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Hirnbefund eines Falles yon Pickscher Krankheit 
mit einer Krankheitsdauer yon 4 Monaten 
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H. SCHMIDT 

Mit 8 Textabbildungen 

(Eingegangen am 27. Juli 1959) 

In dem 1957 im Itandbueh der speziellen pathologischen Anatomie 
und His~ologie (ttE~KE-LvBAnSCH) erschienenen Beitrag fiber die Pick- 
sehe Krankheit  vertreten LffERs u. SeATZ in Fortsetzung einer yon SPATZ 
schon frfiher (1952) ge/~uiterten Vorstellung die Ansicht, dab es sich bei 
der Pickschen Krankhei~ urn einen ,,atrophisierenden Prozeft" bestimm- 
ter, in erster Linie phylogenetisch jtingerer Nenronensys~eme handelt, der 
,,nucleodistal", d.h. in der Peripherie des Neurons beginnen soil, am im 
weiteren Verlauf langsam, aber stetig zentripetal gegen die Nervenzellen 
im Cortex hin fortzuschreiten. Anla~ zu dieser neuen Hypothese, die 
der bisher znmeist vertretenen, den Beginn des krankhaften Prozesses in 
die Nervenzellen verlegenden Almahme (Sc~rAFF~Sn, MISKOLCZu vSllig 
entgegengesetzt ist, gabea vor ahem die schon frfihzeitig festzustellenden, 
nach L~2E~S n. S~ATz konstant nachweisbaren und sich als Entmarkungen 
nnd Fasergliosen uaterschiedlicher Intensit~t und Ausdehmmg mani- 
festierenden Ver~nderungen im snbcortiealen Mark nnd den langen zentri- 
fngalen Bahnen, insbesondere im Tractns frontopontians. Diese bislang 
als sekund/~re Degenerationen bzw. als Folgen yon solehen gedeuteten 
Befunde sollen naeh LifE,s n. SPATZ die ersten, durch den Axonuntergang 
ausgelSsten Verandernngen darstellen. Entsprechend dieser Ansieht 
werden yon den genannten Autoren die bei der Piekschen Krankheit  
besonders haufigen, wenn anch nich~ in allen F/illen nachweisbaren 
Nervenzellschwellungen in der Rinde nich~ als prim~re Zellver~ndernngen 
aufgefal3t, sondern mi~ den prim~ren Reizungen (NlSSL) identifiziert und 
als retrograde oder axonale Zellreaktionen gedeutet, wobei es fiir wahr- 
seheinlieh gehalten wird, daft es sich bei ihnen um vorfibergehende kurz- 
dauernde, in Nervenzellschrumpfnng fibergehende Erscheinnngen handelt. 

Derartig entgegengesetzte Anffassnngen fiber die Pathogenese der 
Krankheit  mSgen fiberrasehen; sie werden jedoch verst/~ndlich, wenn man 
sich vergegenw~rfigt, dab die Picksche Krankheit  ein chronisches Leiden 
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dars te l l t ,  das  in den meis ten  F/tl len ers t  nach vielen J a h r e n  - -  als durch-  
schni t t l iehe  K r a n k h e i t s d a u e r  geben L/~EI~S u. SPATZ 7 J a h r e  an, als 
Mindes tdauer  GR~NT~AL 2 J a h r e  - -  in e inem weir  fo r tgesehr i t t enen  Sta-  
d ium zum Tode  f i ihr t ,  in  dem fiir  den  Neuropa tho logen  na tu rgem/ tg  
k a u m  noch m i t  S icherhei t  zu en tsche iden  ist ,  welche t I i r nve r~nde rungen  
als p r ims  und  welche Ms sekund/tr  anzusehen sind. So is t  es aueh erkl/tr- 
lich, dab  pathologisch-his to logisehen Un te r suehungen  yon  F/tllen, be i  
denen der  Tod  zu e inem frfihen Z e i t p u n k t  nach  Ausb ruch  des Leidens 
erfolgte,  grSgte  Bedeu tung  z u k o m m e n  mug.  Solche kurz leb igen  F/tile 
seheinen indes  h6ehst  sel ten zu sein, denn  nach L ~ s  u. SPATZ s ind  
Beobaeh tungen  mi t  e iner  K r a n k h e i t s d a u e r  yon  weniger  als e inem g a h r  
b isher  nur  zweimal  regis~rier t  worden  (JANSEN 1938, DELAY, BI~ION u. 
SAI)0UN 1954) ; im F a l l v o n  JANSEN be t rug  die K r a n l d l e i t s d a u e r  9 Monate,  
in dem yon  DELAY U. Mitarb . ,  bei  dem als b isher  offenbar einzigem die 
eharak te r i s t i sehen  W i n d u n g s a t r o p h i e n  noeh n ieht  ausgepr/ tgt  waren,  
71/2 Monate .  Die h i s topa tho log ischen  Befunde  dieser be iden  F/tlle e rgaben  
al lerdings keine  wesent l ieh neuen  pa thogene t i sehen  Erkenntn i sse .  

I m  folgenden k a n n  n u n m e h r  eine Beobaeh tung  mi tge te i l t  werden,  die 
eine an  Piekscher  K r a n k h e i t  ve r s to rbene  49j / thr ige F r a u  betr i ff t ,  bei  der  
die K r a n k h e i t s d a u e r  noeh wesent l ich  k i i rzer  war  als in dea  Fs yon  
JANSEN sowie D~LAY u. Mi ta rb .  - -  sie be t rug  nur  4 Monate  - -  u n d  bei  
der  dar i ibe r  h inaus  auf  G r u n d  des h i s topa tho log i sehen  Befundes  im I-Iin- 
b l iek  au f  die Pa thogenese  wei tgehende  t~fieksehliisse m6gl ieh sind. 

Die am 30.1. i911 geborene It.  E. wurde am 4. 2. 1957 in der Universit~ts- 
Nervenklinik Erlangen station/~r aufgenommen; naeh knapp 3monatigem Klinik- 
aufenthalt verstarb sie am 25.4. 1957. 

Aus den Angaben des Ehemannes zur Vorgesehiehte t geht hervor, dab seine 
Frau, die er seit 1934 kermt und die damals als Masseuse und Bademeisterin t/~tig 
war, nie psyehiseh auff~llig war. Sie sei aufgesehlossen, kontaktf~hig, gesellig, natur- 
und kunstliebend gewesen. 1944 I-Ieirat. Ehe im wesentliehen harmoniseh, kinderlos. 
Niemals ernstliehe Erkrankungen. 

Zur jetzigen Erkrankung gibt der in Diisseldorf besehs Ehemann an, dab 
seine noeh in Niirnberg wohnhafte Frau ihm zum erstenmal anlgBlieh eines Besuches 
am 27. 1. I957 ver~ndert erschien. Sie habe ihre Sachen nieht mehr gefunden, sieh 
niehts mehr merken kSnnen, Sehreiben und Lesen sei ihr sehwer gefallen, aul]erdem 
sei sie zu keiner geordneten T&tigkeit mehr f~hig gewesen. Beim Essen habe sie die 
Nudeln s~att auf den Teller aufs Tisehtueh geschiit~et. Er habe dann mit ihr mehrere 
Arzte aufgesueht. Vom letzten konsultierten Arzt sei seine Frau sehlieB]ieh in die 
Universit~ts-Frauenklinik Erlangen eingewiesen worden, nachdem sie immer wieder 
angab, ein Gewgchs im Unterleib zu haben. 

In  der Universitgts-Frauenklinik Erlangen fiel bereits bei der Aufnahme-Unter- 
suchung eine geistige Verwirrtheit mit deutlieher Einschrgnkung der Merkf~higkeit 
und des Erinnerungsverm6gens auf. Dieser Zustend verschlechterte sieh im Laufe 

1 Die an&mnestisehen Angaben und klinisehen Befunde wurden dem Kranken- 
Matt entnommen, fiir dessen Uberlassung der Verfasser Herrn Prof. Dr. FLt~GEL, 
Direktor der Unlv.-Nerven-Klinik Erlangen, zu Dank verpflieh~t ist. 
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weniger Tage zusehends. Zusatzlich traten Wahnideen auf, aul]erdem verweigcrte 
die Pat. jegliche Nahrungsauihahme. 

Nach ~berweisung in die Universitgts-Ncrvenklinik Erlangen ergab sich nach 
den crsten Untersuchungen das Bild einer schweren organischen Demenz mit 
hochgradigen StSrungen des Neu- und Altgedachtnisses, schweren StSrungen der 
Mcrk-, Konzentrations- und Kritikfahigkeit, Schreib- und LescstSrungen sowie 
zeitli@er und 5rtlicher ])csorientiertheit. Pat. war dariiber hinaus deutlich ver- 
langsamt, zeitweise angstlich, vSllig ratlos. Auch lie2 sich eine dcutliche Persc- 
verationsneigung nachweisen, fraglich warcn halluzinatorische Erlebnisse. Ncuro- 
logisch ganz leichte linksseitige Bctonung der Eigcnreflexe ohnc Pyramidenbahn- 
zciche n, sonst o.B. Klinisch auBcr Lymphocytose yon 42~ und erh6hter BKS yon 
17/42 kein krankhafter Befund. EEG: A1]gcmeinveranderungen mit vcrmehrter 
Dysrhythmie und gestcigerter hirnelektrischer Errcgbarkcit, herdfSrmigc Funktions- 
stSrungcn im Bercich der tcmporobasalcn Hirnabschnitte mit rechtsseitiger Be- 
tonung. Im Liquor (lmnbal) 25/3 Zellen bci normalen Eiweil3werten bzw. (sub- 
occipital) 12/3 Zcllen bei leicht erhShtcm Gesamteiweig yon 1,8 und lcicht patholo- 
gischer Normomastixzacke. Encephalographisch keine Erweiterung des Ventrikel- 
systems, kein Anhalt fiir verdrgngenden Prozel3. 

Dcr Krankhcitsverlauf war dutch eine unaufhaltsamc Verschlcchterung des 
als apallisches Syndrom imponierenden psyehisehen Zustandsbildes gekennzeiehnet. 
Hinzu gescllten sich gclegentlieh pl6tzlichc Unruhezust~tnde sowie an extrapyrami- 
dale BewegungsstSrungen erinnernde stereotype, zuckende Bewegungcn der H~nde. 
Wegcn des Verdachtes auf cinen diffusen cntztindlichen Prozel~ wurde einc anti- 
biotische Thcrapic durehgcfiihrt, sie brachte keine Besserung. Die Temperaturen 
hielten sich racist im Bereich der Norm, gelegentlich waren sic subfcbrih Es bestand 
Stuhl- und Urininkontinenz. Die Pat. mugte stgndig gef/ittert werden. In den 
letzten Woehen zusehends Abmagerung und kSrperlieher Verfall. In den letztcn 
Tagen Temperaturanstieg auf 40 ~ und Pulserh6hung auf 120. Trotz therapeutischer 
Magnahmen wciterer Verfall. Exitus dutch zentrales Vcrsagen yon Herz und Kreis- 
lauf nach einer Krankheitsdauer von wahrscheinlich 4 Monaten (nach dem Zcit- 
punkt, den der Ehemann als Krankheitsbeginn angegeben hat (27.1. 1957, Tod 
am 25.4. 1957), wiird e s ich eine Krankheitsdauer yon nut 3 Monaten ergeben; da 
es abet wahrscheinlich ist, dag -- ohne dab dies yon der Umgebung bemerkt wurde -- 
Ver/inderungen im psychischcn Verhalten sicher schon cinige Zeit vorausgingen, 
diirfte die Annahme ciner Krankheitsdaucr yon etwa 4 Monaten am ehesten zu- 
treffen). 

Die klinisehc Diagnose schwankte zwisehen organiseher Demcnz und Panence- 
phalitis. 

Bei der 20 Std nach dem Tod durehgeftihrten Obduktion crgab sich eine Lungen- 
emtmlie mit mchrercn bis knapp bleistiftdicken BlutpfrSpfen in den Haupt- und 
cinzelnen periphcren ~sten der Lungenartericn. Augcrdem bestanden eine Dilata- 
tion der re. Herzkammer, eine akute Blutstauung in den Organen des grogen Kreis- 
laufes, petechiale Blutungen in beiden Nierenbeeken, mehrere intramurale und 
subser5se Uterusmyome sowie cine walnuggroge Cyste nebcn cinem kirschgroBcn 
Lipom in der li. Niere. 

])as 1165 g schwere Gehirn war auBerlich unauff/tllig. Nach Formolfixierung 
zeigten sich auf Fron~alschnitten durch das GroBhirn aul~er einer sehr geringen 
Erwciterung bolder Seitenventrikel im Vordcrhornbereieh keine signifikanten Ver- 
~inderungen. Auch Kleinhirn, Briicke und Medulla oblongata einschlieglieh der 
oberen Halsmarksegmentc boten kcine Besonderheiten. 

Im Gegensatz zu dicsem unergicbigen makroskopisehen Hirnbefund liel~en sich 
histologisch schon an orientierenden, mit Kresylviolett gef/~rbten Gefriersehnitten 
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sehwere, auf das Vorliegen einer Pieksehen Krankheit hinweisende Vergnderungen 
feststellen. Im einzelnen ergaben sieh naeh Durchfiihrung einer systematisehen 
Untersuehung der versehiedensten Abschnitte des ZNS mit zahlreichen Firbe- 
methoden (Kresylviolett, NIssL, H. E., v s s  GIEso?r Pn~D~AU, H. S., Markseheiden- 
firbung naeh SC~R6D~, Gliafaserf~trbung naeh HOLZE~, Neurofibrillendarstellung 
nach BIELSCgOWSKY) an Gefriersehnitten sowie Paraffin- und Celloidinsehnitten 
folgende Befunde: 

In IIemisphirensehnitten aus den 10olnahen Bereiehen beider Stirnhirnlappen in 
der Rinde hoehgradiger fein- und grobmasehiger, meist untersehiedlieh intensiver, 
teilweise aueh mehr gleiehm~Biger, am stirksten augenseheinlieh in der dri~ten und 

Abb. 1. Status spongiosus der Stirnhirnrinde. Celloidin, VAN GIIgSON 

vierten Sehieht ausgeprggter, nur in einzelnen kleinen t~indenabschnitten fehlender 
Status spongiosus (Abb. 1). Nervenzellen in diesen Bereiehen zahlenmgBig meist 
deutlich vermindert, besonders augenfillig vor allem in der Tiefe der ch'itten Sehieht, 
mitunter aueh nut gering oder angedeutet rarefiziert (Abb. 2). An den erhaltenen 
Nervenzellen zum iiberwiegenden Tell regressive Ver/~nderungen, vorwiegend in 
Form yon Zetlsehruml0fungen und teilweise ausgepr~gten Pigmentatrophien; da- 
neben ganz vereinzelt Zellblghungen mit Sehwellung und I-Iomogenisierung des 
Zelleibes und randstgndigem Kern. N[akrogliazellen unter den Zeiehen der Kern- 
aktivierung durehwegs erheblieh vermehrg; nirgends protoplasmatisehe Makroglia; 
im I-Iolzerpriparat zahlreiehe Faserbildner in allen Rindensehiehten, vor Mlem in 
den spongiSs aufgeloekerten Absehnitten; Gliafaserdeeksehieht miBig verbreitert 
und verdiehte& An den Oligodendrogliazellen in den spongiSsen Zonen vielfaeh aus- 
geprigte regressive Umwandlungen, teilweise aueh Kernzerfall und Kernpyknose. 
Mikrogliazellen nieht augenseheinlieh vermehrt, nut gelegentlieh einige protiferierte 
und bei g .  S. vereinzelt mi~ feintropfiger, sudanophiler Substanz beladene Mikro- 
gliazellen; wesentlieh h~ufiger Speieherung lipoider Substanzen in den Makroglia- 
zellen und in den Wandzellen eapillgrer und venSser Gef~ge. An den kleinen 
Rindenarterien besonders bei VAN GIESON zum Teil Ver~nderungen in Form 
gleiehmaBiger 5dema~Sser Wanddurehtr/~nkungen unter dem Bild verwasehen 
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gezeichneter Gef~Be mit  unterschiedltch s tark abgeblal~ter Tunica media;  dabei viel- 
fach deutliche Kernschwellungen der Wandzellen. Daneben in derart igen GefgBen 
gelegentlich auch cireumsrcripte ,,Aufhellungszonen" im Bereieh der Tuniea media 
mi t  Verlust der Anf~trbbarkeit und  deutlicher Verbreiterung derselben (Abb.3). 

Abb. 2. S~irnhirnrinde mi$ disseminiertem Nervenzellschwund besonders in der 3. Schich~. Celloidin 
lXTIS SL 

Abb. 3. a Kleines RindengefE8 mi t  umschr iebenem W a n d 0 d e m  und per ivasculErem ,,leeren I t o f " .  
Celloidin, HE.  b Zwei kleine RindengefEBe rnit 6dematOser W a n d  a n d  Kernschwel lung der  Wandzellen.  

Celloidin, ]~E 

Um die kleinen l~indengef~Be teilweise ausgeprs ,,leere It6fe", die an einzelnen 
Stellen sich unmit te lbar  in spongi6s aufgelockerte Substanz fortsetzen und  im 
Holzerpr~parat  vielfach durch eine Gliafasermembran gegen das Hirngewebe 
abgegrenzt sind;  innerhalb der KSfe Gef~Be teflweise randst~ndig liegend (Abb. 4). 
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An den Capillaren hin und wieder kollagenartige Impr~gnierung des Wandh~utchens, 
vereinzelt mit  hoehgradiger Verdiekung desselben. Venen ohne eindeutig fagbare 
Ver~nderungen. Im Markseheidenpr~parat geringgradige Liehtung der t~inden- 
faserung innerhalb der spongi6sen Zonen (Abb. 5). Bei Silberf~rbung naeh BI~L- 
SC~OWSKu weder in~raeellul~re argentophile Kugeln noeh senile Plaques oder 
Fibrillenver/~nderungen. In der weiBen Substanz bei allen angewandten F/~rbungen 

Abb. 4. Groges spongi5ses Ltickenfeld um ein kleines Rindengef~l]. Celloidin, vA~ GIESO~ 

keine Ver~nderungen feststellbar, insbesondere kein Anhalt fiir des Vorliegen von 
Entmarkungen und Fasergliosen; nut  ganz vereinzelt in der Wand einiger sub- 
cortical gelegener Venen eellulhr gespeicherte lipoide Substanzen. 

In  den iibrigen untersuchten Absehnitten (ParietMrinde --  vordere und hintere 
Zentralwindung, Temporalrinde --  alle Windungen einschlieglieh Ammonshorn, 
Oecipitalrinde -- Sehrinde mit  angrenzenden Bereichen des Cuneus und Gyrus 
oceipitotemporalis medius) in der Intensit~t gleichartiger, in der Ausdehnung jedoch 
zumeist auf zahlreiche kleinr~umige Bezirke besehr~nkter Status spongiosus in der 
I~inde aller Sehl/ifenwindungen mit  Ausnahme des Gyms hippocampus, am st~rksten 
im Polbereieh, dabei jedoeh ohne sichtbarliche Bevorzugung bestimmter Windungen 
und nur teilweise mit  deutliehem, gegeniiber der Stirnhirnrinde durchwegs erheblich 
zuriiektretendem Nervenzellschwund kombiniert. Ammonshornzellband nuauff~llig ; 
erhebliehe spongi6se Aufloekerung des gr6gten Teiles der Lamina medullarisinvoluta. 
Einze]ne kleine und meist weir verstreut liegende spongi6se Lfickenfelder ferner 
in der t~inde des Grenzbereiches zwisehen vorderer und hinterer Zentralwindung 
sowie in der hinteren Zentralwindung selbst, in der Rinde des Cuneus und des 
Gyrus oceipitotemporMis medius (Abb. 6), dabei ganz vereinzelt auch in der Cal- 
earinarinde; Nervenzellausf~]]e hier nieht sieher feststellbar, desgleichen aueh ]~ehlen 
~ugenseheinlieher Nervenzellver~nderungen, jedoeh vielfach deutliehe Vermehrung 
der Makroglia (Abb. 7). 
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I n  don groBen subeor t i ea len  K e r n a r e a l e n  tei lweise e rhebl ieher  S t a t u s  spong iosus  
in  S t r i a t u m  u n d  T h a l a m u s ,  i m  S t r i a t u m  y o n  m e h r  f e in sehwammige r ,  i m  T h a l a m u s  

Abb. 5. I, ichtung der :Rinclenmarkfaserung im :Bereich spongi6ser Liickenfelder (im mittleren 
Bilddrittel). 5farkseheidenf~rbung nach SCgRS])E~ 

Abb. 6. :Kleine spongi6se Liickenfelder in der l~indo des Gyrus occipitotemp, mad., unmittelbar an die 
Area striata angrenzend. Gefrierschnitt, ItS 

y o n  i iberwiegend grobpor iger  Beschaf fenhe i t  (Abb. 8), im  Nuc leus  c a u d a t u s  sehlieB- 
l ieh wesen t l i eh  a u s g e d e h n t e r  als i m  P u t a m e n  u n d  vorwiegend  i m  Kol0fbereieh 
lokMisiert ,  i m  T h a l a m u s  fas t  aussehl ieBlieh a u f  don med ia l en  K e r n  b e s e h r ~ n k t ;  im  
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Nucleus caudatus auch deutlicher Ganglienzellsehwund, ausgepr~gte Proliferation 
der Makroglia sowie in Makrogliazellen und Wandzellen yon Capillaren und sub- 
ependymalen Venen immer wieder naehweisbare lipoide Substanzen; im mediMen 

Thalamuskern bei fehlenden 
Abbauerseheinungen keine 
eindeutige Rarefizierung 
des Ncrvenzellbestandes, 
Nervenzellen jedoeh fast 
durehwegs hochgradig ge- 
schrumpft. Claus~rum, Palli- 
dum und Corpus LuYsI un- 
auff/~llig, dcsgleiehen Nucleus 
ruber und Nucleus niger. In 
Sudanschnitten aus dem Be- 
reich der Stammganglien und 
des Mit~elhirns lipoide Sub- 
stanzen in den Wandzellen 
vereinzelter Capillaren im 
medialen Anteil der Hirn- 
sehenkel beiderseits. 

In Kleinhirn, Brficke, 
Medulla oblongata und 
oberem Halsmark bei allen 
angewandten F~rbungen 
keine Anhaltspunkte fiir 
krankhafte Ver~nderungen. 

Die histologisehc Unter- 
suchung der fibrigen Organe 
ergab in der Leber eine 
m~tgig starke mittel- bis 
grogtropfige, vorwiegend 

Abb. 7 azinoperiphere Epithelver- 
Proliferation der Makrolgi~ in der 3. l~indenschich~ des Gyrus 
occipitotemp, reed. bei nur geringem Status spongiosus and fettung, in Herz und Nieren 
fehlendem Parenchymschwund. Gefrierschnitt, Kresytviolett keine signifikanten Ver~n- 

derungen. 

Zusammenfassend  1/iBt sich zu den darge leg ten  Befunden  sagen, dab  
als die wesent l iehen u n d  das  Bi ld  beher r schenden  Ver/~nderungen der  
S t a tu s  spongiosus und  der  i a  den sporLgiSsen Zonen zumeis t  deut l ieh  
ausgeprggte ,  im Vergleich zur  I n t e n s i t ~ t  urtd Ausdehnung  des spongiSsen 
Prozesses jedoeh in  der  Regel  zur ( ick t re tende  Schwund der  Nervenze l len  
aagesprochen  werden  m~ssem Demgegeni iber  werden  ar~dere, zum typ i -  
schen h i s topa tho log i schen  Befur~d z/~hler~de Vergnderur~gert wei tgehend 
oder  vo l lkommen  -r E r s t e s  gi l t  ffir die nur  ganz vere inzel t  e inmal  
fes tzus te l lenden Zellschwellungen,  letz~es f/ir  die vor  a l lem yon  v. BI~AUI'T- 
M ~ L  sowie L ~ s  u. SPATZ he rvorgehobenen  ,,koastaaten" Mark-  
ver/~nderunger~ in  F o r m  yon  E n t m a r k u n g e a  ~ a d  Fasergl iosen,  obwohl  
gerade  auf  den  Naehweis  dieser  Vergnderunge~  groBer W e r t  gelegt  wurde.  
Der  in  d iesem Zusammenhang  nahel iegende Einwand ,  dag  au f  G r u n d  des 
Fehlens  dieser  nach  den  genann ten  A u t o r e n  typ i sehen  Ver/~nderungen die 



Hirnbefund eines Falles yon Pickscher Krankheit 527 

Diagnose einer Pickschen Krankhei t  zu Unrecht gestellt ist, zumal auch 
die pathologiseh-anatomisch charakteristisehen Windungsatrophien 
fehlen, ist leieht zu entkr~ften. So ist vor allem auf die bevorzugte 
Lokalisation der Vergnderungen in den fiir die Picksehe Krankhei t  typi- 
schen Prgdilektionsgebieten hinzuweisen, in erster Linie auf  die hoch- 
gradige Beteiligung der Frontallappenbasis sowie die der Temporal- 
lappenpole. Auch die teilweise ausgepri~gten Veriinderungen in einzelnen 

Abb. 8. l~leine spongiSse Li ickenfelder  im  medialen Tha lamuske rn .  Celloidin, vA~ GIESON 

subcorticalen Kerngebieten, insbesondere der starke Befall des Nucleus 
caudatus, lassen im Zusammenhang mit der sehweren Frontalhirn- 
schiidigung keine andere Diagnose als die einer Pickschen Kraakhei t  zu. 
Differentialdiagaostisch wiirde - -  wenn iiberhaupt - -  noch am ehesten 
eine Alzheimersche Krankhei t  in Erwagung zu ziehen sein; sic kommt  
aber wegen des Fehlens yon Fibrillertver/~ndernngert uad  senilea Plaques 
nicht in Frage. Schliel~lich ist auch das Fehlen der ffir die Krankhei t  
pathologisch-anatomisch so typischen Windungsatrophien bei d e r n u r  
4 Monate betragenden Krankheitsdauer kaum als Gegenargument zu 
werten; iiberdies kaan  hierzu auf den einleitend erw~hnten Fall yon 
DELAY U. Mitarb. verwiesen werden, bei dem bei einer Krankheitsdauer 
yon 71/2 Monaten Windungs- bzw. Lappenschrnmpfungen ebenfalls noeh 
nicht nachweisbar waren. Das diagnostische Urteil kann demnaeh nur 
lauten : 

Picksche Krankhei t  mit  pathologisch-anatomisch noch fehlender 
Lappenatrophie, pathologiseh-histologischen Vergnderungen in Form 
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eines schweren Status spongiosus und eines teilweise erheblichen 
Parenchymschwundes bei vorherrschendem Befall des Stirnhirns, gering- 
gradiger des Schl~fenhirns und einzelner subcorticaler Grisea, insbesondere 
des Nucleus caudatus. 

Aus den angestellten differentialdiagnostischen Erwggungen geht bereits 
hervor, dug sich der histopathologisehe Befund des Falles, wie es auf 
Grund der kurzen Krankheitsdauer yon 4 Monaten erwartet werden 
konnte, durch einige bemerkenswerte und ffir die pathogenetische Analyse 
aufschluBreiche Gesichtspunkte auszeichnet. In erster Linie ist es die 
Tatsache des markanten Vorherrschens ganz bestimmter Ver~nderungen, 
n/imlich des Status spongiosus und des Parenchymsehwundes, w/~hrend 
andere zum gel~ufigen histologischen Bild der Krankheit  zi~hlende Ver- 
/inderungen -- die Ganglienzellsehwellnngen und Markver/~nderungen -- 
weitgehend bzw. v61lig fehlen; in diesem Zusammenhang ist es yon 
Bedeutung, dab im Rahmen der vorherrschenden Ver~nderungen hin- 
sichtlich Intensit/~t und Ausdehnung ein eindeutiges l~lberwiegen des 
Status spongiosus fiber den Parenchymschwund besteht. Ein weiteres 
wichtiges Merkmal des histopathologischen Befundes ist ferner darin zn 
erblicken, dab 6demat6se Wanddurchtr~nkungen an den kleinen l~inden- 
gef/iBen vorliegen, wie sie bisher offensichtlich noch niemals b~obachtet 
werden konnten. Welche pathogenetischen Schlfisse lassen sich aus diesen 
markanten Gegebenheiten des histopathologischen Befundes ziehen ? 

Eine Sonderstellung mu9 zun/~chst der Tatsache eingergumt werden, 
dag die nach LO~ns u. SrATZ ,,konstant" nachweisbaren Ver/inderungen 
im Mark und in den langen eorticofugalen Bahnen -- Entmarkungen und 
Fasergliosen -- nicht festgestellt werden konnten; erlaubt sie doch im 
Zusammenhang mit der extrem kurzen Krankheitsdauer yon nur 
4 Monaten weitgehend sichere ]~fickschlfisse auf die Pathogenese insofern, 
als die yon L O ~ s  n. SPATZ vertretene Auffassung eines ,,nucleodistMen" 
Beginnes des Krankheitsprozesses in der Peripherie des Neuron nicht 
akzeptiert werden kann. Diese Aussage, die auf eine zur Kl~rung der 
Frage des ,,nueleodistMen" ProzeBbeginnes besonders ausgeriehtete 
Untersuehung bauen kann, erfghrt aneh dadureh keine Einsehr~nkung, 
dab gelegentlieh eJnmal in den Adventitiazellen ven6ser GefgBe des sub- 
eortiealen Markes nnd der Hirnsehenkel lipoide Snbstanzen naehweisbar 
waren. So sieher dieser Befnnd auf einen, wenn aueh nur ~ugerst gering- 
gradigen MarkseheidenzerfM1 im Bereieh des subeortiealen Markes und 
der zentrifugalen Bahnen hinweist, so wenig kann er als primgrer ProzeB 
gedeutet werden. Der Gegensatz dieser versehwindend geringen Abbau- 
erseheinungen im Verlauf des Neuron zu den teilweise hoehgradigen und 
fortgesehrittenen Vergndernngen im Cortex 1/tBt eine solehe Auslegung 
nieht zu. Man wird vielmehr zwanglos annehmen kSnnen, da6 es sieh bei 
diesen Abbanerseheinungen um die ersten wahrnehmbaren Ver/~nderungen 
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einer im Beginn stehenden sekund/iren Degeneration der cortico- 
fugalen Bahnen handelt, ausge15st durch den zum Tell erhebliehen, in 
einzelnen Abschnitten sieher schon einige Zeit zur/iekliegenden Nerven- 
zellsehwund in der Rinde. 

Fiir diese Ansieht sprieh~ aueh die Tatsaehe, daB die ira GroBteil der 
histologiseh untersuehten F/ille vorhandenen Nervenzellschwellungen, die 
LOEss u. SI~ATz im Rahmen ihrer Beweisffihrung vom ,,nucleodistalen" 
Beginn des Prozesses als retrograde oder axonale Zellreaktionen bei pri- 
m/irer Degeneration der zentrifugalen Bahnen deuten, nur hSehst selten 
einmal in charakteristischer Form ausgepr/igt waren. Ihr seltenes Vor- 
kommen ist neben dem gleiehzeitigen Fehlen tier ~arkver/inderungen im 
vorliegenden Fall wohl sicher kein Zufall, sondern eine in pathogene- 
tischer ttinsieht sieh erg/inzende Befundkombination, die einen ,,nucleo- 
distalen" ProzeSbeginn im Sinne von L i ~ s  9. S~A~z unwahrseheinlieh 
maeht. 

Auf die Frage der pathogenetischen Bewertung der Nervenzellsehwel- 
lungen soll vorerst nieht eingegangea werden; in diesem Zusammenhang 
ist lediglieh noeh zu bemerken, dab auf Grund ihrer Seltenhe~t im vor- 
liegenden Fall aueh der yon S c ~ A F ~  vertretenen Ansicht, wonaeh es 
sich bei der Nervenzellbl/ihung um die prim/ire, dureh ,,Sehwellung des 
Hyaloplasrnas" ausgel5ste Affektion handeln soll, nieht beigepflichtet 
werden kann. Dagegen lieBe sieh zwar in Anlehnung an die Auffassung 
yon LifE,s u. SI'ATZ -- dab es sieh bei den Zellsehwellungen um nur kurz- 
dauernde, in Nervenzellsehrumpfung fibergehende Erseheinungen handela 
soll -- einwenden, dab diesen Sehrumpfungen, wie sie im vorliegenden 
Fall in groBer Zahl nachweisbar waren, Zellschwellungen vorausgegangen 
sein kSnnten. Eine solche Annahme erscheint aber auf Grund des MiB- 
verh/iltnisses zwisehen der geringen Zahl der vorgefundenen geblahten 
Nervenzellen und der groBen Zahl gesehrumpfter Nervenzellen wenig 
wahrscheinlich; ebenso wird man es kaum ffir mSglich halten kSnnen, 
dab zum Zeitpnnkt des Todes ein derartiger Umwa~ldlungsprozeB an den 
Nervenzellen in allen gesehadigten Absehnitten gerade zum AbschluB 
gelang~ war. Es kann also nicht fiir wahrscheinlich gehalten werden, dab 
der Parenchymschwund dureh die Entwicklung yon Ganglienzellschwel- 
lungen ansgel5st wurde, man wird vielmehr annehmen m~ssen, dab seine 
urs/ichliehen Fak~orer~ in anderen Bedingungen zu suchen sind. 

Um zun/iehst jedoch auf die existenten Ver/inderungen des Falles 
einzugehen, so ist in erster Linie zu dem hoehgradigen, naeh dem 
histologisehen Bild ganz im Vordergrund stehenden und den Paren- 
ehymschwund an Intensit/it und Ausdehnung regelm/iBig deutlieh 
iibertreffenden Status spongiosus Stellung zu nehmen; ferner sind vor 
allem die an den klelnen Rindengef/iBen festgestellten Ver/inderungen zu 
bespreehen. 
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Was zun/~chst den Status spongiosus betrifft, so ist dieser bekanntlich 
ein aueh bei anderen vorwiegend in der GroBhirnrinde oder den Stamm- 
ganglien lokalisierten Krankheitsprozessen (senile Demenz, Alzheimersche 
Krankheit ,  WilsomPseudosklerose) nachweisbarer Befund, somit f/Jr die 
Picksche Krankheit ,  bei de r e r  nach LtYEI~S u. SPATZ h/~nfig, nach SCHOLZ 
regelm~Big zu registrieren ist, nicht pathognomisch. Itinsichtlich seiner 
Pathogenese werden yon den Autorea, die sich besonders mit diesem 
Problem befaBt haben, verschiedene, teilweise erheblich auseinander- 
gehende Ansichten ge/tuBert. Ubereinstimmung besteht lediglich insoweit, 
als ein allen Formen des Status spongiosus gemeinsamer urs/~chlicher 
Faktor  nieht ftir wahrscheinlich zu halten ist. Eine der ersten ausffihr- 
lichen Stellungnahmen zu dieser Frage stammt yon SPIELMEYE~. Er  
sah die Ursachen des Status spongiosus ia einem ,,pl6tzlichen massen- 
haften Gewebszerfa]l" und einem dadurch bedingten Unverm6gen der 
Gliazellen zu ausreichender, den Defekt ausgleichbarer Faserbildung. 
Diese Ansieht wird --  was die Wilson-Pseudosklerose betrifft -- heute 
nicht mehr geteilt. Fiir den bei dieser Krankheit  vor al len im Striatum 
auftretenden Status spongiosus ist nachgewiesen worden (KoNoWALOW, 
EICKE, SCHOLZ), daB eine BluthirnschrankenstSrung n i t  Durehl/~ssigkeit 
der Gef~13e fiir wahrscheinlich eiweiBreiche Blutbestandteile als urs/s 
licher Faktor  in Frage kommt. Fiir die Erkl~rung des Status spongiosus 
bei der Pickschen Krankhcit  halten demgegenfiber LIFE,S u. SrATZ an 
der Spielmeyerschen Auffassung lest. Sie sind der Ansicht, dal3 der Status 
spongiosus hier auf eine Insuffizienz der faserbfldenden Gliazellen, den 
dureh den Parenchymschwund entstandenen Defekt solide zu decken, 
zuriickzuffihren ist, wobci die durch die mangelnde Defcktdeekung ent- 
stehenden ]=Iohlr/~ume n i t  einer e vacuo auftretenden F1/issigkei~ aus- 
geffillt werden sollen. Eine andere Auffassung geht auf v. BtCAUNM~HL 
zuriick, nach d e n  der Status spongiosus bei der Pickschen Krankheit ,  
aber aueh bei der senilen Demenz und der Alzheimerschen Krankheit  als 
Folge eines Entw/isserungsvorganges anzusehen ist. Urspr~nglich gebun- 
denes Gewebswasser soil dabei ,,dutch einen intensiven, sicherhch schnell 
ablaufenden Dehydratationsvorgang" frei werden, zu eiaer Lockerung der 
Gewebsmaschen f/ihre• uad in dcr Folge die schwammige Beschaffenheit 
der Grundsubstamz veranlassen. Gegenfiber diesen beiden Vorstellungen 
sind andere Ansichten zur Erkl/~rung des Status spongiosus bei der 
Pickschen Krankheit  --  soweit aus der Literatur  ersichtlich -- bisher 
nicht zur Diskussion gestellt worden. Aus den im vorliegenden Fall 
erhobenen Befunden ergeben sich aber nun zweifellos Hinweise auf einen 
anderen EnCstehungsmechanismus des Status spongiosus. 

Es wurde bereits darauf hingewiesen, dab in allen t~i~denbereichen n i t  
eindeutigem Parenchymsehwund (in erster Lmie in der frontalen l~inde, 
geringgradiger und auch seltener in der temporalen Rinde) die Intensit~t 
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und Ausdehnung des Status spongiosus den Grad des vorwiegend auf 
die 3. Schicht beschr/~nkten Parenchymsehwundes zumeist eindeutig, 
ge]egentlich aueh erheblieh iibertrifft; dazu kommt, dab elm in/ihnlieher 
Iatensit/it ausgepr/~gter Status spongiosus aueh ia t~indenbereichen 
besteht, in denen naeh d e n  Nissl-Bild oft nut  ein geringgradiger, manch- 
real auch nur angedeuteter Nervenzellausfail vorliegt. Zu diesem offcn- 
sichtlichea Mi6vcrh/~ltnis zwisehen AusmaB des Parenehymunterganges 
und Intensit/it und Ausdehrmng des Status spongiosus, das darauf hin- 
weist, da[3 dieser nnmSglich auf einer -- wic LO~l~S u. SPATZ vermuten -- 
e vacuo entstandenen und der l~aumausffillung dienenden Fltissigkeits- 
ansammlung bei Substanzminderung des Gehirns beruhen kann -- zumal 
eine solche im vorliegenden Fall auch nicht besteht (keine Atrophie, 
Hirngewicht 1165 g) -- ,  gesellt sich des weiteren die Tatsache, dab kleine 
und kleinste spongi6se Liickenfclder -- seltener geh~uft, zumeist ver- 
einzelt und welt verstreut -- auch in Rindengebieten festzusteilen sind, 
die nach allgemeiner Erfahrung am Pareaehymsehwund bei der Pieksehen 
Krankheit  nicht beteihgt sind (sogenannte resistente Rindenantefle) und 
nach d e n  Nissl-Bfld aueh keinerlei Anhaltspunkte f/Jr einen Parenehym- 
untergang bieten, ns im Gyrus posteentralis sowie in der Area 
striata. Weiterhin ist bemerkenswert, dab bier eine v611ig wahllose, keines- 
falls elektiv an bestimmte tl,indensehichten gebundene Lokalisation der 
kleinen Lfiekenfelder besteht. So sind beispielweise, wie aus Abb.6 
ersichtlieh ist, derartige Liickenfelder vereinzelt aueh in der Molekular- 
zone ausgeprggt. Diese auf eille gewisse Generalisationsneigung des Status 
spongiosus hindeutende Tatsache wird nicht zuletzt dadurch unter- 
strichen, dab auch in gr5Beren Bereiehe~l des Striatum (vor al len 
des Nucleus caudatus) und des Thalamus (Abb. 8) ein teilweise erheb- 
lieher Status spongiosus voriiegt ( in  Striatum n i t ,  im Thalamus 
noch ohne eindeutigen Parenchymuntergang, jedoch n i t  ausgepr/~gten 
Nervenzellvergnderungen). Nach diesen Befunden einer gegeniiber d e n  
Parenchymsehwund wescntlJ!eh intensiveren sowie in verschiedenen Ab- 
setmitten des Cortex auch ohne Parenehymschwund naehweisbaren Aus- 
pr/igung des Status spongiosus l~13t sieh die Vorstellung yon L $ ~ s  u. 
SrATZ YOn der Pathogenese desselben als eines sekund/~ren, der Raum- 
ausf/illung dienenden Vorganges auf den vorliegenden i%11 nicht fiber- 
tragen. Vielmehr mug es ffir wahrscheinlieh gehaltea werden, dab der 
Status spongiosus prim/s entstanden ist und dag der Parenchymschwund 
sich als Folge dieses spongi6sen, zweifellos auf eine Fliissigkeitsdurch- 
trgnkung des Gewebes zurfiekzuffihrenden Prozesses entwiekelt hat. In 
diesem Sinne kSnnte man sich der Auffassung yon v. B~A~r~3~O~5 an- 
schlicgen, naeh der der Status spongiosus das l~esultat eines Entw/~s- 
serungsvorganges im Gewebe sein soil. Indes weisen die im folgenden zu 
besprechenden Befunde an den Gef/~Ben (Abb. 3, 4) in eine andere Richtung. 
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Abb. 3 a zeigt ein kleines, eiaer Arteriole eatsprechendes Rindengefi~B, 
dessert Wand in urasehriebenem Bereieh der Tunica media eine ,,Anf- 
hellungszone" mit weitgehend aufgehobener Aaf/~rbbarkeit erkenaenlaBt; 
auBerdem ist die Wand zwischen Endothelh/~utchen und Adventitia an 
dieser Stelle verbreitert. In  Abb. 3 b sind dicht nebeneinanderliegend zwei 
kleine RindengefiiBe mit verwasehen gezeiehneter and  aufgelockerter 
Wand sowie eider deuflichen Kernschwellung der Wandzellen dargestellt. 
Es kann nieht zweifelhaft sein, dab es sieh bei diesea -- fibrigens keines- 
wegs seltenen -- Ver~tnderungen um Strukturabweiehungen haadelt, die 
auf eine intravitale Gef~Bwandsoh~diguag zurfiekgeffihrt werden miissen 
und als Gef/~Bwandfdem im Gefolge einer Permeabilits zu 
deuten sind. F/Jr diese Auffassung spricht aueh die Tatsache, daB, wie 
aus Abb. 4 zu ersehen ist, zahlreiehe klei~e l~indengef~Be inmitten oder 
im Randgebiet mehr oder minder ausgedehllter grobmasehiger ,,leerer 
Hffe"  liegen, die den Eindrnck erweeken, dab sie durch einen Flfissigkeits- 
austritt a~s dem GefiiB und daran sieh anschlieBender Verdrangung und 
Infiltration des Gewebes duroh die -- optiseh nieht nachwoisbare -- 
Flfissigkeit entstanden sind. Dieser Eindruek besteht auoh im ttolzer- 
Praparat. In diesem Mad die ,,looren Hffe"  gogen das angrenzende Hirn- 
gewebe dureh eine zumeis~ aufgeloekerte oder aufgesplitterte, der Mem- 
brana limitansperivaseularis entspreeheadeGliafasermembran abgegrenzt, 
die durch eine aus dem Gefa$ ausgetretene Flfissigkeit yon diesera 
abgedr/~ngt erscheint. 

Nach diesen Befunden kann hinsichtlich der Pathogenese des Status 
spongiosus kaum eine andere Folgerung gezogen werden als die, dab fLir 
dessen Auspr/igung eine Bluthirnsehrankenstfrung im Stromgebiet der 
pri~capillaren und wahrscheinlioh auch capillaren GefaBe verantwortlich 
gemaeht werden mu8, wobei die die Er~dothelsehranke passierende Flfis- 
sigkeit primer zu ei~em Gefi~BwandSdem geffihrt hat, um im weiteren 
Verlauf fiber eine Verdr~ngung and Aufloekerung der perivaseuls 
Gliafasermembran Ms 6dematfses Transsudat ins Gewebe einzusickern 
and den spongifsen Zustand desselben hervorzurufen. 

Es sind aber letztlieh noeh weitere Befunde, aus denen gesehlossen 
werden karm, dab der Status spongiosus Ms Folge einer Sehranken- 
durchli~ssigkei~ und als morphologisehe Ausdrueksform einer 6dematfsen 
Transsudation aufzufassen ist, Befunde, die an den Oligodendrogliazellen, 
an der astrocyt/iren Glia und der Markfaserung der Rinde erhoben werden 
konnten. Wie erw/ihnt, lieBen sieh in den spongifsen Bereiehen immer 
wieder ansgepriigte Veriinderungen an den Oligodendrogliazellen naeh- 
weisen; sie zeigen alle Stadien regressiver Umwandlungen bis zum Kern- 
zerfM1 und zur Kernpyknose. Die astroeytiire Glia bietet durehwegs die 
Zeiehen einer ausgepr/~gten progressiven Reaktion in allen spongifsen 
Bereiehen, also auch in solehen, in denen yon einem Parenehymschwund 
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noch niehts zu erkennen ist (Abb. 7). Die Markfaserung der Rinde schlieB- 
]ieh erseheint in den spongiSsen Zonen mitunter  gelichtet, wobei an den 
Fasern gelegentlich Quelluugserseheinungen naehweisbar siad (Abb.5). 
Diese Vers an Oligodendroglia, astroeyt/~rer Glia und Mark- 
faserung der Rinde sind deswegen so bemerkenswert, weil sie unverkenn- 
bar den Vers entspreehen, die nach den Untersuehungen yon 
Sc~oLz als typische Auswirkungen einfacher eiweil]armer --  im histo- 
logischen Schnitt nieht siehtbarer - -  0deme auf die Strukturen der 
grauen Substanz anzusehen sind. So l~l~t sich auch durch diese Befunde 
wahrseheinlich machen, dab der Status spongiosus als Fo]ge einer 5dema- 
tSsen Transsudation bei primarer Schrankendurch]~ssigkeit entstanden 
sein muB. 

Naeh diesen Er5rterungen fiber die Pathogenese des Status spongiosus 
bleibt abschlieBend noch die Frage des Parenchymschwundes. Mit der 
Erkl~rung des Status spongiosus als Folge einer 5dematSsen Trans- 
sudation kann der Parenchymsehwund, wie das bereits auf Grund seiner 
dem Status spongiosus gegen/iber wesentlich geringeren Intensit~t und 
Ausdehnung zu vermuten war, nur als sekund/~r aufgefaI]t werden. Seine 
urs~tehliehen Faktoren w/~ren damit naturgem~B in einer 5dembedingten, 
offensichtlieh irreversiblen Schs der Gang]ienzellen zu suehen. 
Verschiedene Grtinde spreehen daffir, daf3 dies aueh angenommen werden 
kann. Zwar wird die Empfindlichkeit der l~ervenzellen bei 6dematSsen 
Gewebsdurchtr/~nkungen nicht ganz einheit]ieh beantwortet,  doch kann 
sovie] gesagt werden, dab eine Reihe yon Befunden, die am nervSsen 
Parenchym bei reinen 0demen im Grau erhoben wurden, einen 5dem- 
bedingten Sch~digungsmodus nieht aussehliel~en. So ist beispielsweise die 
besonders yon SC~OLZ betonte, im Gegensatz zur Anf~lligkeit der Mark- 
scheiden stehende relative Widerstandsfahigkeit der Nervenzellen ,,in 
Bereichen 5dematSser Transsudationen, bei welchen das h~modynamische 
Moment im Sinne der Isch~mie oder Stase gegentiber einer erhShten 
Sehrankendurehlassigkeit in den I{intergrund tritt", mit den erhobenen 
Befunden am Parenehym insofern in Einklang zu bringen, als immer nut  
in den Bereiehen mit  offenkundig schwerstem Status spongiosus ein- 
deutige I~ervenzellausf/~lle sowie am h~ufigsten die beschriebenen Nerven- 
zellver~nderungen zu konstatieren waren, hingegen in anderen, weniger 
intensiv spongi6s ver~nderten Absehnitten Alterationen und Ausf/ille der 
Nervenzellen zumeist nur angedeutet oder gar nieht festgestellt werden 
konnten. Diese letzte Tatsaehe dfirfte /ibrigens darauf hinweisen, dab 
offenbar die Dauer des 5demat5sen Zustandes yon ausseh]aggebender 
Bedeutung f/Jr das Zustandekommen der Parenehymseh~digung is~. 
Wenn ScgoLz die auffallende t~esistenz der Nervenzellen in Bereiehen 
eiweil]armer 0deme betont, so ist das wohl kaum so auszulegen, dab eine 
irreversible Sch~digung derselben unter derartigen Bedingungen 
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ausgeschlossen ist. Sicher wird man annehmen kSnnen, dab die Wahrsehein- 
lichkeit einer Parenchymschadigung um so grSBer wird, je langer die 
Flfissigkeit im Gewebe bleibt, so dab schlieBlich auch eiweiBarme Odeme 
zu schadliehen Folgen fiir die Nervenzellen ffihren mfissen. In diesem 
Zusammenhang kSnnte in Anlehnung an H~J~L~.~VO~DE~, der ffir die 
Ausbildung des Status spongiosus bei 5dematSsen Gewebsdurchtrankun- 
gen eine verschiedene I)ichte der einzelnen Rindenschichten und eine 
davon abhangige unterschiedliche Durchlassigkeit ffir bedeutungsvoll halt 
und die Auffassung vertritt, dab vor allem in der 3. Schicht eine Aus- 
breitung freier Flfissigkeit besonders leicht mSglich ist, eine zutreffende 
Erklarung ffir die Tatsache gefunden werden, dab der Status spoagiosus 
und der Parenchymschwund bei der Pickschen Krankheit nahezu regel- 
mi~Big am intensivsten ia der 3. Schicht angetroffen werden. 

Die Frage der 5delnbedingten Parenchymschiidigung kana nicht ab- 
geschlossen werden, ohne kurz die Veranderungen an den Ganglienzellen 
selbst mit in die Betrachtung einzubeziehen. Vor allem scheint es nStig, 
zu den haufig vorkommenden, im vorliegenden Fall allerdings nur ge- 
legentlich nachweisbaren Nervenzellschwellunger~ Stellung zu nehmen. 
Bekanntlich werden diese yon Lih~l~S u. SPATz mit den primaren Reizun- 
gen identifiziert und als axonale l~eaktionen auf einen in der Peripherie 
des Neuron beginnenden degenerativen ProzeB aufgefaBt. Im vorliegen- 
den Fall ist, wie schon er6rtert, eine solche Deutung nicht mSglich. Einer- 
seits ergaben sich keine Anhaltspunkte fiir Veranderungen im Bereich der 
zentrifngalen Bahnen, andererseits erinnerten die in der Rinde ur~d im 
Striatum nachweisbaren Zellschwellungen nur ganz vereinzelt einmal an 
das Bild der klassischen primaren Reizung. Wenn man trotzdem daran 
festhalten will, dab es sich bei den Zellschwellungen am primare Reizun- 
gen hande]t, dana wiirde nur die eine ErklarungsmSglichkeit bleiben, dab 
die 5demat6se Transsudation der Rinde durch eine Schadigung der den 
eiwei~armen 0demen gegenfiber empfindlicheren Markscheider~ der l~in- 
denfasern zunachst zu einer Axonunterbrechung geffihrt und auf diesem 
Wege zur Entstehung yon Zellschwellungen, die dann als primare 
Reizungen zu deuten waren, AnlaB gegeben haben kSnnte. Diese An- 
nahme wiirde sich zudem gut mit der Vorstellung yon Li~]~RS u. S]'ATZ 
in Einklang bringea lassen, dab die Nervenzellschwellung erst dann 
erfolgt, ,,wenn die Lasion des Axon nahe an das Perikaryon herangerfickt 
ist". Andererseits muB aber auch bedacht werden, daB, wie SCHOLZ jfingst 
betont hat, die I~ervenzellver~nderung der primaren Reizung ,,weder 
krankheitsspezifisch noch hinsichtlich ihrer Pathogenese einheitlich ist", 
wenn auch bei Vorliegea primarer Reizungen ,,die Verpflichtung besteht, 
in der Pathogenese nach Axonschadigungen irgendwelcher Art zu fahn- 
den". SCHOLZ verweist in diesem Zusammenhang auf das Vorkommen 
prim~rer Reizungen ohne Axonschadigungen bei einJgen cerebralen 
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Erkrankungen (Creutzfeldt-Jakobsche Krankheit,  Pellagra) sowie bei 
experimentellen Hirnsch~digungen durch elektrische (BE~TnA~ U. BARR), 
chemische (Wehling-Trypaflavinbehandlung) und mechanische (L~u, 
BAm~Y u. WI~DLE -- experimentelle Hirnerschfitterung) Reizung. 
Man wird es demnach ebenso ffir mSglich halten miissen, dab die Zell- 
schwellungen bei der Pickschen Krankheit  auch ohne vorausgegangene 
Axonsch~tdigung entstehen kSnnen, zumal nach den Untersuchungen yon 
ScJ~oLz Schwellungszustgnde an den Nervenzellen als Folge einer Quel- 
lung des Zellplasmas bei 5dematSsen Transsud~tionen zu den kenm 
zeichnenden Befunden gehSren. 

Mit diesen Gedankeng~ngen zur Frage des Modus der Parenchym- 
sch~digung, die sich nach de~t erhobenen Befunden zwangsl/~ufig auf- 
dr~ngen mul~ten, kSnnen die pathogenetischen Er5rterungen mit der 
Aussage abgeschlossen werden, daf3 -- soweit das aa Hand einer 
Einzelbeobachtung erlaubt ist -- nach dem histopathologischen 
Befund des vorliegenden Falles den pathogenetischea Vorstellungen yon 
Li~EaS u. SPATZ einerseits, SCHAFFEI~ U. MISKOLCZY andererseits nur 
wenig Wahrscheinlichkeit zugebilligt werden kann, dab vielmehr eine 
sich morphologisch in der Ausdrucksform des Status spongiosus mani- 
festierende 6demat6se Transsudation als entscheidender ursgchlicher 
Faktor des Parenehymunterganges angesehen werden mull. 

Zusammenfassung 
Bei einer nach einer Krankheitsdauer yon nur 4 Moaaten verstorbenen 

49j~hrigen Frau mit Pickscher Krankheit ergab die histologische Unter- 
suchung des ZNS bei fehlenden Windungsatrophien i~ den fiir die Krank- 
heir typischen Pr~dilektionsgebieten, vor allem im Stirnhirn, cinen hoch- 
gradigen Status spongiosus und einen vorwiegend in der 3. Rindenschicht 
ausgepr/igten, gegeniiber dem Status spongiosus an Intensit~t jedoch 
zuriicktretenden Parenchymschwund. Ver/inderungen im Bereich der 
corticofugalen Bahnen -- Entmarkungen und Fasergliosen- feb]ten. 
Bemerkenswert waren ferner Alterationen der kleinen Rindengefi~l~e in 
Form 5dematSser Wanddurchtr~nkungen. Auf Grund dieser Befund- 
konstellation wird hinsichtlich der Pathogenese die Ansicht vertreten, 
da[i der Parenchymuntergang weder als Folge eines ,,nucleodistal" ein- 
setzenden ,,atrophisierenden Prozesses" bestimmter l~euronensysteme 
(LffEl~s u. SPATZ) noch einer prim~ren Erkrankung der l~ervenze]len 
(ScgA]~FEl~ U. MISKOLCZu angesehen werden kann, sondern vielmehr als 
Folge einer 5demat5sen Transsudation auf der Basis einer B]uthirn- 
schrankenstSrung zu deuten ist. 
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