedoch sagte uns die Anamnese niehts yon einer 
so welt zuriickreichenden Meningitis oder sonstigen Gehirnkrankheit, die 
als Ursache dieser ersten Unruheerscheinungen h/itte rangieren kSnnen. 
Eine encephalitische Komplikat ion des im 7.Lebensj ahre durchgemaehten 
Seharlachs war nach dem klinisch genau beobaehteten Verlaufe durchans 
unwahrscheinlich. Die histologisch festgestellten Reste obiger Meningo- 
encephalitis entsprechen nicht dem Typus der Schar]achencephalitis und 
als Ursaehe der Zwergwuchsbildung des Striatums kommen sie schon des- 
halb nieht in Betracht,  weil sie ihrem Alter naeh kamn in die frfihe Kind- 
heir des Pat .  zuriiekreichen diirften und das Str iatum yon ihnen gerade 
am wenigsten betroffen war. So verbleibt fiir unserem Fall nur die primiire 
relative Form des Zwergwuchses, und wir dfirien bei aller Reserve, die 
hinsicht]ieh der so sps Kasuistik der Cytohyperplethik geboten ist, 
auf ]eden Fall das eine feststellen, dab der Zwergwuehs, sei er seiner 
Entstehung nach angeboren oder erworben, das Zuriickbleiben eines 
Griseums auf einer friiheren Entwicklungsstufe bedeutet:  das Str iatum 
ist in unserem Fall nieht grob fokal erkrankt,  sondern hat  aui Grund 
einer nicht bekannten Sch/~dlichkeit die kindliehe Form der Zelldiehte 
dureh das ganze Leben beibehalten. Nieht nut  klinisch, sondern auch 
histologiseh zeigten sieh entspreehend Merkmale allgemeiner Kindlich- 
keit, deren Zuordnung auf S. 546 versucht werden sol]. 

d) Meningoencephalitis. Bei der Auswertung und funktionellen Analyse 
beider Ver~nderungsgruppen erseheint die meningoeneephMitisehe ihrem 
Ausmal3 naeh relativ so unbedeutend, dab man sich zun/iehst nieht reeht 
dazu entsehlieBen kann, sie i iberhaupt als Substrat  des nahezu 40 Jahre  
bestandenen Tie-Leidens heranzuziehen. Man darI wohl die Ver- 
mutung s dab sie die Hyperkinese unseres Pat.  intensivierte. DaB 
sie dieselbe hervorrief, ist jedoeh nieht anzunehmen. So m6ehte ieh sie 
bei aller gebotenen Zurfiekhaltung zun/~ehst als etwas Interkurrentes,  
Sekund/ires ansehen. Freilich berichtete aueh BI~G inseinem GTK-Fall  
yon einer ,,Meningitis", und zwar einer solehen, die wiederum vornehm- 
lich im Nachhirn lokalisiert war nnd hier aueh wiederum mit  besonderem 
Befall der austretenden Hirnnervenwurzeln einherging. Wenn dort yon 
sehwartigen Verdickungen die Rede ist, liegt mithin auch in BI~Gs Be- 
obachtung ein ehronischer, und in der Vorgesehiehte l~nger zuriiekzu- 
verlegender ProzeB vor. Diese auffs Gleichartigkeiten zwischen der 
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Bingsehen und der eigenen Beobaehtung k6nnen ein Zufall sein. Da es 
sonstige anatomisch untersuehte GTK-F/~lle abet noeh nicht gibt, ist die 
M6gliehkeit eines ftir GTK spezifischen Befundes nieht abzuweisen. 
N/iheres fiber die Meningitis im Falle BII~OS erfahren wit leider nicht, 
weft eine mikroskopische Untersuchung des Gehirns nieht stattfand. Be- 
zfig]ich des Alters meningoeneelohalitiseher Herde besteht zudem patho- 
logisch-anatomisch fiberhaupt noch keine Einigkeit. Nach Liquorunter- 
suehungen nimmt man an, dab Meningitiden nur Woehen oder Monate, 
sehr selten Jahre andauern k6nnen. Wenn jedoeh SC~A~TE~BI~A~I) Yon 
10--20 Jahre hindurch bestehenden Meningitiden berichtet und diese 
aueh histologiseh verifiziert, so sind die in unserem Fall gefundenen 
leichten meningitischen Ver//nderungen ffir die Entstehung der GTK 
vielleicht doch nicht ganz gleiehgiiltig. Zum mindesten kann eine zus/itz- 
liehe Verschlimmerung des Tic-Leidens durch eine solehe ehronische 
Meningopathie nicht ausgesehlossen werden, zumal dieses im eignen 
Fall dutch einen besonders starken Reizhunger und Beseh/tRigungs- 
drang kompliziert war und die GliaknStehen sieh hier vornehmlieh in 
der Substantia reticularis fanden, der seit Mol~uzzI u. MAGou~ die Be- 
deutung eines Hirnstammaktivierungssystems zukommt. Ffir die heute 
soviel diskutierte Rolle des unspezifischen afferenten Aktivierungs- 
systems der Substantia retieularis und des intralamins Thalamus 
erscheint die Lokalisation der meningoencephalitischen Herde des Hirn- 
stamms in der Substantia retieularis und den afferenten Leitungsbahnen 
jedenfalls nieht ohne Interesse. 

Es bleibt noeh zu diskutieren, ob dem meningo-eneephalitisehenBefund 
ffir die Straussehe Deutung unseres Falles als postehoreatisehe Bewegungs- 
st6rung eine Bedeutung zukommt. Naeh dem histologisehen Befund ist 
allerdings keine siehere Entseheidung fiber das Alter der entzfindliehen 
Vergnderungen mSglieh und man wird deshalb aueh die a r e  Erklgrung 
unseres Falles dureh STnACS als ehronisch perennierende Chorea minor 
naeh allergiseher friihkindlieher Meningoeneephalitis nieht mit Sieherheit 
ablehnen k6nnen. Wir glauben allerdings, dab eine erst mit 7 Jahren 
durehgemaehte Chorea die Entwieklungshemmung des Striatums nieht 
mehr erklgren kann. Die Glianarbe im medialen Thalamus, fiber deren 
Alter aueh keine sieheren Aussagen mSglieh sind, erseheint ihrem Umfange 
naeh viel zu unbedeutend. Man wird sie ebenso wie obige Ver/~nderun- 
gen im Naehhirn, wenn fiberhaupt, so hSehstens als zus/~tzliehen Faktor  
der Ausl6sung oder Unterhaltung der Hyperkinese verwerten k6nnen. 

II. Pathophysiologische Folgerungen aus dem Itirnbe[und 

Versuche einer pathophysiologisehen Begrfindung der Tie-Krankheit 
mfissen yon dem festgestellten anatomischen Entwicklungssehaden des 
Striatums ausgehen, und wir haben diesen mit den klinischen Symptomen 
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zu korrelieren. Ein wichtiger Hinweis ist die Ahnlichkeit des striiiren 
Zwergwuchses unseres Falles mit dem normaIen kindlichen Striatum. Ich 
verweise dazu nochmals auf die Zellz/~hlungen der Abb. 5. Wenn die 
anatomischen Bilder des kindliehen Striatums mit  dem Streifenhtigel 
unseres Falles eine solche t3bereinstimmung zeigen, so sind auch Sym- 
ptomatologie und Klinik auf etwaige Ubereinstimmungen zu prfifen. 

a) Psychomotorischer In]antilismus. Nahezu alle bisherigen Beschreiber 
der G T K  sprechen yon einem psychophysischen, zum mindesten yon 
einem psychomotorischen Infantilismus der Tic-Patienten. Motorische 
Merkmale des Infantilismus sind die Zappeligkeit und t3berfluftmotorik 
(HoMBVRGEa), genauer gesagt : das t3berwiegen der Ph~ntasie- und Spiel- 
bewegungen (sham occupations) tiber die intendierte Willkfirmotorik 
(SotT~IA~), In  der Krankheitsgeschichte unseres Falles war hiervon aus- 
ftihrlich die Rede (vgl. die klinische Arbeit mit  CLA~SS). Will man diese 
immer wieder beobachteten motorischen Eigenarten der GTK lokali- 
sieren, so lieg~ es nahe, sie ~ls Entwicklungsschaden aufzufassen, entweder 
~ls Stehenbleiben der ausdrueksmotorischen Zentren auf der kindlichen 
Stufe oder als Regression auf diesen Friihzust~nd. Das Str iatum ist seit 
C. u. O. VOaT ~ls alas hSchste Zentrum der Ausdrucksmotorik anzusehen 
und einem Zwergwuchs der kleinen Striatumzellen darf dementsprechend 
eine Substratwertigkeit  ~fir die infantile Motorik der GTK durchaus zu- 
kommen. Man kann sich gut vorstellen, daft in t3bereinstimmung mit  dem 
anatomisch vorhandenen Ausmaft dieser stri/iren Cytohyperplethik auch 
klinisch ~lle Uberg~nge yon der noch physiologischen infantilen Zappelig- 
keit zu den pathologischen Ausmaften der Tic-ttyperkinese m5glich sind. 
Diese Uberg~nge waren es, die die /ilteren franzSsisehen Autoren ver- 
anlaftten, die G T K  tiberhaupt in den hysterischen Formenkreis einzu- 
reihen. DaB dem nicht so ist, vielmehr aueh die noch physiologischen 
Grade der Zappeligkeit wie die kindlichen Eigenarten der Motorik fiber- 
haupt  ihrerseits einen anatomischen und ffir dieses Alter normalen Grad 
des Zwergwuchses ira corpus str iatum voraussetzen, dfirfte nach obigem 
welt wahrscheinlicher sein. 

b) Die Verbindung yon Hyperkinese mit Iterations- und Drangsym- 
ptomen. Andere ebenso kardinale Merkmale der GTK sind die Echolalie, 
KoprolMie sowie vor allem die mannigfachen zwangs~hnlichen Syndrome, 
an der Spitze der erw~hnte Bewegungs- und Besch/~ftigungsdrang. Echte 
Zwangserscheinungen fehlten in unserem Falle und scheinen bei GTK 
einer genaueren Durchsicht der Literaturf~lle zufolge auch nicht vor- 
zukommen. )/[it TmELE dfirfen wir hier nur yon Dr~ng- und Impulshand- 
lungen sprechen, die sich, wie wir sahen, nicht bloft auf die Extremit~ten,  
sondern auch auf die Sprachmotorik beziehen und die Akte der Denk- 
handlung einbegreifen. Wir kennen diese Dr/~nge sehr gut yon gewissen 
Stadien der E conomoschen Encephalitis (vgl.Beschreibungen yon B~3RGER, 
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MAYE~-G~oss, GAMP~a, H ~ A ~ ,  P~Rsc~, STE~BERO U: a.), ffir die 
der organischc Charakter der Drangsymptome litngst feststeht, wenn 
auch dcr spezielle Ort der ffir die Dr~nge verantwortlichen L/~sionen bei 
der Multipliziti~t der encephMitischen Herde nicht zu sichern war. Im 
Vordergrund des anatomischen Brides standen bei diesen Encephalitikern 
zweifellos die Mittelhirrdi/sionen. Doch fi/]lt es schwer, so hochkomplexo 
Dri~nge wie z. B. die Koprolalie unseres GTK-Patientcn lediglich den 
Mittelhirn]/~sionen zur Last zu legen. Die Beobachtungen der Ence- 
phalitisepidemien konnten den Beweis einer ausschlieBlichen Mitte]- 
hirnlokalisation der Dri~nge auch durchaus nicht erbringen, und da unscr 
GTK-Fall  fibcrhaupt keine Mittelhirnherde aufwies, als einzige 
deutlichc L~sion stat t  dessert lediglich die Zelldichtigkeit des Striatums 
zu ermitteln war, liegt es nahe, auch die Drangsymptome unserer Tic- 
Krankheit  wenigstens mittelbar auf diesen Striatumschaden zu beziehen. 
Wir wisscn, da{3 dem Striatum sowohl yon niederen Stanlmhirnzentren 
wie auch yon der Rinde via Thalamus afferente Leitungcn zustr6men 
(C. u. O. VOOT, HASSL~), hier also spinale und cerebellare, durch 
Zwischenneurone der l%etikularformation noch verst~rkte Stimuli mit 
sensoriell oder intentiona] ausgc.15sten Reizen yon seiten des Motor- 
cortex koordiniert werden. Bei der GTK mit ihren hypermetamorpho- 
tisch gesteigerten Reaktionen auf alle Sinnes- oder Vorstellungsreize 
(EcholMie, Koprolalic) einerseits und den mehr dumpfen drangi~hn- 
lichen Unruhezust//nden (Bewegungsstiirme und I tera t ionen)  anderer- 
seits wird die stri~re Motorik wahrscheinlich in allen ihren afferenten 
Impulsen, d. h. ohne Auswahl bestimmter Reizqualitiiten oder auch be- 
stimmter somatotopischer Bezirke gestSrt. Es bietet sich daffir kaum 
ein geeignetere s Substrat als der bei unserem Pat.  festgestellte fiber 
den Streifenhfigel gleichm~l~ig verbreitete Zwergwuchs gerade der 
kleinen Striatumzellen, die als die Afferenzneurone dieses Kerns auf- 
zufassen sind, w~hrend die grol3en die efferenten, d. h. die motorischen 
Effektivneurone reprs 

Zum Schlul3 weise ich noch einmal auf die Unvollst/indigkeit der Unter- 
suchung hin, die bei dem Verlust einzelner ttirnblScke nicht vermeidbar 
war und etwaige zusi/tzliche L//sionen in anderen Gebieten nicht aus- 
schliel3en liel3. Die gleichartigen Striatumver/~nderungen in nahezu allen 
Anteilen stellten anf~ng]iche Zweifel jedoeh zurfiek. Zwei Grfinde 
sprachen fiir die Publikation unseres lVa]les: 1. Es existieren bisher 
noch keine detaillierten neurohistologischen Befunde yon klinisch 
einw~ndfreier GTK. 2. Oer Tic ist einer j ener neurologisch-psychiatrischen 
Grenzf/~lle, die auch fiber das pathologisch-anatomische Stfickwissen 
hinaus ffir die neurologische Forschung besonders wichtig sind, well bier 
feinere, nur durch genaue Zell-Z~hlung erkennbare stri~re Veriinde- 
rungen, nicht aber die gr6beren Striatumherde der Athetose und Chore~ 
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fiir die Klinik yon Bedeutung sind. Um wirkliche Erkl/irungen 
durch den anatomischen Befund zn gewinnen, kommt  es gerade bei 
dieser so hoch differenzierten t typerkinese auf die Zuordnung yon 
Klinik und Anatomie an. So gewil3 die pathologischeAnatomie ein Funda- 
men t  der t t irnforschung darstellt, so ist sie eben welter nichts als dies. 
Sie bedarf zur Aufdeckung des Substrates hier der subti]sten Korrelation 
mi t  den klinischen bzw. psychologischen Befunden. Ein an der 
Herdpathologie orientiertes Ignorabimus ist nicht nur die unfruchtbarste,  
sondern auch die inadaequateste aller Positionen, die den pathophysiolo- 
gisehen Problemen der GTKgegeni iber  eingenommenwerden kann. 

Zusammenfassung 
1. I m  Gehirn des in Bd. 191 dieses Archivs klinisch berichteten Falles 

yon generalisierter Tic-Krankheit  (GTK, maladie des tics, GmLEs D~ LA 
TOUI~ETTE) fanden sich zwei Gruppen yon Ver/inderungen: a) eine ab- 
norme Dichte und Kleinheit der kleinen Zellen des Striatum (Caudatum und 
Putamen),  das sieh auch im ganzert als verkleinert erwies (nach der 
Igomenklatur  yon C. u. 0. VOGT prim~r-relativerZwergwuchs des Striatum). 
b) Restbefunde einer Meningoencephalitis mit  besonderer Betonung des 
unteren t t i rns tammes und mehrerer GliaknStchen in der Substantia 
retieularis, sowie einer winzigen Glianarbe im ventromedialen Thalamus. 

2. Zellziihlungen der Striatumzellen bei GTK ergaben im Vergleich zum 
normalen erwachsenen Str ia tum eine relative Vermehrung der Ideinen Stria- 
tumzellen im V erhdltnis zu den gro[3en Zellen, iihnlieh dem lsindlichen Striatum. 
Dieser Befund wird durch Vergleich mit  dem Fall DEWUT,1r u. BOGA~T, mit  
chronischer Chorea und mi t  normalen kindlichen wie erwachsenen Gehirnen 
verdeutlicht. Die Zahl und Dichte der lcleinen Striatumzellen entspricht bei 
unserem 42 ]iihr. Pat. etwa dem Striatum eines gesunden 1]iihrigen Kindes. 

3. Diese verschiedene Verteilung der grol~en und kleinen Zellen wird 
als mangelnde Ausrei/ung und Di]/erenzierung des Striatum gedeutet. Die 
grSftere Dichte ist wahrseheinlich dureh verminderte Entwicklung der 
zwischen den Zellen liegenden Strukturen zu erkl/~ren. Es wird ange- 
nommen,  dal~ diese mangelnde Ausreifung des Striatums eine vermin- 
derte stri/ire Koordinierung der tiefen Stammhirnmotor ik  mit  den corti- 
cal gesteuerten Bewegungen bedingt. Die Para]lelen mi t  der kindlichen 
Motorik werden kurz besprochen. 

4. Die Ahnlichkeit des normalen friihkindlichen Striatums mit  dem 
nnseres Pat.  macht  eine Entwiclclungshemmung des Striatum als anato- 
misches Substrat  der Tie-Hyperkinese der G T K  wahrscheinlich. 

5. Es ist mSglich, dab die Meningoencephalitis, deren Dauer und Alter 
anatomiseh nieht mehr bes t immt werden kann, mit  den in der Substantia 
reticularis gefundenen GliaknStchen eine unterstiitzende Bedeutung iiir 
die Progredienz der Unruhe- und Drangzust//nde hatte.  
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