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Ein Fall von juveniler hereditirer Demenz
vom Alzheimer Typ mit Parkinsonismus
und Kliiver-Buey-Syndrom

Von
H. C. JELGERSMA

(Eingegangen am 18. Februar 1964)

Im Titel sind die hauptséchlichen Symptome des Patienten schon in
Kiirze erwahnt. Bei der neuropathologischen Untersuchung ergab sich,
dal die meisten senilen Plaques und Alzheimerschen Fibrillendegenera-
tionen im nucleus amygdalae, in der frontalen Rinde und im Ammonshorn
zu finden waren.

Klinischer Befund (Dr. WaaGE)

Der ménuliche Pat. H. F. 8. ist geboren im Jahr 1920; er entwickelte sich zu-
nichst normal, zeigte aber schon in seinem 26. Jahr Erscheinungen von Gedachtnis-
schwiche, neben nachtlicher Unruhe und krankhaftem MiBtrauen. Wahrscheinlich
war er damals schon seit einiger Zeit abnormal. Mit groBer Mihe hielt man ihn
10 Jahre zuhause, jedoch wurde er im Jahre 1956 im Alter von 36 Jahren im Pro-
vinzialen Krankenhaus bei Santpoort aufgenommen. Dort wurde eine schwere
amnestische Storung festgestellt und neben Affektabflachung, monotoner Sprache
ohne Mimik, andere Symptome von Demenz notiert. Schon damals war er leicht
verwirrt. Er war sehr dement geworden, war desorientiert in Zeit und Raum, und
wegen aphasischer Storungen war es nicht mehr méglich, ein Gespréich mit ihm zu
fithren. Die Bennung von. Gegenstéinden war gestort, er war leicht apraktisch und
zeigte ein m#Big entwickeltes Parkinsonsyndrom, das nicht auf Tranquillizers
zuriickzufithren war. Er hatte ein maskenartiges Gesicht, einen kleinschrittigen
Gang, eine vorniiber gebeugte Haltung und ein Zahnrad-Phinomen in den Armen.

Es bestand kein Tremor, wohl aber eine Art myoklonischer Zuckungen iiber
den ganzen Korper. Er verrichtete noch regelmifiig sehr einfache Gartenarbeit.
Doch verursachte sein Verhalten mit oraler und sexueller Enthemmung grofie
Schwierigkeiten: er sammelte allerlei Unrat vom Boden wie Blitter und kleine
Zweige, steckte sie in den Mund und af sie auf; ferner onanierte er fortwahrend
offentlich. ITm Jahr 1961 wurde er bettligerig, bekam eine ,,Paraplegie en flexion®
und starb 1962 tief dement im Alter von 41 Jahren.

Es ist bemerkenswert, daf} sein Vaier dieselbe Krankheit gehabt hat mit einer
progredienten. Demenz und Parkinsonismus. Dieser starb mit 43 Jahren. Eine
Schwester des Vaters soll die gleiche Krankheit gehabt haben, doch von ihr war
keine Krankengeschichte zu erhalten.

Anatomische Untersuchung

Das Gehirn wog 1270 g. Die Windungen waren atrophisch, vor allem
am Vorderlappen. Die Zentralwindungen waren normal von Aussehen
ebenso wie die Briicke, das Kleinhirn und die Oliven. Die Ventrikel
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waren sehr weit. Es war keine Arteriosklerose an den Gefiflen zu sehen;
auch bei mikroskopischer Untersuchung fand sich keine solche.

Die weitere, mikroskopische Untersuchung ergab, daB iiberall in der
Rinde senile Plagues und Alzheimersche Fibrillendegeneration zu finden
waren, jedoch nicht allerorts im selben Grad. AuBlerdem war hier und da
in der Frontalrinde Spongiositit in der zweiten und in einem Teil der
dritten Schicht. Die meisten Plaques und Alzheimerschen Fibrillen findet
man im dorsalen Teil des Nucleus amygdalae, ndmlich im Nucleus
amygdalae basalis accessorius centralis (Ara7ouaNINE) und der dariiber-
liegenden Rinde des Uncus. Das genannte Gebiet ist im wahren Sinn. des
Worts vollgepfropft mit senilen Plaques und keine Zelle ist rein von Alz-
heimerschen Fibrillen. Die Kerne der Zellen sind nicht argentophil, was
nach ALEXANDER ein Hinweis dafiir ist, daB die Fibrillenverinderungen
keine Artefakt sind. Das Gebiet mit Plaques und Fibrillendegeneration
zeichnet sich scharf ab von dem Rest des Nucleus amygdalae, der voll-
kommen frei davon ist.

Hierunter folgt eine Tabelle, worin das Ausmaf dieser senilen Pla-
ques und Alzheimerschen Fibrillenverinderungen mit Plus- unf Minus-
zeichen angegeben ist. Ein Minuszeichen bedeutet: keine oder sehr
geringe Verdnderungen.

Gyrus frontalis superior +++ Putamen —
Gyrus parietalis superior ++ Globus pallidus —
Cuneus + Thalamus —
Gyrus centralis anterior + Corpus Luysi —
Gyrus temporalis superior + + Corpus mamillare ++
Gyrus temporalis inferior ++ Substantia nigra —
Insula ++ Nucleus amygdalae (dorsaler

Gyrus hippocampi ++ Teil) ++++
Cornu ammonis +++ Cerebellum —
Fascia dentata — Corpora quadrigemina ++

Pons —
Medulla oblongata —
Bulbus olfactorius —

Gyrus cinguli
Substantia perforata anterior
Nucleus caudatus

|+ -+

Neben diesen senilen neuropathologischen Verdnderungen bestehen
Befunde anderer Art, die mit dem Parkinsonismus in Verbindung ge-
bracht werden konnen. In der Substantia nigra sieht man neben normal
pigmentierten Zellen eine geringe Anzahl Zellen ohne Pigment, wihrend
in vielen Ganglienzellen das Pigment zusammengeklumpt und viel
dunkler geférbt ist (surcharge de pigmentation von Forx u. N1coLEsco).

Hier und da liegen auch frei im Gewebe Stiicke zusammengeklumptes
Pigment ohne Zellkorper, wihrend verschiedene Neurogliazellen und
Mesenchymzellen, die manchmal im Virchow-Robinschen Raum gelegen
sind, das Pigment aufgenommen haben.
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Betrachtet man die obenstehende Tabelle und achtet man speziell
auf das limbische System, dann zeigt es sich, daB eine Anzahl von Be-
standteilen desselben viele und manchmal auch sehr viele senile Plaques
und Alzheimersche Fibrillendegeneration zeigen, nimlich der Nucleus
amygdalae, das Ammonshorn und das Corpus mamillare. Wie vox
BrauNMUHL schreibt, wird das -Ammonshorn bei der senilen Demenz
und der Alzheimerschen Krankheit ,,in ganz ausgesprochener Weise in
Mitleidenschaft gezogen®. Es ist, wie er schreibt, ein ProzeBausfall von
Zellen, der nicht wie bei der Epilepsie an die GefiaBe gebunden ist. Fiir
die Funktion des limbischen Systems wird heute meist eine Affekt-
steverung angenommen, die in dem Erregungskreis von Parrz rezeptiv
sensorielle und affektiv-mnestische Funktionen. integriert, wodurch die
Verarbeitung von Affekten zustande kommt. Eine Schiddigung des
Papezschen Erregungskreises hat unter anderem Affektverflachung und
Triebenthemmung zur Folge. Andere Funktionen des limbischen Sy-
stems sind wahrscheinlich mnestischer Art mit Erinnerung und Ein-
priagung, welche nicht ausschlieBlich neocorticale Funktionen darstellen
und eine Mitwirkung des Ammonshorns und des Corpus mamillare be-
notigen. Die Publikationen von PENFIELD u. MILNER, SCOVILLE u.
Mnxer, WALKER, DELAY, BrioN u. ELissarDE und GrEEs u. GRIP-
¥ITH, die auf neuropathologischen und operativen Ergebnissen beruhen,
weisen mit Nachdruck in diese Richtung. Eine andere Funktion des
limbischen Systems sollen die explorative Aktivitit, die Wachsamkeit
(alertness) und die Aufmerksamkeit sein. KLivER u. Bucy haben bei
doppelseitiger Abtragung des Lobus temporalis, Nucleus amygdalae und
Hippocampus Symptome beschrieben, die seither als das ,,Syndrom von
Krtver u. Bucy® bekannt geworden sind, und die im Tierversuch und
bei Gehirnoperationen am Menschen festgestellt worden sind. Sie be-
stehen in Geddchtnisschwéche, heftigen primitiven Emotionen oder
deren Gegenteil, ndmlich in einer Affektverflachung, einer Bulimie, d. h.
der Aufnahme von zur Erndhrung total ungeeigneten Stoffen mit so-
genanntem oralen Verhalten und einer unbezwingbaren Sexualitét in der
Regel mit einer unnatiirlichen Objektwahl. TERzIAN u. DELLE ORE sahen
dieses Syndrom bei einem Patienten, der nach bitemporaler Leukotomie
danach fortwihrend onanierte. Das Syndrom von Kl¢vEr u. Bucy ist
eine der konstantesten Erscheinungen bei der Schidigung der genannten
Teile des limbischen Systems.

Bei dem oben beschriebenen Patienten kann man die neuropatholo-
gischen Befunde, ndmlich die auffallende Verinderungen im Nucleus
amygdalae und im Cornu ammonis mit dem Syndrom von KLUVER u.
Buoy, das der Patient in den letzten Jahren seines Lebens zeigte, in
Zusammenhang bringen. Er hatte Gedichtnisstorungen, war affektflach,
aB allerlei Unrat vom Boden auf und zeigte eine nicht zu hezwingende
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Neigung zu Onanie selbst in Gesellschaft und wihrend der Arbeits-
therapie.

Es moége hier darauf hingewiesen werden, dall die klinischen Sym-
ptome von Dementia senilis und Alzheimerscher Krankheit sich nicht
beschrinken auf Einprigungs- und Erinnerungsstorungen, Desorientie-
rung, Konfabulation und néchtliche delirante Zustéande. An erster Stelle
besteht ein Mangel an Emotionalitdt und Affektivitdt. Schon im nor-
malen Alter kann dies bemerkt werden. Noch héufiger ist diese Affekt-
abflachung bei der Dementia senilis im Gegensats zur arteriosklerotischen
Demenz, die eine weinerliche Sentimentalitdt zeigen kann. Die reine
Dementia senilis ist in der Regel emotionell kaum ansprechbar. Ein
zweites Symptom ist, daBl diese Patienten kein Bediirfnis haben, sich
in ihrer Umgebung niher zu orientieren; sie verfolgen die Vorginge im
Krankensaal auch wenig oder gar nicht mit den Augen. Auch haben sie
kein Bediirfnis nach Verdnderung, sie sind nicht vigilant und aufmerk-
sam.
SchlieBflich muf} auf die hin und wieder auftretende Hypersexualitit
mit Entgleisungen in der Objektwahl hingewiesen werden. Alle diese
Symptome sind beschrieben als Ausfallserscheinungen des limbischen
Systems, wie sie auch in der Zusammenstellung von ATLAJOUANINE ,,Les
grandes activités du rhinencephale” beschrieben sind. Es besteht daher
aller Grund, der klinischen und neuropathologischen Untersuchung des
limbischen Systems auch bei priseniler und seniler Demenz mehr Auf-
merksamkeit zu schenken.

Zusammenfassung

Das Gehirn eines kranken mit juveniler hereditdrer Demenz vom
Alzheimer Typ mit Parkinsonismus und Kliver-Bucy-Syndrom wurde
untersucht. Neben geringen Verdnderungen in der Substantia nigra
wurden viele senile Plaques und Fibrillendegeneration gefunden. Die
Intensitédt der Veranderungen in den verschiedenen Hirnteilen wurde
geschitzt und tabellarisch festgelegt. Besonders schwere Verdnderungen
fanden sich im dorsalen Teil des Nucleus amygdalae im Ammonshorn und
Frontalrinde. Wahrscheinlich waren die Verdnderungen im Mandelkern
und Ammonshorn fiir das Auftreten des Kliiver-Bucy-Syndrom ver-
antwortlich.
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