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Aus dem Neuropathologischen Laboratorium des Provinzialen Krankenhauses bei 
Santpoort (Holland) (Direktor: Dr. W. PLO~GS~A t) 

Ein Fall yon juveniler heredit~irer Demenz 
vom Alzheimer Typ mit Parkinsonismus 

und Kliiver-Bucy-Syndrom 
Von 

H. C. JELGERSMA 

(Eingegangen am 18. Februar 1964) 

I m  Ti te l  sind die hauptsach] ichen Syraptorae des Pa t i en ten  schon in 

Ki i rze  erw~hnt.  Bei der neuropathologischen Unte r suchung  ergab sich, 

dal3 die raeisten senilen Plaques und Alzheimersehen Fibrillendegenera- 
tionen ira nucleus amygdalae, in der ]rontalen Rinde und  im Ammonshorn 
zu finden waren.  

Klinischer Befund (Dr. WAAr 

Der ra~nnliehe Pat. H. F. S. ist geboren im Jahr 1920; er entwiekelte sich zu- 
nachst normal, zeigte aber schon in seinem 26. Jahr Erscheinungen von Ged~ehtnis- 
schwaehe, neben n~chtlicher Unruhe und krankhaftera MiBtrauen. Wahrscheinlich 
war er daraals schon seit einiger Zeit abnormal. Mit grol~er Mfihe hie]t man ihn 
10 Jahre zuhause, jedoch wurde er ira Jahre 1956 im Alter yon 36 Jahren im Pro- 
vinzialen Krankenhaus bei Santpoort aufgenoraraen. Dort wurde eiae schwere 
amnestische StSrung festgestellt und neben Affektabflaehung, raonotoner Sprache 
ohne ~[iraik, andere Syraptorae yon Demenz notiert. Schon damals war er leicht 
verwirrt. Er war sehr dement geworden, war desorientiert in Zeit und Raum, und 
wegen aphasischer StSrungen war es nicht raehr raSglich, ein Gespr~ch rait ihra zu 
ffihren. Die Bennung yon Gegenstanden war gestSrt, er war leicht apraktisch und 
zeigte ein ra~tl3ig entwickeltes Parkinsonsyndrom, das nicht auf Tranquillizers 
zurfickzufiihren war. Er hatte ein raaskenartiges Gesicht, einen kleinsehrittigen 
Gang, eine vornfiber gebeugte Haltung und ein Zahnrad-Phanoraen in den Armen. 

Es bestand kein Tremor, wohl abet eine Art rayoklonischer Zuekungen fiber 
den ganzen KSrper. Er verrichtete noch regelm~gig sehr einfache Gartenarbeit. 
Doeh verursaehte sein Verhalten rait oraler und sexueller Entheramung groBe 
Schwierigkeiten: er sammelte allerlei Unrat vora Boden wie Blatter und kleine 
Zweige, steckte sie in den Mund und aft sie au/; ferner onanierte er fortwi~hrend 
5ffent]ich. Im Jahr 1961 wurde er bettlagerig, bekara eine ,,Paraplegie en flexion" 
und starb 1962 fief dement ira Alter yon 41 Jahren. 

Es ist bemerkenswert, dal~ sein Vater dieselbe Krankheit gehabt hat mit einer 
progredienten Deraenz und Parkinsonisraus. Dieser starb rait 43 Jahren. Eine 
Schwester des Vaters soll die gleiche Krankheit gehabt haben, doch yon ihr war 
keine Krankengeschiehte zu erhalten. 

Anatomische Untersuchung 

Das Gehirn  wog 1270 g. Die Windungen  waren atrophiseh,  vor  allera 
am Vorder lappen.  Die Zen t ra lwindungen  waren normal  yon Aussehen 
ebenso wie die Brfieke, das Kle inh i rn  nnd  die Oliven. Die Ventrike] 
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waren  sehr  welt.  Es  war  keine Arter iosklerose  an den Gef/~ftcn zu sehen;  
auch  bei  mikroskopischer  Unte r suchung  fand sich keine solehe. 

Die weitere,  mikroskopisehe  Unte r suchung  ergab,  da f t / i be ra l l  in der  
R inde  senile Plaques und  Alzheimersche Fibrillendegeneration zu finden 
waren,  jedoch n icht  a l leror ts  im selben Grad.  Aul~erdem war  hicr  und  da  
in der  F r o n t a l r i n d e  Spongiosi t~t  in der  zwei ten und  in e inem Teil  der  
d r i t t en  Sehicht .  Die meis ten  Plaques  und  Alzheimcrschcn Fibrf l len finder 
m a n  im dorsalen Tell  des Nucleus  amygda lae ,  n/~mhch im Nucleus  
amygda l ae  basal is  accessorius eentral is  ( A L A J O V A ~ )  und  der  darf ibcr-  
l iegenden R inde  des Uncus.  Das genannte  Goblet  is t  im wahrcn  S ina  des 
W o r t s  vol lgepfropf t  mi t  senilen Plaques  und  keine Zelle is t  re in  yon  Alz- 
he imerschen Fibrf l len.  Die K e r n e  der  Zellen s ind n ieht  argentophi l ,  was 
naeh  ALEXANDEI~ ein Hinweis  daffir ist,  daft die Fibr i l lenver/~nderungen 
keine  A r t e f a k t  sind. Das Gebic t  mi t  P laques  und  F ib r i l l endegenera t ion  
zeichnet  sich schar f  ab  yon  dem Res t  des Nucleus amygda lae ,  der  voll-  
k o m m e n  frei d a v o n  ist.  

H ie run te r  fo]gt eine Tabelle ,  worin das  Ausmafi dieser senilen Pla- 
ques und Alzheimerschen Fibrillenver~inderungen m i t  Plus-  unf  Minus- 
zeichen angegcben ist.  E i a  Minuszeichen b e d e u t e t :  keine oder  sehr 
geringe Vergnderungen.  

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 + + 
Gyrus cinguli + Pons --  
Substantia perforata anterior + Medulla oblongata --  
Nucleus caudatus --  Bulbus olfactorius --  

Neben  diesen senilen neuropathologischen  Ver/~nderungen bes tehen 
Befunde  anderer  Art, die mi t  dem Park inson ismus  in  Verb indung  ge- 
b r ach t  werden k6nnen.  I n  der  Substantia nigra s ieht  m a n  neben  norma l  
p igmen t i e r t en  Zellen eine geringe Anzahl  Zel]en ohne P igment ,  w/ihrend 
in vielen Ganglienze]len das  P igmen t  z u s a m m e n g e k ] u m p t  und  viel 
dunk le r  gef~rbt  i s t  (surcharge de p igmen ta t i on  yon  Fo~x u. NiconEsco) .  

~Iier und da  ]iegen auch frei im Gewebe Stficke zusammengek lumptes  
P i g m e n t  ohne Zel lk6rper ,  w/s verschiedene Neurogl iazel len  und  
Mesenchymzel len,  die m a n c h m a l  im Virchow-Robinsehen  R a u m  gelegen 
sind, das  P igmen t  au fgenommen haben.  
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Betrachtet  man die obenstehende Tabelle und achtet man speziell 
auf das limbische System, dann zeigt es sieh, dal3 eine Anzahl yon Be- 
standteilen desselben viele und manchmal auch sehr viele senile Plaques 
und Alzheimersche Fibrillendegeneration zeigen, ngmlich der Nucleus 
amygdalae, das Ammonshorn und das Corpus mamillare. Wie voz~ 
BI~AUN3IiJHL schreibt, wird das Ammonshom bei der senilen Demenz 
und der Alzheimerschen Krankheit  ,,in ganz ausgesprochener Weise in 
Mitleidenschaft gezogen". Es ist, wie er sehreibt, ein Prozel3ausfall yon 
Zellen, der nicht wie bei der Epilepsie an die Gef/~Be gebunden ist. Fiir 
die Funktion des limbischen Systems wird heute moist eine Affekt- 
steuerung angenommen, die in dem Erregungskreis yon PAPEz rezeptiv 
sensorielle und affektiv-mnestische Funktionen integriert, wodureh die 
Verarbeitung yon Affekten zustande kommt. Eine Sch/tdigung des 
Papezschen Erregungskreises hat unter anderem Affektverflaehung und 
Triebenthemmung zur Folge. Andere Funktionen des limbischen Sy- 
stems sind wahrseheinlieh mnestischer Art mit Erinnerung und Ein- 
pr/igung, welche nieht ausschliel~lieh neocortieale Funktionen darstellen 
und eine Mitwirkung des Ammonshorns und des Corpus mamillare be- 
n6tigen. Die Publikationen yon PENFIELD U. MILNE~, SOOVILLE U. 
M~z~a ,  WALX~, D~nAY, BXlO~ u. ELISSALD~ und GLEv~S u. G~Is- 
]rlTg, die auf neuropathologischen und operativen Ergebnissen beruhen, 
weisen mit Nachdruck in diese Richtung. Eine andere Funktion des 
limbischen Systems sollen die explorative Aktivitgt, die Wachsamkeit 
(alertness) und die Aufmerksamkeit sein. KL~v]s~ u. Buoy haben bei 
doppelseitiger Abtragung des Lobus temporalis, Nucleus amygdalae und 
Hippocampus Symptome beschrieben, die seither als das ,,Syndrom yon 
X L e v ~  u. BuoY" bekannt geworden sind, und die im Tierversuch und 
bei Gehirnoperationen am Menschen festgestellt worden sind. Sie be- 
stehen in Ged/ichtnissehw~iche, heftigen primitiven Emotionen odor 
deren Gegenteil, n~mlich in einer Affektverflachung, einer Bulimie, d. h. 
der Aufnahme yon zur Erns total  ungeeigneten Stoffen mit so- 
genanntem oralen Verhalten und einer unbezwingbaren Sexualitgt in der 
Regel mit einer unnatfirlichen Objektwahl. T~ZlA~ u. DnLLE 0~E sahen 
dieses Syndrom bei einem Patienten, der nach bitemporaler Leukotomie 
danach fortwghrend onanierte. Das Syndrom yon K1/3vER u. BvcY ist 
eine der konstantesten Erscheinungen bei der Sehgdigung der genannten 
Teile des limbischen Systems. 

Bei dem oben beschriebenen Patienten kann man die neuropatholo- 
gischen Befunde, ngmlich die auffallende Vergnderungen im Nucleus 
amygdalae und im Cornu ammonis mit dem Syndrom yon KL~YEI~ u. 
BuoY, das der Patient in den letzten Jahrcn seines Lebens zeigte, in 
Zusammenhang bringen. Er  hatte GedgchtnisstSrungen, war affektflaeh, 
al~ allerlei Unrat  yore Boden auf und zeigte eine nicht zu bezwingende 
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Neigung zu 0nanie selbst in Gesellschaft und wi~hrend der Arbeits- 
therapie. 

Es mSge hier darauf hingewiesen werden, dab die klinisehen Sym- 
ptome von Dementia senilis und A]zheimerseher Krankhei t  sich nicht 
beschri~nken auf Einpr~gungs- und Erinnerungsst5rungen, Desorientie- 
rung, Konfabulation und ni~ehtliehe delirante Zusti~nde. An erster Stelle 
besteht ein Mangel an Emotionalits  und Affektivitiit. Schon im nor- 
malen Alter kann dies bemerkt  werden. Noeh h~ufiger ist diese Affekt- 
abflachung bei der Dementia senilis im Gegensats zur arteriosklerotisehen 
Demenz, die eine weiner]iche Sentimentalit~t zeigen kann. Die reine 
Dementia senilis ist in der Regel emotionell kaum anspreehbar. Ein 
zweites Symptom ist, dab diese Patienten kein Bediirfnis haben, sieh 
in ihrer Umgebung n~her zu orientieren; sie verfolgen die Vorg~nge im 
Krankensaal  aueh wenig oder gar nicht mit  den Augen. Auch haben sie 
kein Bediirfnis nach Veriinderung, sie sind nieht vigilant und aufmerk- 
sam.  

SchlieBlich muB auf die hin und wieder auftretende Hypersexuali tat  
mi t  Entgleisungen in der Objektwahl hingewiesen werden. Alle diese 
Symptome sind besehrieben als Aus/allserseheinungen des limbischen 
Systems, wie sie auch in der Znsammenstellung yon ALAJOUA~]~ ,,Les 
grandes activit6s du rhineneephale" beschrieben sind. Es besteht daher 
aller Grund, der klinisehen und neuropathologischen Untersuchung des 
limbisehen Systems auch bei prKseniler und seniler Demenz mehr Auf- 
merksamkeit  zu schenken. 

Zusammenfassung 
Das Gehirn eines kranken mit  jnveniler heredit~rer Demenz vom 

Alzheimer Typ mit  Parkinsonismus und Kliiver-Buey-Syndrom wurde 
untersucht. Neben geringen Ver~nderungen in der Substantia nigra 
wurden viele senile Plaques und Fibrillendegeneration gefunden. Die 
Intensit~t  der Ver~nderungen in den versehiedenen Hirnteilen wurde 
gesch/~tzt und tabellarisch festge]egt. Besonders schwere Veri~nderungen 
fanden sich im dorsalen Tell des Nucleus amygdalae fin Ammonshorn und 
Frontalrinde. Wahrschein]ich waren die Vers im Mandelkern 
und Ammonshorn ffir das Auftreten des Kliiver-Buey-Syndrom ver- 
antwortlich. 
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