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Einleitung.

Die pathologische Anatomie der Psychosen befalit sich mit den bei
Geisteskranken festzustellenden morphologischen Verinderungen des Gehirns.
Logischerweise miifiten wir mit der Erérterung des ,,Gehirn- und Seele‘‘-Problems
beginnen. Es wire dies ebenso logisch wie iiberflissig. Denn der Zusammen-
hang zwischen Korper und Geist, die funktionelle Zuordnung des Psychischen
zum Physischen ist fiir die naturwissenschaftliche Betrachtungsweise eine un-
erlafiliche Voraussetzung, ein Postulat, kein Problem: ein psycho-physischer
Zusammenhang — sei es kausale Bedingtheit, Parallelismus, Monismus oder
irgendein anderer Beziehungsmodus — mufl gegeben sein, wenn eine natur-
wissenschaftliche, d. h. objektivierende Behandlung psychischer Erscheinungen
moglich sein soll. Und sie ist erfahrungsgemaf moglich. Auf einem recht
langen Wege ist man dazu gekommen, im Gehirn das kérperliche ,,Organ®
des Psychischen zu erblicken. So postulieren wir, da psychische Phanomene,
sowohl normale wie pathologische, mit materiellen Vorgingen im Gehirn irgendwie
verkniipft sein miissen; fiigen wir hinzu: im Sinne des wissenschaftlichen De-
terminismus gesetzmaBig verkniipft sein miissen.

Doch kein Mifiverstandnis! Die Notwendigkeit einer gesetzmilligen Be-
ziehung zwischen psychischen Phéanomenen und materiellen Gehirnvorgingen
sagt uns nichts iiber die Art dieser Beziehung. So wissen wir auch nichts
dariiber, ob relativ einfachen psychischen Erscheinungen einfache materielle
Vorginge, komplexen Erlebnissen quantitativ oder qualitativ gesteigerte Sub-
stanzveranderungen entsprechen. Man darf nicht vergessen, dal Psychisches
und Physisches inkommensurabel sind, und nicht erwarten — wie dies eine
verflossene Epoche tat — das materielle Substrat einer ,,Empfindung® oder
einer ,,Vorstellung” zu finden. Im iibrigen sind uns die, normalen psychischen
Erscheinungen entsprechenden, materiellen Gehirnvorginge iiberhaupt so gut
wie ganz unbekannt und zur Zeit morphologisch nicht fafbar. Und Gehirne
geistig Abnormer lassen nur in einem Teil der Fille Abweichungen vom normalen
Bild erkennen, die auf krankhafte Vorginge zu schliefen erlauben. Es ist noch
viel zu friih, ,,Einblicke in die materiellen Grundlagen unseres Denkens, Fiihlens
und Wollens*“ (C.und O.Vogt) gewinnen zu wollen, vorliufig gelten noch
die Worte Griesingers: ,,An eine Erkenntnis des inneren Zusammenhanges
zwischen Art der Alteration und zwischen Art der psychischen Erkrankung
ist fiir jetzt nicht zu denken. Aber es ist schon wichtig genug zu konstatieren,
ob oder dafl im konkreten Falle palpable Krankheitsvorginge in der Schadel-
héhle des Irren vor sich gingen, welche es waren, wie sie sich gestalteten, wie
ihre Gestaltung im allgemeinen zu der Gestaltung der ganzen psychischen
Krankheit sich verhielt.*

Wir haben uns demnach das Arbeitsgebiet der pathologischen Anatomie
der Psychosen fiir jetzt folgendermaflen umschrieben zu denken. Es gibt eine
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Reihe von Erkrankungen — man nennt sie organische Psychosen —, die einer-
seits mit psychotischen Erscheinungen, andererseits mit materiellen Verinde-
rungen des Gehirns regelmiaflig einhergehen. Die Anatomie hat die Aufgabe
den einer jeden dieser Erkrankungen eigentiimlichen anatomischen Befund zu
ermitteln; dadurch wird sie Hinweise auf die Pathogenese bzw. Atiologie der
Erkrankung liefern, die Verwandtschaft oder die Wesensverschiedenheit
zweier Erkrankungen erkennen helfen, endlich, rein praktisch eine Kontrolle
der klinischen Diagnose erméglichen. Uberdies werden wir die GesetzmiBig-
keit der Beziehungen zwischen der Gesamtheit der Gehirnveréinderungen und
bestimmten groflen psychischen Symptomenkomplexen zu erforschen suchen.
Ein Inbeziehungbringen der einzelnen Gehirnverinderungen zu einzelnen
psychischen Erscheinungen aber entbehrt zur Zeit einer jeden Grundlage. Wir
werden demnach festzustellen suchen, ob einem klinischen Symptomenkomplex,
z. B. der Dementia paralytica, ein charakteristisches anatomisches Bild zu-
geordnet ist, werden es bejahendenfalls nach allen Richtungen zu erforschen
und in seiner Eigenart abzugrenzen versuchen; wir werden aber nicht erwarten,
die einzelnen Gehirnverinderungen in Beziehung zu einzelnen Symptomen
der Paralyse, zur expansiven, zur depressiven Stimmung, zur Urteilslosigkeit,
zur Gedachtnisschwiche bringen zu konnen.

Aus dem psychophysischen Zusammenhang ergibt es sich ohne Wider-
spruch, daf} einer jeden psychischen Erkrankung materielle Gehirnverinde-
rungen entsprechen miissen. Indessen sind in einer Reihe von Krankheiten,
wie schon erwihnt, die Verdnderungen derart beschaffen, dall wir sie nach-
zuweisen nicht imstande sind. Sie weichen von den normalen Vorgingen quali-.
tativ und quantitativ wahrscheinlich so wenig ab, daB diese Abweichung
morphologisch gar nicht zum Ausdruck kommt. Man bezeichnet diese Er-
krankungen als funktionell. Zu den organischen Psychosen werden wir
nach dem Vorgange von Alzheimer nur die Erkrankungen rechnen, bei
welchen nervoses Gewebe nachweislich zugrunde geht oder Verinderungen
festgestellt werden, die mit normaler Funktion nicht einherzugehen pflegen.
Aus dieser Definition erhellt es, daBl der Kreis der organischen Psychosen nicht
definitiv abgeschlossen ist, daf er durch fortschreitende Entwicklung der ana-
tomischen Methoden erweitert werden kann. So hat z. B. Alzheimer durch
Einfithrung mikrochemischer und farbenanalytischer Methoden einen Zerfall
des Nervengewebes auch in solchen Fillen nachzuweisen vermocht, die vor ihm
mangels nachweisbarer Gehirnverinderungen in das Gebiet funktioneller Er-
krankungen verwiesen wurden. Doch wird wahrscheinlich auf absehbare Zeiten
hin ein , Rest” bleiben, wo die Verinderungen bzw. die Abweichungen vom
Normalen so gering sind, so kontinuierlich in das Normale iibergehen, daf sie
auch mit den feinsten Methoden nicht zu erfassen sein werden: diesen ,,Rest‘
werden die funktionellen Psychosen im Sinne von Bumke bilden.

Es versteht sich von selbst, da3 unter den Begriff von Anatomie der Psychosen
nur diejenigen Gehirnverinderungen fallen, die in (kausaler?) Beziehung zu
den psychotischen Erscheinungen stehen. Nun findet man bei Geisteskranken
nicht selten Verédnderungen, die in derselben Weise auch bei Geistesgesunden,
an einer schweren korperlichen Erkrankung Verstorbenen vorkommen. Da
Geisteskranke gewohnlich terminal auch korperlich schwer erkrankt sind, ja
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haufig erst an dieser korperlichen Erkrankung zugrunde gehen, so ist es be-
greiflicherweise nicht immer leicht zu sagen, welcher Teil der Gehirnverinde-
‘rungen auf die korperliche Erkrankung, welcher dagegen auf die Psychose
entfillt. Auch muB man bedenken, dafl die meisten organischen Psychosen
chronisch verlaufen, daBl die Gehirnverinderungen im Verlaufe des Prozesses
zu variieren pflegen, die Vorginge mit oder ohne Hinterlassung von Spuren
ablaufen und anderen Platz machen, so daBl das im Augenblick des Todes
vorhandene Bild uns durchaus nicht die Gesamtheit der der Psychose ent-
sprechenden Gehirnveranderungen vorfithrt. Wir sehen, wie vorsichtig man in
der Bewertung der bei Geisteskranken vorgefundenen Gehirnverinderungen
sein muf}, wie schwierig es ist, den fiir ecine bestimmte geistige Erkrankung
charakteristischen Gehirnbefund herauszuschilen.

Wenn wir von Gehirnveranderungen sprechen, verstehen wir darunter
solche mikroskopischer Art. In fritherer Zeit wurde viel Gewicht auf die makro-
skopischen Befunde gelegt, auf die Beschaffenheit des Schidels, Verdickungen
und Verwachsungen der Hirnhaute, Eigentiimlichkeiten des Gehirnreliefs, Ab-
weichungen in der Anordnung der Windungen und Furchen. Heute messen
wir dem allen nur eine recht beschrankte Bedeutung bei. Auch die Grofe
und das Gewicht spielten eine groBe Rolle; doch hat Reichardt gezeigt, daB
nicht die Grofle oder das Gewicht des Gehirns an und fiir sich, sondern nur das
Verhaltnis zwischen Gehirnmasse und Schidelkapazitit mafBgebend sei. Aber
auch mit dieser Korrektur hat uns dic Gehirnwigung und auch die iibrige
physikalische Methodik, wie sic von Reichardt ausgebildet wurde, bisher
nur geringe Aufschliisse iiber die materiellen Grundlagen der Psychosen geben
konnen. Ebensowenig oder noch weniger Resultate hat die chemische Unter-
suchung der Hirnsubstanz aufzuweisen.

Wie die Dinge heute licgen, hat sich einzig und allein das Mikroskop
als fahig erwiesen, uns auf unserem Forschungswege ein wenig vordringen zu
lassen. Wo es gelungen ist, einigen Einblick in die materiellen Grundlagen
der Psychosen zu gewinnen, einen charakteristischen Befund herauszuheben,
die einzelnen Krankheitsvorginge voneinander zu trennen: die mikrosko-
pische Untersuchung des Zentralnervensystems war es gewesen, die uns die
Mittel dazu geliefert hat. Rudolf Virchow gebiihrt das Verdienst, hier wie
auf anderen Gebieten der pathologischen Anatomie die systematische mikro-
skopische Untersuchung eingefiihrt und so den Grundstein zu weiteren Fort-
schritten gelegt zu haben. Carl Weigert, Franz Nissl, Alois Alzheimer
sind die Namen, die vor allen als Merksteine in der noch kurzen Geschichte der
Anatomie der Psychosen emporragen. Die von Nissl und Alzheimer im Jahre
1904 veroffentlichten umfassenden Arbeiten iiber die Anatomie der Paralyse
bilden den Wendepunkt; in ihnen und durch sie wurde der Beweis gefiihrt, daf
die Anatomie zur Mitwirkung an der wissenschaftlichen Ausgestaltung der
Psychiatrie in hervorragendem Mafe berufen ist, und wenn wir auch bescheiden
genug sind, nicht auf die von C. und O. Vogt so stark betonte Uberlegenheit
der pathologischen Anatomie in bezug auf Klassifikation zu pochen, so werden
wir dennoch nicht vermeiden konnen, angesichts der neuerdings in Mode ge-
kommenen spekulativen Tendenzen darauf hinzuweisen, daB die einzig sicheren
Tatsachen in der Psychiatrie diejenigen sind, die anatomisch fundiert sind.
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Die Anatomie der Psychosen ist eine angewandte pathologische Ana-
tomie des Gehirns. Die Beschaftigung damit setzt also eine eingehende Kennt-
nis der normalen und pathologischen Histologie oder richtiger mikroskopischen
Anatomie des Nervensystems voraus. In dem engen Rahmen eines Lehrbuch-
abschnittes miissen wir notgedrungen von allen Erorterungen der allgemeinen
Histopathologie des Nervensystems absehen und werden nur gelegentlich das
eine oder das andere Problem kurz streifen konnen. Entsprechend dem der-
zeitigen Stande unseres Wissens werden wir das Hauptgewicht auf die Histo-
logie, d. h. auf die Art der Gewebsveranderungen legen; die Architektonik
im Sinne von C. und O.Vogt, d.h. die groberen Verénderungen im struk-
turellen Gesamtbilde, Modifikationen in der Anordnung der Zahl und der groben
Form der Elemente, sowie die territoriale Lokalisation der Verinderungen
werden wir nach Mafgabe unserer, in dieser Hinsicht leider noch recht geringen
Kenntnisse beriicksichtigen. Ich zweifle nicht, dafl in einer spateren Darstellung
diese Verhiltnisse einen viel groBeren Raum einnehmen werden als heute; ich
glaube auch, dafl eine intensive Forschung nach dieser Richtung uns um viele
wesentliche Kenntnisse bereichern wird; leider beansprucht diese Forschungs-
richtung, die mit Serienschnitten durch das ganze Gehirn arbeitet, groie Mittel,
was in dieser schweren Zeit kein geringes Hindernis bildet.

Wenn wir nunmehr an unsere Aufgabe schreiten, stoen wir auf eine erste
Schwierigkeit. Wie sollen wir unseren Stoff ordnen, nach welchen Gesichts-
punkten einteilen? Gewill wire es fiir den Anatomen das Nichstliegende,
pathologisch-anatomische Gruppen zu bilden, etwa Entwicklungshemmungen,
rein degenerative, entziindliche und angiogene Prozesse zu unterscheiden, oder
aber die Histogenese in den Vordergrund zu schieben und rein ektodermale
Erkrankungen den mesodermal-ektodermalen gegeniiberzustellen. Aber der
Kliniker wiirde dabei zu kurz kommen, und die Anatomie der Psychosen, die
ja eine fiir die besonderen Zwecke der Psychiatrie angewandte, nicht reine
pathologische Anatomie des Gehirns ist, muB weitgehend die Bediirfnisse der
Klinik beriicksichtigen. Ich will damit den von C. und O. Vogt so hoch an-
geschlagenen klassifikatorischen Wert der pathologischen Anatomie fiir die
Psychiatrie durchaus nicht in Zweifel ziehen, ja stimme im Prinzip mit dieser
Ansicht iiberein. Heute aber erscheint es mir schlechterdings unmdoglich, dem
Kliniker eine auf die Anatomie basierte Einteilung der Psychosen vorzuschlagen;
unsere anatomischen Gruppen wiren fiir die Klinik viel zu umfassend, ins-
besondere waren wir nicht imstande, die Gruppe der rein degenerativen Pro-
zesse in geniigend viele Einzelformen aufzulésen. So miissen wir wohl oder
iibel der Klinik die Fithrung tiberlassen und das dort iibliche, nach atiologischen,
anatomischen und symptomatologischen Gesichtspunkten zusammengesetzte
System mit geringen Modifikationen tibernehmen. Demgemafl teilen wir die
Gesamtheit der organischen Psychosen zunichst in zwei groBlie Gruppen ein:
I. angeborene und frith-infantil erworbene Zustinde und Erkrankungen, die
mit psychischer Entwicklungshemmung einhergehen (Idiotien und Imbezilli-
taten) und II. im spateren Leben erworbene oder manifest werdende Er-
krankungen.



I. Angeborene und friih-infantil erworbene Zustinde
und Erkrankungen, die mit psychischer Entwicklungs-
hemmung einhergehen (Idiotien und Imbezillititen).

In der klinischen Psychiatrie umfaBt die Gruppe der Idiotien und Imbe-
zillitdten eine Vielheit zum Teil recht verschiedener Erkrankungen und Zu-
stinde, deren gemeinsames Merkmal eine psychische Entwicklungshemmung
bildet. Die Hirnverinderung, die dem klinischen Bilde des Schwachsinns zu-
grunde liegt, kann ganz verschieden und das Resultat gar verschiedener Pro-
zesse sein. In erster Linie haben wir hier einerseits Entwicklungsstérungen,
andererseits die unmittelbaren anatomischen Auswirkungen eines Krankheits-
prozesses zu unterscheiden. In vielen Fillen finden sich beide Arten der Ver-
anderung in dem Idiotengehirn kombiniert. Denn es ist eine EKigenheit des in
der Entwicklung noch begriffenen Gehirns, dal die Zerstérung des einen Teiles
auch die iibrigen, vom KrankheitsprozeB nicht unmittelbar betroffenen Hirn-
teile gemdB den Gesetzen der Entwicklungsmechanik, der Korrelation, der
abhingigen Differenzierung, der Regulation usw. in der regelmifligen Bildung
storen kann, so daB auf diese Weise, je nach dem Entwicklungsstadium, in
dem das Gehirn erkrankt ist, die mannigfaltigsten Kombinationen von ProzeB-
veranderungen und Entwicklungsstérungen zustande kommen koénnen. Nur
wo eine postnatale Erkrankung das schon entwickelte Gehirn betroffen hat,
finden wir lediglich die unmittelbaren Auswirkungen der Erkrankung, ohne
jede Entwicklungsstérung. Doch darf man nicht vergessen, daBl die Ent-
wicklung des Gehirns nicht mit der Geburt abgeschlossen ist, sondern auch
noch in den ersten Lebensjahren andauert. Andererseits kann den einzigen
Befund eine Entwicklungsstérung bilden, ohne eine Spur von Veranderungen,
die auf einen KrankheitsprozeB zu schlieBen erlauben wiirden. Dies kann der
Fall sein, wenn es sich um eine keimbedingte Entwicklungsstérung handelt,
oder aber wenn sich der Krankheitsproze$ in einem sehr frithen Entwicklungs-
stadium abgespielt hat.

Aus dem Gesagten erhellt es, daBl das charakteristische Merkmal des
Idiotengehirns, das, was es von dem im spateren Leben geschadigten Gehirn
des Erwachsenen unterscheidet, in der Entwicklungsstérung zu erblicken ist.
Wo diese fehlt, kann die anatomische Diagnose einer Idiotie nicht ohne
weiteres gestellt werden. So wollen wir uns mit den Entwicklungsstérungen
etwas naher beschiftigen.

Klarfeld, Die Anatomie der Psychosen. 1
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Entwicklungsstorungen. Rein theoretisch lassen sich die Entwicklungs-
storungen des Gehirns in zwei Gruppen scheiden: in solche, die idiogen, germi-
nativ bedingt, wo schon die erste Anlage abnorm ist und der Embryo eine
von Haus aus abnorme Entwicklung nimmt; und solche, wo die Anlage normal,
der urspriingliche Entwicklungsgang des embryonalen bzw. des kindlichen
Gehirns durchaus regelmifBig ist und erst im Laufe der Entwicklung durch
irgendwelche Faktoren (traumatische im weitesten Sinne des Wortes, Méncke-
berg) gestért wird. Im ersten Falle haben wir es mit einer ,idiogenen‘ oder
»primdren’ Entwicklungsstérung zu tun, im zweiten mit einer ,,peristatisch
bedingten‘ oder ,,sekundéiren. Diese letztere ist um so schwerer, je friiher
die normale Entwicklung durch einen krankhaften Vorgang gestort wurde.
Wird das Gehirn erst kurz vor der Geburt oder sogar erst postnatal von einer
Erkrankung betroffen, dann haben wir es mit einer nur geringgradigen Ent-
wicklungsstorung zu tun, der Nachdruck liegt auf den unmittelbaren ana-
tomischen Auswirkungen der Erkrankung (entziindlichen oder degenerativen
Verinderungen des vorhandenen Gewebes). )

So einfach die theoretische Unterscheidung zu sein scheint, so schwer
ist die praktische in einem gegebenen Falle. Gar nicht so selten ist es uns
unmoglich zu erkennen, ob es sich um eine idiogene oder aber eine peristatisch
bedingte Entwicklungsstérung handelt. Diese Unterscheidung ist besonders
dann schwer, wenn das Gehirn auf einer fritheren Entwicklungsstufe stehen
geblieben ist. Die Schwierigkeiten sind zum Teil dadurch bedingt, daBl uns
die Reaktionsweise des unreifen Nervengewebes, die von der des reifen ziem-
lich stark abzuweichen scheint, noch nicht geniigend bekannt ist. Die Unter-
suchungen von Spatz haben uns gerade in dieser Beziehung recht erfreuliche
Aussichten erdffnet, doch sind wir zur Zeit noch lange nicht am Ziele. Eine
weitere Schwierigkeit ist darin zu erblicken, dafl es sich bei Idiotengehirnen
nicht immer um das Resultat eines abgelaufenen Prozesses handelt. Es gibt
Fille, wo ein Vorgang, der anscheinend idiogen bedingt ist, auch noch nach
der Geburt weiterschreitet, wie bei der tubertsen Sklerose, oder sogar erst
postnatal einsetzt, wie bei der familidren amaurotischen Idiotie. Tatsichlich
ist es zur Zeit nicht moglich, die beiden theoretisch umschriebenen Gruppen
der Entwicklungsstorungen voneinander reinlich zu scheiden und jedes der
bekannten, bei Idioten vorkommenden Bilder in einer der beiden Gruppen
sicher unterzubringen. Aus diesem Grunde werden wir auch bei unserer Dar-
stellung vorwiegend deskriptiv vorgehen, die verschiedenen Befunde nach-
einander bringen, ohne entscheiden zu wollen, ob es sich um primére oder
peristatisch bedingte Entwicklungsstérungen handelt. Konsequenterweise werden
wir auch die Frage, inwieweit in gewissen, klinisch durch endokrine Stérungen
gekennzeichneten Idiotieformen (Kretinismus, Idiotia thymica) die Gehirn-
veranderungen mit der Dysfunktion des endokrinen Apparates kausal zu-
sammenhangen oder aber ihr koordiniert sind, gar nicht in Erorterung ziehen.

Es kann nicht unsere Aufgabe sein, hier an dieser Stelle auf die ana-
tomisch zweifellos sehr wichtige Frage der MiBbildungen bzw. Entwicklungs-
stérungen ausfiihrlich einzugehen. Insbesondere miissen wir diejenigen Ent-
wicklungsstérungen, die mit einer groben Verinderung der &dufleren Gestalt
einhergehen und als MiBbildungen im engeren Sinne (Monstra) bezeichnet
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werden, auBer Acht lassen. Wie interessant auch vom Standpunkte der terato-
logischen Hirnforschungsmethode ein Anencephalus oder ein Hemicepha-
lus sein mag, wieviel Aufschliisse auch iiber die Entwicklungsgeschichte des
Gehirns aus dem Studium einer Arhinencephalie, einer Ethmocephalie
oder Cyklopie gewonnen werden konnen, fir uns kommen diese schwersten
Grade von MiBbildung gar nicht in Betracht, aus diesem einfachen Grunde,
daB die damit behafteten Wesen nur Stunden oder Tage zu leben pflegen und
ein klinisch-psychiatrisches Interesse nicht bieten. Fille, wie eine von Selig-
mann beschriebene Cyklopie, mit einer Lebensdauer von 7 Monaten, oder das
groBhirnlose Kind von Edinger, das 3 Jahre gelebt hat, stehen ganz ver-
einzelt da. Auch die Frage der partiellen Defekte, insbesondere des Balken-
mangels bietet fast nur anatomisches Interesse.

Mikrencephalie. Zu den schwersten Anomalien, denen wir bei Idioten
begegnen, gehéren diejenigen, die sich schon im abnormen Volum und Gewicht
des Gehirns kundgeben. In erster Linie kommt hier eine Volumsverminderung,
Mikrencephalie, die immer mit Mikrocephalie einhergeht, in Betracht.
Das Primidre scheint hier die Entwicklungsstérung des Gehirns zu sein, die
Schadelverkiimmerung ist nach Ansicht der meisten Forscher sekundir durch
die Volumsverminderung des Gehirns bedingt. Das Volum und das Gewicht
des Gehirns kénnen bei den Mikrocephalen ganz erheblich unter der Norm
liegen: so wog das Gehirn eines 46jihrigen Mikrocephalen von Marchand
345 g, das der 41jahrigen Mikrocephalen Céicilie Gravelli 370 g (Hilly), gegen-
iiber dem normalen Durchschnitt von 1360 g beim Mann und 1250 g bei der
Frau. Nicht immer ist die Verminderung so bedeutend; als untere normale
Grenze bei einem Erwachsenen koénnen 900—1000g angenommen werden,
geringere Werte gelten als Mikrencephalie. Marchand unterscheidet Mikren-
cephalien hohen (bis 500 g), mittleren (800 ¢g) und geringen Grades (iiber
800 g). Der Form nach kann das mikrocephale Gehirn dem normalen nahezu
entsprechen; in anderen Fillen zeigt es hochgradige Abweichungen in bezug
auf Oberflichengestaltung, Furchung, Symmetrie, Verhiltnis der einzelnen
Lappen zueinander (Abb.1l). Manchmal weist die Gestaltung des Gehirns
embryonale Verhiltnisse oder Tierdhnlichkeiten (,,Affenspalte) auf, in anderen
Fillen sind die Furchen und Windungen vollkommen atypisch. Sehr hiufig
sind die Windungen plump, breit, in sparlicher Anzahl, wenig gegliedert (Makro-
gyrie, Abb. 2 und 3), seltener siecht man an einzelnen Stellen kleine, kiimmer-
liche Windungen oder hockerartige Bildungen (Mikrogyrie, Abb. 4). Mikro-
skopisch findet man mehr oder weniger hochgradige Abweichungen von der
Norm: unregelmiBige Anordnung der Schichten, Fehlen oder mangelhafte
Entwicklung einzelner Zellarten, z. B. der groBlen Pyramidenzellen in einem
Fall von Marchand, Verschmilerung der Rinde, Heterotopien (Verlagerung
der grauen Substanz ins Mark), fehlerhafte Markbildung. In einem Teil der
Fille findet man auBlerdem noch Spuren entziindlicher Vorginge; Giacomini
sieht sie fiir akzessorisch an und spricht hier von ,, kombinierter’* Mikrocephalie.
Wir wollen im Zusammenhang damit einige Worte iiber das Wesen der Mikro-
cephalie sagen.

Giacomini war der erste, der die Gesamtheit der abnorm kleinen Ge-
hirne der Pathogenese nach in mehrere Gruppen eingeteilt hat. Er unterschied

1*
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Abb.1. Mikrencephalie (Pfleger und Pilez).
Linke Hemisphire des Mikrocephalen H. Convexe Seite.

F I, F IT = erste, zweite Stirnwindung; F,, F, = Sulcus frontalis superior, inferior; F A = vordere Zentral-

windung; P A = hintere Zentralwindung; R = Fissura Rolandi; S. prc. = Sulcus praecentralis; S. pe. = Sulcus

posteentralis; Sm = Gyrus supramarginalis; PO = Fissura parieto-occipitalis; J P = Sulcus interparietalis;

Ang = Gyrus angularis; O tr = Sulcus occipitalis transversus; 7, T, T; = Sulcus temporalis superior, medius,

inferior, 7'I = erste Schlifenwindung; S = Fissura Sylvii; J = Insula Reilii; P.op., P.orb., P.tr. = Pars

opercularis, ‘orbitalis, triangularis der dritten Stirnwindung; R ak, R ae = Ramus anterior horizontalis, Ramus
anterior ascendens Fissurae Sylvii.

Abb. 2. Mikrencephalie mit Makrogyrie.
(Fall von Probst.)
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zundchst die Pseudo - Mikrocephalie von der echten Mikrocephalie.
Unter Pseudo-Mikrocephalie verstand Giacomini jene Volumsverminderung

Abb. 3. Mikrencephalie mit Makrogyrie.
Rechte Hemisphare. (Fall von Probst.)

Abb. 4. Mikrencephalie mit Mikrogyrie.
(Pfleger und Pilcz.) Linke Hemisphéire des Mikrocephalen M. Convexe Seite.

Bezeichnungen wie in Abb. 1.

des Gehirns, die durch pathologische Prozesse bedingt ist, durch Porencephalie,
Atrophie, Hydrocephalus int. usw. Die echte Mikrocephalie stellte fiir Gia-
comini eine reine Entwicklungshemmung dar (,,reine Mikrocephalie®); wohl
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gabe es Fiile, wo neben der Entwicklungshemmung auch noch pathologische
Prozefiveranderungen festgestellt werden, doch handle es sich da um ein spiteres
Hinzutreten einer Erkrankung, um eine Kombination von Mikrocephalie und
Erkrankung (,,kombinierte Mikrocephalie’). Rein anatomisch ist gegen Gia-
cominis Einteilung nichts einzuwenden; zweifellos findet man in dem einen
Falle nur eine Entwicklungshemmung, in einem anderen Verinderungen, die
auf einen abgelaufenen entziindlichen Prozel schlieBen lassen. Ob aber diese
pathologischen Veranderungen mit der Mikrencephalie nichts zu tun haben,
ist noch fraglich, Die Erkrankung konnte hier sehr wohl das priméare patho-
logische Moment abgegeben haben, das dann eine Stérung der weiteren Ent-
wicklung nach sich gezogen hatte. Dafiir, da} es eine in der Anlage begriindete
Form der Mikrencephalie geben diirfte, spricht das nicht so seltene familisire
Vorkommen der Mikrocephalie (Familie Becker, die drei Mikrocephalen von
Riola, die drei von H. Vogt beschriebenen Familien und viele andere). Doch
fragt es sich noch, ob man es hier mit einer primir abnormen Beschaffenheit
des Keimes oder einer Keimschédigung (durch Lues, Alkohol) zu tun hat.
Auch hat man die familiare Mikrocephalie auf eine abnorme Beschaffenheit
des miitterlichen Uterus zuriickfithren wollen. Uber hereditare (vererbte)
Mikrocephalie ist meines Wissens noch nicht berichtet worden, und das wire
wohl das einzige, das fiir eine primdre abnorme Beschaffenheit des Keimes
einigermaflen beweisend ware. An dem Beispiel der Mikrencephalie sehen wir
die friither hervorgehobene Schwierigkeit, die idiogene bzw. peristatisch bedingte
Natur einer Entwicklungsstérung festzustellen.

Megalencephalie. Seltener als die Volumsverminderung ist eine Volums-
und Gewichtserhéhung des Gehirns, dic Megalencephalie. Nach dem Vor-
gang von Virchow, Marburg, v. Hansemann soll zwischen einer durch
Hypertrophie des nervisen Gewebes und einer durch diffuse Vermehrung der
Glia bedingten Volumszunahme unterschieden werden. Die erste — die echte
Megalencephalie nach v. Hansemann, die physiologischen Kephalonen von
Virchow — kann mit normaler oder sogar hervorragender geistiger Ent-
wicklung einhergehen; das Gehirn von Turgenjeff soll 2012 g, das von Crom-
well 2000 g, von Byron 1807 g, von Bismarck ebenfalls 1807 g gewogen
haben. Die durch Vermehrung der Glia dagegen verursachte Megalencephalie
diirfte wohl immer mit psychischer Defektuositit verbunden sein. Meist findet
man zugleich mit der Gliawucherung klare Anzeichen einer Entwicklungs-
hemmung, so in den Fillen von Volland und von Schmincke. Diese Abart
der Megalencephalie steht vielleicht den noch so wenig bekannten Prozessen der
sog. diffusen Sklerose und des diffusen Glioms nahe. Es ist durchaus nicht klar,
wodurch die Gliavermehrung bewirkt wird, handelt es sich um eine Entwicklungs-
stérung mit blastomatésem Einschlag oder aber um das Resultat eines entziind-
lichen Vorganges. Um eine reine, idiogene Entwicklungsstérung diirfte es sich
allerdings schwerlich handeln ; wahrscheinlich spielen da irgendwelche krankhaften
Prozesse eine bestimmende Rolle, die Entwicklungshemmung aber wire sekundir,
peristatisch bedingt. Welcher Art, welcher Atiologie diese krankhaften Prozesse
sein konnten, ob sie iiberhaupt einheitlich, 148t sich nicht einmal vermuten. Wie
grofl die Gewichtszunahme sein kann, 148t sich an dem von Walsen beschrie-
benen Gehirn eines epileptischen Idioten ermessen, das 2850 g gewogen hat.
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Windungsanomalien. Zu den gréberen Entwicklungsstérungen sind auch
diejenigen zu zihlen, die sich in einer abnormen Ausbildung der Windungen,
einer mangelhaften Gestaltung der Gehirnoberfliche kundgeben. Die Anomalie
kann in einem vollstindigen oder partiellen Fehlen der Windungen (Agyrie,
Lissencephalie) bestehen, oder aber die Windungen sind nur in spérlicher
Anzahl vorhanden, plump, wenig durchgebildet, die Furchen zeigen fotale
Verhaltnisse (Makrogyrie, Pachygyrie, Abb.2 und 3). Sehr oft ist die
Makrogyrie mit einer Mikrogyrie verbunden, einer Anomalie, wo statt nor-
maler Windungen kleine hockerartige Bildungen an der Oberfliche hervor-
treten (Abb. 4). (Unter unechter oder sekundirer Mikrogyrie, auch Ulegyrie,

Ventrikel
Abb. 5. Status verrucosus deformis.
Sagittalschnitt durch die Parieto-Zentralgegend links. (Nach Ranke.)

a = Insel von Rindensubstanz, rings von Mark umgeben; b = isolierte Partien von Mark innerhalb der Rinde;
¢ = helle Flecke von Molekularsaum mitten in der Rinde; d = Nervenzellinseln innerhalb des Saumes; » = Rinde.

versteht man &ahnliche Bildungen encephalitischen, vaskuliren oder trauma-
tischen Ursprungs.) Wir sahen, daB die Windungsanomalien sich mit Vorliebe
bei mikrocephalen Gehirnen vorfinden.

Status verrucosus deformis. Der abnormen Konfiguration der Oberfliche
entspricht in der Regel auch eine ungewcéhnliche Ausbildung der Rindenschicht.
Einen besonders auffallenden Zustand hat Ranke als Status corticis ver-
rucosus deformis beschrieben (Abb.5). Auf der Oberfliche des Gehirns
wechselten makrogyre und mikrogyre Gebiete ab; im Innern aber senkte sich
die Rinde in unregelm#fBig maandrisch gewundenen, girlandenformigen Ziigen
tief in das Mark hinein, wahrend an anderen Stellen das Mark in schmalen
Streifen bis dicht unter die Oberfliche emporkam. Das Bild erinnerte viel
eher an ein vielfach gewundenes driisenformiges Gebilde, als an menschliche
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Hirnrinde. Denselben oder einen &hnlichen Zustand hat schon frither Ober-
steiner als innere Mikrogyrie beschrieben.

Heterotopien. Auf die Genese und die Entstehungsmechanik dieser Ano-
malien kann hier nicht naher eingegangen werden. Nach den Untersuchungen
von H. Vogt, Alzheimer, Ranke, Obersteiner u. a. hiangen sie zweifellos
mit der Frage der Heterotopien zusammen. Hier gelangen die Neuroblasten
nicht in normaler Weise bis in die Rinde hinauf, sondern bleiben auf ihrer
Wanderung von der Ventrikelwand zur Rinde unterwegs stecken (Abb. 6).
Es handelt sich um die Fixation einer bestimmten Entwicklungsphase (H. Vogt);
vielleicht im Zusammenhalt mit einer abnormen Proliferation (Ranke). So
hat Ranke den Status verrucosus deformis auf eine abnorme Proliferation
der im Status verrucosus simplex seu Retzii des 5. Fétalmonates verharrenden

Abb. 6. Idiotie mit Epilepsie.
Ausgedehnte Heterotopien in der Markmasse der Hemisphire. (Mikrophotogramm nach
einem Originalpraparat von Alzheimer.)

Rinde zuriickgefiihrt. Andere Autoren wie Hochstetter, Streeter, R. Lowy
‘haben allerdings die Retziusschen Warzchen fiir ein Faulnisprodukt erklirt
und leugnen ihren Charakter als normale Entwicklungsphase. Nach Biel-
schowsky spielt die Vaskularisation der Rindensubstanz eine groBe Rolle
in der Genese der Mikrogyrie. '

Nicht selten weisen Idiotengehirne keine auffallenden, schon makro-
skopisch wahrnehmbaren Abweichungen von der Norm auf. Erst die mikro-
skopische Untersuchung 148t uns feinere, in dem Aufbau der Rinde sich kund-
gebende Entwicklungsstérungen erkennen. Es handelt sich um Unregel-
mafigkeiten in der Rindenschichtung, abnorme Zelldichtigkeit oder Zellanord-
nung, mangelhafte Ausreifung der.Zellen, Persistieren embryonaler Formen,
abnormen Fasergehalt. Ein besonderes Interesse hat der Befund der sog.
»Cajalschen Horizontalzellen im Molekularsaum der Rinde geweckt. Wie
insbesondere Ranke gezeigt hat, handelt es sich hierbei um fstale Elemente,
die normalerweise im Laufe der Entwicklung verschwinden, oder wie Ranke
meint, ihren zelluliren Charakter verlieren. Thr Persistieren ist als Entwicklungs-
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hemmung zu werten. Es ist dies von Bedeutung, da, wie wir spéter sehen werden,
die Cajalschen Zellen einen nicht seltenen Befund im Gehirn genuiner Epi-
leptiker bilden, was uns die genuine Epilepsie in einem besonderen Lichte er-

Abb.7. Tuberdse Sklerose.
(Bourneville und Brissaud.)
R = Sulcus Rolandi, S = Fissura Sylvii; N, Pc = Tuberosititen.

Abb.8. Tubersse Sklerose.
Photogramm eines Frontalschnittes durch beide Hemisphiren. (Nach einem Original-
praparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)
t = tuberds verinderte Windung; » = Ventrikeltumor; # = Heterotopie.

scheinen laft. Beachtenswert sind auch gewisse, von Gerstmann beschriebene
»glomerulose” Bildungen, die Anhiufungen von stark verinderten Ganglien-
zellen und gewucherten Gliaelementen darstellen. Gerstmann hat diese
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Glomeruli in der Rinde von Idioten, aber auch bei Epilepsiec und Dementia
praecox gefunden; wir werden darauf noch einmal zuriickkommen.

Tuberose Sklerose!). Wihrend die Entwicklungsstorungen, mit denen wir
uns bisher beschiftigt haben, anatomisch als ,,reine Dysplasien® anzusehen
sind, d.h. lediglich auf einer Stérung der Organogenese beruhen, haben wir
in der tuberdsen Sklerose eine Dysplasie mit blastomatésem Einschlag

Abb.9. Tuberdése Sklerose.
Glisse Wirbel- und Biischelbildungen in der Randschicht eines Rindenknotens. Mikrophoto-
gramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

zu erblicken (Bielschowsky). Die Krankheit wurde zum erstenmal von
Bourneville im Jahre 1880 beschrieben und benannt. Im gleichen Jahre,
und von Bourneville unabhingig, hat auch Hartdegen einen mikroskopisch
genau untersuchten Fall dieser Krankheit versffentlicht, doch ist die Zugehorig-
keit des Hartdegenschen Falles zur tuberdsen Sklerose erst spiter erkannt
worden. Die anatomischen Besonderheiten der Erkrankung haben das Interesse

1) Die Abbildungen zur tubertsen Sklerose sowie zur amaurotischen Idiotie sind
nach Priparaten hergestellt worden, die mir Herr Prof.- Bielschowsky in liebens-
wiirdigster Weise zur Verfiigung gestellt katte, wofiir ihm auch an dieser Stelle gedankt sei.
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Abb. 10. Tuberose Sklerose.
,,GroBe** Zelle nervésen Charakters. Silberimprignation. Mikrophotogramm. (Nach einem
Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

v = Vakuole

Abb. 11. Tuberdse Sklerose.
,,GroBe* Zelle nervosen Charakters. Mikrophotogramm. Silberimpragnation. (Nach einem
Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)
7 = fibrillire Struktur.
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zahlreicher Forscher geweckt: Pellizzi, Geitlin, H. Vogt, Stertz, Neurath,
Orzechowski und Nowicki, Bielschowsky und Gallus, Kufs, Volland,
Josephy und viele andere haben einschlagige Fille verdffentlicht und zur

gty

e A SR
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Abb. 12. Tuberose Sklerose. :

,»GroBe‘ Zelle nervosen Charakters mit deutlichen Fibrillen in einem Fortsatz. Silberimprigna-
tion. Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpraparat des Herrn Prof. Dr. M. Biel-
schowsky.)

1 = Fibrillen.

Klarung des Problems beigetragen. Vor allem waren es die Anatomie und die
Pathogenese der Erkrankung, die im Vordergrunde des Interesses standen;
die Probleme, die hier aufgetaucht sind, beriihren die schwierigsten Fragen

Abb. 13. Tuberose Sklerose.
»,Grofle** Zelle nervésen Charakters mit sehr reich verzweigten Dendriten. Silberimpragnation.
Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

der Pathologie; sie sind auch heute noch nicht als gelést zu betrachten, immerhin
zweifellos einer Klirung nahergebracht.

Der Hirnbefund weist schon makroskopisch charakteristische Besonder-
heiten auf (Abb. 7). Die Gesamtgestaltung des Gehirns ist allerdings normal,
die Meningen zeigen keine Verinderungen. Dagegen treten auf der Oberfliche
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des Gehirns, besonders an der Konvexitat, mehr oder minder scharf begrenzte,
runde Knoten von grauweiler Farbe und fester Konsistenz hervor; von wenigen
Millimetern bis zu 3 cm im Durchmesser ragen sie meist iiber das Niveau hervor,

Abb. 14. Tuberose Sklerose.
5, GroBe“ Zelle gliosen Charakters. Silberimprignation. Mikrophotogramm, (Nach einem
Originalpraparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

weisen hdufig im Zentrum eine kraterférmige Einsenkung auf. AuBerdem sind
Abschnitte einzelner Windungen verbreitert, blaBl, verhirtet, ohne da dadurch
die Form und der Verlauf der Windung modifiziert wire. Nicht selten sind

Abb. 15. Tuberose Sklerose.
,,GroBle* Zellen von unausgesprochenem Charakter. Silberimpragnation. Mikrophotogramm.
(Nach einem Originalpraparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

Ubergangsformen zwischen den beiden Herdarten zu erkennen. Die Zahl der
Tuberosititen ist recht verschieden: 3 in einem Falle von Baumann, betrug
sie 48 im Falle von Hornowski und Rudzki. In bezug auf Lokalisation
scheinen die Stirnlappen, dann auch die Zentralwindungen besonders stark
betroffen zu sein, doch sind auch die iibrigen Hemisphirenabschnitte nicht
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verschont. Vereinzelt wurden Herde auch im Kleinhirn, in der Oblongata und
im Riickenmark gefunden.

Auf dem Durchschnitt durch eine tuberds entartete Windung erscheint
die Rinde breit, die Grenze zwischen Mark und Rinde verschwommen, die
Rindenzeichnung, besonders an der Kuppe der Windung, verwaschen. Im
Mark finden sich einzelne graue Stellen. Sehr haufig, in etwa 2/, der Falle,
findet man nach Erdéffnung der Seitenventrikel hanfkorn- bis kirschgroBe,
runde oder lingliche Kngtchen, von glatter oder hockeriger Oberfliche und
harter Konsistenz, die meist subependymér lings der Stria terminalis, an der
Grenze zwischen Streifenkérper und Sehhiigel liegen (Abb. 8). Manchmal ent-
halten diese Ventrikelknétchen sandige Konkremente.

Abb. 16. Tuberose Sklerose.
Atypische, ,,groBe” Zellen. Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn
Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

Mikroskopisch findet man die Hirnrindenknoten im wesentlichen
aus mehr oder minder kernreichem Gliafaserfilz aufgebaut. Die Anordnung
der Glia ist atypisch, besonders in der Randschicht findet man eigentiimliche
Wirbel- und Biischelbildungen, sog. ,,zerzauste Haare und ,,gekreuzte Schwerter
(Abb. 9). Nervose Elemente sind in den Knoten nur in sehr geringer Zahl zu
finden, in den hirtesten Partien, wo der Gliafaserfilz sehr dicht ist, fehlen sie
vollstandig. Die Architektonik ist hochgradig gestort. Die vorhandenen Ganglien-
zellen sind zu einem Teil mangelhaft entwickelt, von embryonalem Typus, zum
anderen regressiv verdndert, atrophisch, ,,chronisch“ erkrankt. Besonders
charakteristisch aber ist der Befund eigenartiger, groBer, spindelférmig, drei-
eckig oder polygonal gestalteter Zellen, mit blaschenférmigem, chromatinarmem
Kern und deutlichem Kernkérperchen (Abb.10). Im Nissl- Praparat weisen
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die Zellen chromatophile Schollen, im Bielschowsky- Bild eine fibrillire
Struktur auf; die Fibrillen setzen sich in weit verfolgbare Axone fort (Abb. 11
und 12). Bielschowsky betont, daB die Zellen auch reichverzweigte Dendriten
besitzen (Abb. 13). Diese ,,groflen‘“ Zellen nervésen Charakters treten in den
Knoten meist zu gréfleren Komplexen vereinigt auf; nach Bielschowsky
besitzen sie ihre Pridilektionsstellen, sie finden sich fast immer nur dort, wo
die Proliferationserscheinungen der Glia einen hohen Grad erreicht haben, so
werden sie nie in den Wanden der kraterférmigen Einsenkungen vermift.
Eine zweite Art der ,,groBen Zellen* ist gliésen Ursprungs; der Zahl nach
iiberwiegt dieser Typus bei weitem gegeniiber dem ganglioniren. Die ,,groBen®
Gliazellen (Abb. 14) sind bis zu 100 u groB, sehr plasmareich, rundlich oder

Abb.17. Tuberose Sklerose.
Atypische, ,,groBe« Zellen. Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn
Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

oval, besitzen einen oft sehr groBen Kern mit kernkorperartigen Gebilden, oder
aber zwei bis mehrere Kerne, einen homogenen oder kérnigen, nicht selten
regressiv verdnderten Zelleib. In diesen Zellen sind weder Nissl-Schollen noch
Fibrillen nachzuweisen, dagegen nach Angaben von Volland zarte Gliafasern.
Die ,,groBlen Zellen“ glivsen Ursprungs treten in den Knoten meist in Haufen
auf, die besonders in den tiefsten Rindenschichten und in der spongiésen Mark-
zone vorkommen. In diesen Zellhaufen findet man lebhafte Proliferations-
vorginge, Kern-, manchmal auch Zellteilungen. Ganglienzellen findet man nach
Bielschowsky in diesen Nestern nie. Nicht selten sind in den Knoten auch
grofle faserbildende Astrozyten anzutreffen. Von grofem theoretischen Interesse
ist das Vorkommen ,,groBer Zellen* von unausgesprochenem Charakter, die zum
Teil den glivsen, zum anderen Teil den nervisen Elementen gleichen (Abb. 15).
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In den hypertrophischen Windungsabschnitten sind die Strukturverhalt-
nisse durchaus #hnlich, nur von geringerer Ausprigung. Die Architektonik
ist hier weniger schwer gestort, die Abnahme der nervésen Elemente nicht
so hochgradig. Die ,,groflen“ Ganglienzellen treten meist vereinzelt, seltener
in Reihen oder Gruppen auf, die ,,groflen’ Gliazellen sind weniger zahlreich
als in den Knoten (Abb. 16 und 17). Der Gliafaserfilz ist nicht so gleichm#Big
dicht wie in den Knoten, sondern lafit eine Schichtung erkennen; auf eine
faserreiche #uBlere Schicht folgt eine faserirmere, die das Areal der eigentlichen
Rinde einnimmt, und auf diese wieder eine faserreiche in der Ubergangszone
zum Mark. Wo der Prozel noch weiter ins Mark dringt, da weist die Glia einen
spongicsen Bau auf, die spongiése Markzone. In der faserarmen zweiten Schicht

Abb. 18. Tubersse Sklerose.
Ventrikeltumor. Mikrophotogramm. — (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof.
Dr. M. Bielschowsky.)

tritt das plasmatische Gittergeriist der Glia stirker als in der Norm hervor,
in der faserreichen dritten findet man plasmareiche Astrocyten.

Die GefaBe der tuberds verinderten Bezirke wie der herdfreien Gebiete
weisen keinerlei entziindliche Veranderungen auf; gewohnlich enthalten sie in
den Adventitialscheiden Abbauprodukte, reichlicher in den Herden.

Die grauen Herde im Mark bestehen im wesentlichen aus Nestern ,,groer
Gliazellen, eingebettet in ein Gliafaserwerk. Die Zellen dieser Herde sind oft
stark regressiv- verindert. Volland fand hier auch Ganglienzellen, ebenso
Kufs, und H. Vogt hat die Markherde als Heterotopien aufgefaft, eine An-
schauung, die von Bielschowsky bekampft wird.

Die herdfreie Rinde ist mikroskopisch fast immer in nicht spezifischer
Weise veridndert; die Nervenzellen sind vermindert, regressiv verindert, die
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gliose Randschicht verbreitert. Volland, Josephy fanden vereinzelte atypische
Ganglienzellen oder auch ,,grofe” Gliazellen an sonst unverinderten Rinden-
stellen, Bielschowsky dagegen hat atypische Ganglienzellen niemals in einer
sonst normalen Rinde, sondern nur immer dort gesehen, wo die gliose Faser-
produktion einen gewissen Grad erreicht hat. Es ist dies fiir Bielschowskys
Anschauung von der Pathogenese der tuberdsen Sklerose von ziemlicher Be-
deutung.

Die Ventrikelknoten (Abb. 8 und 18) sind im wesentlichen aus Glia auf-
gebaut; sie bestehen aus einem mehr oder weniger dichtgefiigten faserigen
Grundgewebe und mehr oder minder zahlreichen eingelagerten Zellen, die ver-
schiedene Formen annehmen kénnen, im wesentlichen aber den ,,groflen Glia-

Abb. 19. Tuberose Sklerose.
Ventrikeltumor. Gliése Elemente. Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des
Herrn Prof. Dr. M. Bielscliowsky.)
k = Kalkscholle.

zellen der Rinden- und Markherde entsprechen (Abb.19). Manchmal finden
sich noch spindelférmige, bandartig aneinander gereihte und zu Biindeln ver-
einigte Elemente, deren Natur nicht sichergestellt ist (Abb. 20). Die Ventrikel-
knoten enthalten noch massenhaft Konkremente sowie hyalin verinderte und
verkalkte GefaBle (Abb. 21 und 22).

Beachtenswert und fiir das Verstdndnis der tubertsen Sklerose sehr
wichtig ist der Umstand, da in den meisten Fillen neben der Hirnveranderung
auch noch Stérungen anderer Organe, insbesondere Geschwiilste der Nieren,
des Herzens und der Haut, auch der Nebennieren oder der Schilddriise gefunden
werden. Kufs fand eine akzessorische Nebenniere in einem Ovarium. Am
haufigsten und am wichtigsten sind die Nieren- und die Hautgeschwiilste. Bei
den Nierentumoren handelt es sich meist um gutartige Mischgeschwiilste, die

Klarfeld, Die Anatomie der Psychosen. 2
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multipel auftreten, und in wechselndem Verhiltnis aus Fettgewebe, Muskel-
und Bindegewebszellen, Gefifkniueln, auch Epithelhaufen zusammengesetzt
sind. Doch gibt es auch Fille mit sarkomihnlichen Bildungen. Die Haut-
geschwiilste, die fiir die klinische Diagnose der tuberdsen Sklerose von groBer
Bedeutung sind, treten teils als multiple Fibrome, teils in der Gestalt des sog.
Adenoma sebaceum auf. Entsprechend der Anschauung der modernen
Autoren ist das Adenoma sebaceum als eine besondere Art von Naevi anzu-
sehen und darf nicht auf progressive Verinderungen der Talgdriisen zuriick-
gefiihrt werden. Die Fibrome sind ahnlich denjenigen, die bei Reckling-
hausenscher Krankheit vorkommen.

Abb. 20. Tuberdse Sklerose.
Ventrikeltumor. Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof.
Dr. M. Bielschowsky.)

gl = grofle gliose Elemente; sp = spindelférmige Elemente: ¥ = Kalkschollen.

Diese Organ- und Hautverinderungen sind alle auf embryonale Ent-
wicklungsstérungen zuriickzufithren. Doch tritt nicht selten zur Stérung der
Anlage noch eine blastomatose Entwicklungstendenz bestimmter Gewebs-
bestandteile hinzu, so dal man hier mit einer Kombination von MiBbildung
und Neubildung zu tun hat. Diese Erkenntnis ist fiir die Auffassung der Gehirn-
verianderungen von bestimmender Bedeutung geworden. Bourneville und
seine Schule hielten die tuberdse Sklerose fiir einen entziindlichen ProzeB, eine
,»polioencéphalite tubéreuse (Brissaud), doch konnte sich diese Anschauung
nicht behaupten. Ebensowenig befriedigte die Geschwulsttheorie, die in dem
tuberds entarteten Gewebe bald ein Ganglioneurom, bald ein Gliom erblickte.
Viel mehr Anklang fand die MiBbildungstheorie, als deren Hauptvertreter Pel-
lizzi, Geitlin, H. Vogt anzusehen sind. Nach dieser Anschauung handelt
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es sich um eine Entwicklungshemmung, eine embryonale Fehlbildung: das
Primére sei eine fehlerhafte Entwicklung und Zusammenfiigung der Parenchym-
bestandteile, eine mangelhafte Differenzierung von Neuro- und Spongioblasten;
die Wucherung der gliésen Substanz erfolge sekundar. Aber auch diese Theorie
war nicht imstande, alle Probleme in befriedigender Weise zu 16sen ; insbesondere
als die nahen Beziehungen der tuberdsen Sklerose zur Recklinghausenschen
Krankheit (Bielschowsky, Orzechowski und Nowicki) bekannt wurden.
Unter Heranziehung der Befunde in den Korperorganen kam nun Biel-
schowsky zu einer besonderen Auffassung von dem Wesen der tuberdsen
Sklerose. Auch Bielschowsky erblickt den Ausgangspunkt des Prozesses in

Abb. 21. Tuberdse Sklerose.
Verkalkungen im Ventrikeltumor. Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des
Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

einer Entwicklungsstérung, einer Fehlerhaftigkeit der embryonalen Anlage,
doch besteht fiir ihn die Fehlerhaftigkeit nicht in einem Defekt der Parenchym-
anlage, nicht in einer mangelhaften Differenzierung von Neuro- und Spongio-
blasten, sondern in der blastomatésen Entwicklungstendenz der Glia. Das
Primére sei der blastomatose Prozel3 in der Neuroglia, dessen Hauptentwicklung
im fétalen Leben liege, doch nicht immer mit der Geburt abgeschlossen sei;
die Bildung der ,,grofen Gliazellen sei eine Teilerscheinung des Prozesses.
Die Atypie der Rindenarchitektonik sei nur die Folge der iibermiBigen Raum-
entfaltung der Glia und nicht auf einen Anlagefehler zu beziehen. Durch die
wuchernde Glia gehe ein Teil der Ganglienzellen zugrunde, andere aber halten
stand und entwickeln sich kompensatorisch iiber das normale MaB hinaus;
die ,,groflen Ganglienzellen miiiten als hypertrophisch, als Kompensations-
erscheinungen aufgefalt werden. Die engen Beziehungen der tuberdsen Sklerose
2*
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zur Recklinghausenschen Krankheit und zur Pseudosklerose kénnten in
der Bezeichnung zum Ausdruck gebracht werden, indem man von einer dis-
seminierten zentralen, einer peripherischen und einer diffusen Spongioblastose
sprechen wiirde. : :

Die Theorie Bielschowskys weist, wie wir sehen, Beziehungen zu der
alten Cohnheimschen Lehre auf, wonach jede Geschwulst als atypische Ge-
websneubildung auf Grund einer embryonalen Anlage anzusehen sei. Dadurch
wird natiirlich die tuberdse Sklerose der Gliomatose nahegeriickt, und tatséch-
lich hat Bielschowsky einen Fall veréffentlicht, in dem sich Uberginge von
tuberdsen zu gliomatdsen Verinderungen erkennen lieen. Es ist unnétig, zu

Abb. 22. Tuberose Sklerose.
Ventrikeltumor. Hyalin veridndertes, in Verkalkung begriffenes Gefa. Mikrophotogramm.
(Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)
1l = GefaBlumen; A = hyalin verinderte GefiBwand; k¥ = Verkalkungen.

sagen, dal} die Bielschowskysche Auffassung nicht unwidersprochen ge-
blieben ist, immerhin kann es als gesichert gelten, daBl die tuberdse Sklerose
nicht eine reine Dysplasie, sondern eine Dysplasie mit blastomatdsem Einschlag
darstellt. Wie die Organverinderungen eine Kombination von MiBbildung
und Neubildung darstellen, so sind auch die Gehirnverinderungen als die Folge
einer fehlerhaften Anlage anzusehen, unter deren Merkmalen eine exzessive
Gewebsbildung in keiner Weise iibersehen werden darf.

Wenn von Entwicklungsstorungen gesprochen wird, versteht man darunter
gemeinhin solche morphologischer Art, Mifbildungen, die sich durch ihre ab-
norme anatomische Struktur als Stérungen kundgeben. Doch sahen wir, dafl
schon in Bielschowskys Pathogenese der tuberdsen Sklerose der Begriff der
Entwicklungsstérung weiter gefaft ist. Fiir Bielschowsky besteht hier die
Entwicklungsstérung nicht in einer morphologischen Anomalie, sondern in
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einer fehlerhaften (blastomatosen) Entwicklungstendenz, d.h. einer bio-
logischen Abnormitit. Man konnte hier von einer biologischen Ent-
wicklungsstorung zum Unterschied von der morphologischen bei MiBlbildungen
sprechen. Nun kann man sich aber vorstellen, dafl die biologische Abnormitit
einmal in einer ibernormalen, wie bei der tuberdsen Sklerose, ein andermal
in einer unternormalen Vitalitit bestimmter Gewebe bestehen kann. Die
fehlerhafte Anlage kann sich eben nur in einer Lebensschwiche bestimmter
Elemente #duflern; diese Elemente sind von Haus aus minderwertig, altern
vorzeitig, funktionieren abnorm. Durch dieses vorzeitige Versagen der Elemente
entsteht ein pathologischer Zustand bzw. Vorgang, der nur durch innere Ur-

Abb. 23. Amaurotische Idiotie.
Infantile (Tay-Sachssche) Form. Zellen mit Dendritenschwellung. Silberimprignation.
Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)
d = Dendritenschwellung; gl = Gliazelle,

sachen bedingt, dennoch nicht angeboren ist. Es wurde dafiir der Ausdruck
Abiotrophie geprigt. Man hat sich bemiiht, die Mechanik dieser.Lebens-
schwiche aufzudecken, und glaubte sie in der Stérung der Zellchemie, der
vegetativen Zellfunktion gefunden zu haben. Es sollen bestimmte, fiir den
Stoffwechsel der betroffenen Elemente notwendige Fermente fehlen oder ver-
mindert sein. Ob dieser Fermentmangel auf einer fehlerhaften Anlage der be-
troffenen Elemente selbst oder aber des endokrinen Systems beruht, ist ja in
diesem Zusammenhange irrelevant. Jedenfalls liegt eine fehlerhafte Anlage,
eine Stérung in der normalen — hier chemischen — Entwicklung vor, die aber
erst einige Zeit nach der Geburt in Erscheinung tritt.

Familiire amaurotische Idiotie. Akzeptiert man einen so erweiterten Be-
griff der Entwicklungsstérung, dann kann auch das als familidre amauroti-
sche Idiotie bekannte Krankheitsbild auf eine Entwicklungsstérung — eine
biologische — zuriickgefithrt werden. Morphologische Entwicklungsstérungen
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bilden keinen wesentlichen Bestandteil des Befundes, wenn auch solche feinerer
Art (unvollstindige Markentwicklung) gelegentlich vorkommen.

Makroskopisch wahrnehmbare Verinderungen sind in der Regel nicht
vorhanden, weder MiBbildungen noch Spuren eines pathologischen, insbesondere
nicht eines entziindlichen Prozesses. Zwar hat Schaffer neuerdings in einzelnen
Fallen gewisse morphologische Merkmale einer abnormen Anlage, wie klaffende

Abb. 24. Amaurotische Idiotie.
Infantile (Tay-Sachssche) Form. Zelle mit Dendritenschwellung. Silberimpragnation.
Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)
d = Dendritenschwellung ¢! ="Gliazellen,

Sylviussche Spalte, partielle Operkulisation des Okzipitallappens, fotale
Furchung des Riickenmarkseitenstranges, pithekoide Rindenfelderung gefunden:
doch ist einerseits die Deutung dieser Befunde als Anzeichen einer fehlerhaften
Anlage von C. und O.Vogt und Bielschowsky abgelehnt worden, anderer-
seits werden Befunde wie die Schafferschen in vielen Fillen vermifit, und
kénnen demnach nicht als integrierender Bestandteil des pathologischen Bildes
betrachtet werden. Auch die in einzelnen Fillen der juvenilen Form erhobenen
ProzeBbefunde, wie Erweiterung der Hirnkammern, Hydrocephalus, leichte
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Triibungen der Meningen, Atrophie der Hirnsubstanz sind als unwesentlich
anzusehen.

Erst die mikroskopische Untersuchung gibt uns den Schliissel zum Ver-
stindnis der Erkrankung. Wie zuerst Schaffer festgestellt hat, ist das histo-
pathologische Wesen der Erkrankung in einem ubiquitiren zytopatholo-
gischen ProzeB, einer allértlichen Veranderung der Ganglienzellen zu erblicken,

Abb. 25. Amaurotische Idiotie.
Spitinfantile Form (Bielschowsky). Machtige Pigmentanhiufung in der Zelle. Silber-
imprignation. Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof.
Dr. M. Bielschowsky.)

» = Pigment.

Doch ist die Allértlichkeit nicht so zu verstehen, daB immer und {iberall
im Gehirn alle Ganglienzellen in demselben MaBe betroffen sind. Es gibt in
dieser Beziehung Unterschiede, auf die wir noch zuriickkommen werden. Die
Ganglienzellveriinderung besteht nach Ansicht der meisten modernen Autoren,
wie Spielmeyer, Alzheimer, Bielschowsky, Schob, in einer Anhiiufung
lipoider oder pralipoider Substanzen in der Zelle (Abb. 25 und 26), mit der
eine mehr oder minder ausgeprigte Schwellung und Blahung des Zellkérpers
und seiner Dendriten, nach neuesten Angaben von Schaffer auch des Axons,
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Hand in Hand zu gehen pflegt. Nach Bielschowsky hat diese Schwellung,
soweit sie nicht auf die ortliche Anhaufung lipoider Korper zuriickzufiihren
ist, nur die Bedeutung einer sekundiren Erscheinung, bedingt -durch das ge-
steigerte Wasserbindungsvermégen der Einlagerungen,” und ist von chemisch-
physikalischen Wechselbeziehungen zwischen der Zelle und der sie umgebenden
Gewebsflissigkeit abhiingig. Fir Schaffer dagegen ist die anfingliche

Abb. 26. Amaurotische Idiotie.
Juvenile (Spielmeyer - Vogtsche) Form. Silberimprignation. Mikrophotogramm.
(Nach einem Originalpraparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)
» = Pigment,

Schwellung ein primérer und wesentlicher Vorgang, der durch Quellung des
Hyaloplasmas bedingt wird. Gerade die Anhiufung prilipoider Produkte in
der Zelle ist nach Schaffer eine sekundire Erscheinung, bedingt durch die
chemische Transformation des formlosen gequollenen Protoplasmas zu einer
koérnigen Masse: auf die Quellungsphase folgt die Fallungsphase.” Wieé dem
auch sei, rein morphologisch betrachtet ist die Blihung des Zelleibs, die zu
grotesken Verunstaltungen fithren kann, mit den damit verbundenen Erschei-
nungen des Schwundes der Tigroidschollen, der Verdrangung der Neurofibrillen
an die Zelloberfliche, des Auftretens netzférmiger Strukturen im Zellplasma,
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sowie die ballonférmige Auftreibung der Dendriten ein sehr charakteristisches
Merkmal der amaurotischen Idiotie, und von groBer Bedeutung fiir die histo-
pathologische Diagnose (Abb. 23 und 24). Die Blahung und die Deformation
der Zelle ist graduell verschieden ausgeprigt,:je nachdem es sich um einen
Fall der infantilen oder aber der juvenilen Form handelt. Bei der infantilen,
Tay-Sachsschen Form ist die Blihung viel stirker, die Verunstaltung viel
groBer, die Dendriten sind regelmiBig ballonférmig aufgetrieben (Abb. 23
und 24); der ProzeBl fithrt hier zur Zellzerstorung und in der Folge zu einer
Rindenverédung. Bei der Spielmeyer-Vogtschen, juvenilen Form 'der Er-
krankung ist die Schwellung der Zelle bei weitem nicht so betrichtlich, die

Abb. 27. Amaurotische Idiotie.
Purkinjezelle mit aufgetriebenen Dendriten. Silberimprignation. Mikrophotogramm.
(Nach einem Originalpraparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)
d = Dendritenauftreibung.

Auftreibung der Dendriten relativ selten (Abb. 26); gewdhnlich kommt es nur
ganz vereinzelt zum Zelluntergang, daher bleibt auch die Rindenarchitektonik
im wesentlichen erhalten.

Sowohl bei der infantilen, wie bei der juvenilen Form ist die Ganglien-
zellverinderung ubiquitdr. Indessen ist diese Allortlichkeit, wie schon erwihnt,
cum grano salis zu verstehen. Schon Spielmeyer hatte in seinen Fillen eine
regiondr verschiedene Ausprigung der Zellerkrankung gefunden: die Verinde-
rungen in den Basalganglien, im Sehhiigel, Hirnstamm und im Kleinhirn waren
lange nicht so allgemein und lange nicht so intensiv wie in der Rinde; an vielen
Zellen lieBen sich Veriénderungen tiiberhaupt nicht nachweisen. Andererseits
wurden Fille veroffentlicht, so von Jansky, Straufller, Schob, Biel-
schowsky, wo der Zellprozell in einem bestimmten Abschnitt, und zwar im
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Kleinhirn, eine besondere Akzentuierung aufwies (Abb. 27, 28 und 29), und
neuerdings hat Schaffer selbst, der zuerst auf die Ubiquitit des Zellprozesses
hingewiesen hatte, hervorgehoben, da3 die Nervenzelldegeneration areale und
segmentale Betonung aufweist: erstere durch die frithere und stiarkere Er-
krankung des Frontal- und Temporallappens gegeniiber dem Okzipitallappen,
letztere durch verzogerte Degeneration der Nervenzellen des Riickenmarkes,
was auf ein Hinabsteigen des Prozesses von der GroBhirnrinde gegen das
Riickenmark hinweist. Endlich wéren noch die Befunde am Sehorgan hervor-
zuheben: wihrend in Fillen der Tay-Sachsschen Form die Ganglienzellen der
Retina die charakteristischen Verinderungen (oft verbunden mit Netzhaut-

Abb. 28. Amaurotische Idiotie.
Aufgetriebene Dendriten einer Purkinjezelle. Silberimprignation. Mikrophotogramm.
(Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

d = Dendritenauftreibungen.

o6dem und Optikusatrophie) aufzuweisen pflegen, waren sie in den Spielmeyer-
schen Fillen nur wenig verandert, dagegen fand sich eine Zerstérung der
Stiabchen und Zapfenschicht. Es kann hier auf diese Unterschiede zwischen
der infantilen und der juvenilen Form nicht niher eingegangen werden, ich
méchte nur darauf hinweisen, daB sie mit dem Problem des Makulabefundes
aufs engste zusammenhingen. Fehlen von Markscheiden wird in infantilen
Fillen im Gegensatz zu juvenilen regelm#fBig beobachtet; nicht selten sind
ganze Fasersysteme marklos. Wahrscheinlich handelt es sich hier weniger um
Degeneration als um fehlende oder mangelhafte Entwicklung. In einzelnen
Fillen war der Myelinmangel so hochgradig, daB die Priparate an das von
Merzbacher beschriebene, sehr seltene Krankheitsbild der A plasia axialis
extracorticalis congenita erinnerten. Wie wir sehen werden, erblickt
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Bielschowsky die Ursache dieser mangelhaften Markentwicklung in der
Insuffizienz der plasmatischen Glia. Neuerdings betont Schaffer, daB neben
der Entwicklungshemmung auch degenerative Verinderungen der Markfasern
eine Rolle spielen kénnen.

Von groflem theoretischen Interesse ist das Verhalten der Neuroglia bei
der amaurotischen Idiotie. In allen Fallen, wenn auch in verschiedenem Ma@e,
findet man Verénderungen an der protoplasmatischen Glia; die glissen Begleit-
zellen sind vermehrt, progressiv verdindert, es treten groBe plaqueférmige,
protoplasmareiche Elemente auf, die oft kleine Nester bilden (Abb. 30). Diese
Riesengliazellen, die in infantilen Fallen besonders regelmiBig zu finden sind,
hat zuerst Schaffer beschrieben. Die glissen Elemente enthalten im Plasma
Einlagerungen, deren histiochemisches Verhalten insbesondere von Spielmeyer

Abb.29. Amaurotische Idiotie.
Aufgetriebene Achsenzylinder von Purkinjezellen. Silberimprignation. Mikrophotogramm.
(Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)
@ = Achsenzylinderauftreibungen; z = Zellkorper.

untersucht wurde; es kann hier auf diese Einzelheiten nicht naher eingegangen
werden, wenn sie auch fiir das Verstindnis des Stoffwechselablaufes im Zentral-
nervensystem und der Beziehungen zwischen Nerven- und Gliagewebe von
eminenter Bedeutung sind (Abb. 31). Auch regressive Erscheinungen sind an
den gliésen Elementen, sowohl an den Zellen wie an der Grundsubstanz (Biel-
schowsky) in der Regel wahrzunehmen; sie werden vou Schaffer in der
letzten Zeit ganz besonders stark betont. Die faserige Glia ist in den meisten
Fillen relativ wenig vermehrt; nur vereinzelt, wie in den Fillen von Westphal
und von Bielschowsky, erreicht die glios-faserige Wucherung einen hoheren
Grad. Uber den Charakter der glissen Erscheinungen haben sich die Ansichten
in den letzten Jahren griindlich geindert. Wahrend sie frither ausnahmslos
im Sinne Weigerts als Ersatzwucherungen gedeutet wurden, werden sie heute
von Schaffer und auch von Bielschowsky (wenn auch in einer anderen
Art) als selbstindig bzw. primir gewertet. Dies gilt in erster Linie fiir die
Erscheinungen an der plasmatischen Glia. Nach Schaffer handelt es sich



28 Angeborene Zustinde und Erkrankungen.

hier um eine Eigenerkrankung der Glia, die in der Form von schwerer
bis zur Nekrose verlaufenden Degeneration auftritt und als eine dem Ganglien-
zellprozef} parallele und gleichwertige Erscheinung anzusehen ist. Demzufolge
erblickt Schaffer das histopathologische Wesen der amaurotischen Idiotie
nicht mehr in der Erkrankung der Ganglienzellen allein, sondern in der De-
generation des gesamten ektodermalen (nerviosen und glissen) Gewebes, eine
Erkrankung gemafl der Keimblattwahl. Auch Bielschowsky deutet die
Erscheinungen am Gliagewebe als Anzeichen einer priméren Insuffizienz, welche
Abweichungen im Aufbau und Stoffwechsel der Nervenfasern zur Folge hat.
Welche enorme prinzipielle Bedeutung diese Wandlung in den Anschauungen
iber die Pathologie der Glia hat, kann hier nicht erdrtert werden.

Abb. 30. Amaurotische Idiotie.
Infantile (Tay - Sachssche) Form. ,Riesengliazellen* in der Rinde. Silberimprignation.
Mikrophotogramm. (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

gl = Riesengiiazellen.

Prozefiveriinderungen. Nachdem wir die wichtigsten, in Idiotengehirnen
vorkommenden Entwicklungsstérungen kennen gelernt haben, betrachten wir
die zweite Reihe der Verinderungen, die sich uns als die unmittelbaren
anatomischen Auswirkungen eines pathclogischen Prozesses irgendwelcher Art
darstellen. Der pathologische Proze8 kann in einem Trauma, einer Ernih-
rungsstérung, einer toxischen oder infektiosen Schadigung, schlieBlich in einer
Geschwulstbildung bestehen. Fiir die Geschwulstbildung bleibt es allerdings
fraglich, ob sie nicht, wenigstens zu einem Teil, in die Gruppe der Entwick-
lungsstérungen hineingehort. Wir haben diese Frage im Abschnitt tiber die
tuberdse Sklerose fliichtig beriihrt, auf eine ausfiithrliche Diskussion kann hier
nicht eingegangen werden.
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Wie bei den Entwicklungsstérungen wir nicht imstande gewesen sind,
sie nach ihrer kausalen Genese in gut abgegrenzte Gruppen einzureihen, so ist
es uns bei den ProzeBverinderungen nicht immer mdglich, zu entscheiden,
welchem pathologischen Vorgang sie ihr Entstehen verdanken. So z. B. kann
einer Porencephalie ein Trauma, eine GefiBerkrankung, ein entziindlicher Vor-
gang zugrunde liegen, ohne daB diese verschiedene Genese aus dem Endzustand
zu erkennen wire. Die ursichliche Diagnose ist um so schwieriger, je frither
das fotale Gehirn von der Erkrankung betroffen worden war. In anderen Fallen
allerdings werden wir den pathologischen ProzeBl ohne weiteres qualifizieren
konnen, besonders wenn er sich erst postnatal abgespielt hat. Ich muf} hier

Abb.31. Amaurotische Idiotie.
Infantile (Tay - Sachssche) Form. Gliazellen im Mark. Silberimpragnation. Mikro-
photogramm, — (Nach einem Originalpriparat des Herrn Prof. Dr. M. Bielschowsky.)

bemerken, daB ich, theoretisch betrachtet, die direkten Auswirkungen des
pathologischen Prozesses im fétalen Gehirn nicht als Entwicklungsstorungen —
auch nicht als sekundire oder ,,peristatisch bedingte* — bezeichnen méchte. Es
sind ProzeBverinderungen, die, wie wir wissen, Stérungen in der weiteren Entwick-
lung nach sich ziehen kénnen; erst diese sind ,,peristatisch bedingte‘ Entwick-
lungsstorungen. So z. B. ist meines Erachtens die Porencephalie selbst, d. h. der
Defekt, nicht als Entwicklungsstorung anzusehen, wohl aber die durch sie ver-
ursachten Hemmungsbildungen, wie Mikrogyrie und Heterotopien. Nach unserer
Anschauung also sind die sog. direkten peristatisch bedingten Entwicklungs-
stérungen nicht als Entwickiungsstérungen, sondern als ProzeBveranderungen,
und nur die indirekten als peristatisch bedingte Entwicklungsstérungen zu be-
zeichnen. Daf} es praktisch nicht immer mdglich sein wird,eine Unterscheidung
durchzufiihren, ist kein stichhaltiger Einwand gegen die begriffliche Abgrenzung.
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Porencephalie. Zu den interessantesten und umstrittensten ProzeB-
verdnderungen, denen wir in Idiotengehirnen begegnen, gehért zweifellos die
Porencephalie (Abb. 32 und 33). Man versteht darunter einen Defekt in
der Hirnsubstanz, der zumeist, jedoch nicht immer, die Form eines Trichters
hat und sich von der Gehirnoberfliche in die Tiefe erstreckt, manchmal mit
dem Ventrikel kommuniziert. Der Porus ist an der Oberfliche fast immer von
den weichen Hirnhduten iiberspannt und auch seine Winde sind von binde-
gewebigen Membranen ausgekleidet; zuweilen ist der Defekt von der Ober-
flache durch eine Rindenlage abgeschlossen, auch innen kann er zum Teil von
Rindensubstanz ausgekleidet sein. Gewohnlich ist der Hohlraum von klarer,
seltener milchiger Fliissigkeit ausgefiillt, enthalt manchmal braune oder r6t-
liche Pigmenteinlagerungen (Anton). Die Gréfe und die Ausdehnung des

Abb. 32. Beiderseitige Porencephalie mit Mikrogyrie. (Anton.)

P.s., P.d. = linker, rechter Porus; P. 0. = Parietooccipitalfurche; Sr = Radidrfurche; F. S. = Fissura Sylvii.

Defektes kann sehr verschieden sein: einmal kann der Substanzverlust so groB
sein, daBl von den GroBhirnhemisphéren nur -nech Spuren iibriggeblieben sind,
ein andermal ist der Defekt nur mikroskopisch nachzuweisen. Der Sitz des
Defektes findet sich am haufigsten an der Konvexitdt, im Versorgungsgebiet
der Arteria cerebri media, die linke Hemisphére scheint etwas 6fter betroffen zu
sein. In etwa 30%, der Fille (Sigmundt) ist die Porencephalie doppelseitig,
doch sind die Hemisphéiren nicht immer symmetrisch betroffen.. Mitunter — in
etwa 179, der Falle nach Sigmundt — sind die Basalganglien mitbetroffen.

Als sehr wichtig ist zu vermerken, daB weite Gebiete der betroffenen
Hemisphare den mikrogyren Windungstypus aufzuweisen pflegen. Auch Hetero-
topien und Bildungsfehler des Riickenmarkes werden gefunden. Die Vergesell-
schaftung dieser Hemmungsbildungen mit der Porencephalie ist deshalb so
beachtenswert, weil daraus, wie wir sehen werden, Schliisse auf die Pathogenese
der Erkrankung gezogen wurden.
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Bis vor kurzem unterschied man in bezug auf Genese zwei Arten von
Porencephalie: die echte primére oder typische kongenitale Porencephalie, die
als eine keimbedingte Entwicklungsstérung angesehen wurde, und eine sekun-
diare oder atypische erworbene, auch Pseudoporencephalie genannte Form.
Besonders Kahlden verfocht die dysontogenetische Entstehung der echten
Porencephalie, wobei die Vergesellschaftung mit Hemmungsbildungen, wie
Mikrogyrie und Heterotopien, als Beweis ins Feld gefithrt wurde. Indessen
haben es neuere Untersuchungen, insbesondere auch die von Spatz, sehr wahr-
scheinlich gemacht, da eine solche Unterscheidung nicht zu Recht bestehe.
Nach der jetzt vorherrschenden Auffassung ist die Porencephalie immer die
unmittelbare Folge eines pathologischen Prozesses, sei es einer angiogenen

Abb. 33. Frontalschnitt durch ein Gehirn mit Porencephalie. Erweichung der konvexen
Schlifenwindungen und der unteren Parietalgegend. (Anton.)

Po. = Umfang des Porus bis nahe zur Ventrikelwand und zum inneren Linsenkern; GIp. ¢r, = Markbriicke der

Corona radiata; th. ». = ventraler Kern des Sehhiigels; th. m. = Thalamus medialis; th. l. = lateraler Kern des

Thalamus; p. ¢. = Pes pedunculi (sehr verschmiilert); c. ¢. d. = degenerierte obere Zone des Corpus callosum;
dg. 3 = Degenerationsfeld im Assoziationssystem.

Erndhrungsstorung (Embolie, Thrombose nach Kundrat, GefiBkompression
durch Hydrencephalie nach Obersteiner, luetische Erkrankung der GefaBe),
sei es eines entziindlichen Vorganges. Das Fehlen narbiger Verinderungen
wird mit der Fahigkeit des unreifen Nervengewebes, die Triimmer rasch und
vollstandig zu resorbieren, erklirt. Die mit der Porencephalie einhergehenden
Hemmungsbildungen (Mikrogyrie, Heterotopien) wiren als peristatisch bedingte
Entwicklungsstorungen aufzufassen und auf Ausfall von ,,Bildungsreizen®,
Stérung von Korrelationen u. dgl. m. zuriickzufiihren.

Lobire Sklerose. Kurz mochte ich hier die sog. lobdre Sklerose (atro-
phische Sklerose) streifen, die in eine gewisse Beziehung zur Porencephalie
gebracht worden ist. Man versteht darunter einen Endzustand, vermutlich
nicht einheitlicher Genese, wo in einem gréferen Gebiet — einem oder meh-
reren Lappen, ja in einer ganzen Hemisphire — die Windungen geschrumpft,
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et

verschmilert, verhirtet, die Furchen verbreitert und vertieft sind. Mikroskopisch
findet man einen weitgehenden Schwund des Nervenparenchyms mit Ersatz
durch glics-faserige Wucherung (Sklerose). Auch das Mark ist vom Prozel3
betroffen. In frischen Fillen kann der AbbauprozeB noch festgestellt werden.
Atiologisch diirften, #hnlich wie bei der Porencephalie, einmal Ernahrungs-
storungen vaskulidrer Genese (luetische GefiBerkrankungen), ein andermal ent-
ziindliche Vorginge in Frage kommen.
Einzelne Forscher (Freud und Rie,
Weygandt) sind der Ansicht, dal der
Porencephalie und der lobéren Sklerose
qualitativ gleiche und nur quantitativ
unterschiedene Prozesse zugrunde liegen.
Ist z. B. der VerschluB einer bestimmten
Gehirnarterie vollstéindig, dann verfallen
alle Gewebsbestandteile des Versorgungs-
gebietes einer Nekrose, es entsteht im
unreifen Nervengewebe ein Defekt, wir
haben das Bild einer Porencephalie. Ist
dagegen der GefaBverschluBl unvollstin-
dig, dann gehen nur die nervisen Ele-
mente im Versorgungsgebiet zugrunde,
die widerstandsfahigeren Gliaelemente
dagegen bleiben erhalten, wuchern und
bilden eine Ersatznarbe: es bildet sich
die lobére Sklerose heraus. S patzglaubt,
daB die lobare Sklerose, dhnlich wie die
Porencephalie, ein dem unreifen Nerven-
system eigentiimlicher Prozef} sei. Doch
ist dies nicht ohne weiteres zuzugeben.
Es scheinen mir weitgehende Beziehungen
zwischen der lobdren, der diffusen
und der multiplen Sklerose zu be-
stehen, und der klinische Beginn der Er-
krankung fillt nach der Darstellung
jzxgk;'tgfﬁnliio;i; Illiaﬁ{h Eléce%ha;liﬁéi?- Kraepelins nicht selten erst in das
lappens. gPhgtogrzin?n. filfes efS[-Io:i(;?rit:l: jugendliche Alter (20er Jahre). Die grolle
schnittes. Seltenheit der einschlagigen Falle- ist
nicht dazu angetan, die Losung der
hier auftauchenden Probleme zu erleichtern.

Prinzipiell dhnlich, wenn auch viel weniger intensiv, diirfte auch die von
0. Ranke beobachtete, auf eine primére Gefiflerkrankung zuriickgehende

sklerotische Hirnatrophie gewesen sein (Angiodystrophia cerebri).
Encephalitis. Porencephalie und atrophische Sklerose, Untergang ner-
voser Substanz ohne Ersatz und Parenchymdegeneration mit Ersatz durch
Glia, beides sind Endzustéinde, denen im wesentlichen zwei Prozesse zugrunde
liegen: entweder eine Ernahrungsstorung durch Erkrankung der versorgenden
GefiBe oder aber ein entziindlicher Vorgang, eine Encephalitis. Seitdem
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man die Reaktionsweise des unreifen Nervengewebes besser kennen gelernt
hat, erkannte man, daBl die entziindlichen Erkrankungen des fotalen bzw.
kindlichen Gehirns einen recht grofen Anteil an der Pathologie der Idiotie
haben, und zwar sowokl durch die unmittelbaren anatomischen Auswirkungen,
als auch durch die sekundir bewirkten Entwicklungsstorungen. Residuen
entziindlicher Vorgéinge, seltener aktive Prozesse, werden in Idiotengehirnen
recht hiufig gefunden. Es handelt sich fast immer um meningo-encephalitische
Prozesse, die, mehr oder weniger ausgebreitet, oft in multipler herdformiger
Verteilung das Gehirn betroffen haben. Klinisch zeichnen sich diese Falle oft
durch Herderscheinungen aus, der griéBte Teil der Fille von Idiotie mit zere-

Abb. 35. Idiotie nach Encephalitis.
Umwandlung ausgedehnter Rindenpartien in ein schwammiges Gewebe. Mikrophotogramm.

braler Kinderlahmung gehort da hinein. War von dem ProzeB ein gréeres
Gebiet ergriffen worden, dann finden wir als Folge ausgedehnte atrophische
Sklerosen, Mikrogyrien, narbige Einziehungen, porencephalische Defekte. Nicht
selten ist ein ganzer Lappen zerstdrt, geschrumpft und sekundir verkalkt
(Abb. 34). Man findet dann auch eine gekreuzte Kleinhirnatrophie, doch nur
wenn der Prozel sich postnatal abgespielt hat; fétale Encephalitis pflegt keine
sekundére Kleinhirnatrophie nach sich zu ziehen.

In leichteren Fillen ist die duBlere Konformation des Gehirns noch relativ
wenig verdndert; mikroskopisch erweisen sich in den erkrankten Partien die
oberflichliche und die tiefe Rindenschicht erhalten, wenn auch verdédet und
sklerosiert, die mittlere dagegen in ein schwammiges, aus Glia, Gefiflen und
Bindegewebe bestehendes Gewebe umgewandelt (Abb. 35). Das Mark kann
relativ intakt sein, in anderen Fillen ist gerade das Mark besonders stark er-

Klarfeld, Die Anatomie der Fsychosen. 3
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griffen, wihrend die Rinde relativ unverindert bleibt (Encephalitis subcorti-
calis). Manchmal findet man an den R#ndern der Narbe frische entziindliche
Verianderungen, GefdBinfiltrate, frische Zerfallserscheinungen am Nervenparen-
chym, Wucherung der protoplasmatischen Glia, GefiBvermehrung als Beweis,
daB der ProzeB noch nicht zur Ruhe gekommen ist. Eine besondere Gruppe
bilden diejenigen Fille, wo es sich im ganzen um einen noch aktiven, progre-
dienten, chronisch-entziindlichen ProzeB handelt; meist sind es Erkrankungen
luetischer Genese, wie ja die Lues iiberhaupt fiir einen groBen Teil der Ver-
anderungen der Idiotengehirne verantwortlich zu machen ist. Histologisch ist
die luetische Genese zu erkennen, wenn charakteristische GefifBverinderungen
vorhanden sind. Die GefaBerkrankung kann ihrerseits angiogene Ern&hrungs-
storungen nach sich ziehen, so daB man es mit einer Kombination von ent-

Abb. 36. Kongenitale Hydrocephalie.
Erweiterung der Seitenkammern. Sagittalschnitt. Photogramm nach einem Priparat der
Leipziger Sammlung.

ziindlichen und sekundéren Stérungen zu tun hat, die nicht immer auseinander
gehalten werden koénnen.

Wie schon erwihnt, sind fast immer bei encephalitischen Erkrankungen
auch die weichen Gehirnhiute mitbetroffen, weisen Triitbungen, Verdickungen,
Verwachsungen, Infiltrate auf. Es gibt aber Fille, wo die meningitischen Ver-
sdnderungen im Vordergrunde stehen, wo die Gehirnhdute offenbar zuerst er-
krankt waren und die Hirnsubstanz erst spater in Mitleidenschaft gezogen
wurde (Idiotie méningitique von Bourneville). Das Gehirn leidet hier ent-
weder durch das Ubergreifen des Prozesses von den Meningen auf die Rinde
oder aber durch Druck der schwartig verdickten Héute und durch Behinderung
der Zirkulation und Ernsihrung. Nach Pellizzi soll Mikrencephalie die Folge
meningitischer Erkrankung sein konnen. Atiologisch kommen vor allem Syphilis
und die epidemische zerebrospinale Meningitis in Betracht, seltener andere
Infektionskrankheiten, wie Scharlach, Typhus. Tuberkuldse Meningitis fiihrt
fast immer zum Tode, Fille von relativer Genesung mit Schwachsinn sind
aullerst selten.

Hydrocephalus. Von besonderer Bedeutung sind die mit Hydrocephalus
einhergehenden serésen Leptomeningitiden; man spricht hier von erworbenem
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Hydrocephalus und bezeichnet ihn zum Unterschied vom sekundiren Stauungs-
hydrocephalus als den priméren oder idiopathischen. Bekanntlich unter-
scheidet man einen Hydrocephalus externus (Vermehrung der Flissigkeit
im Subarachnoidealraum) und internus oder ventricularis (Vermehrung
der Fliissigkeit in den Hirnkammern); dem letzteren kommt eine besonders
grofle pathologische Bedeutung zu. Die Vermehrung des Liquor in den Hirn-
kammern wird auf eine entziindliche Erkrankung der Plexus chorioidei, viel-
leicht auch des Ependyms bzw. des subependymalen Gewebes zuriickgefiihrt,
man spricht hier von einer Meningitis ventriculorum. (Neuerdings wird
dies von Saito in Zweifel gezogen.)

Im Gegensatz zum erworbenen spricht man von einem angeborenen
Hydrocephalus, wenn der Krankheitsprozef3 schon im fotalen Leben eingesetzt

Abb. 37. Zellen des Plexus chorioideus bei Hydrocephalus congenitus. (Nach Saito.)

hat. Eine scharfe Grenze ist da schwer zu ziehen, da so mancher angeborene
Hydrocephalus erst einige Zeit nach der Geburt manifest wird. Pathogenetisch
diirfte es sich in beiden Fillen um denselben Vorgang handeln, d. h. um eine
Meningitis ventriculorum, wenn auch die anatomischen Auswirkungen der Er-
krankung im foétalen Organismus meist einen héheren Grad zu erreichen pflegen.
Die Atiologie des angeborenen Hydrocephalus ist noch wenig geklirt; friiher
wurde vielfach eine fehlerhafte Veranlagung angenommen, heute neigt man
dazu, die Ursache in toxischen und in infektiésen Schidigungen zu suchen.
Zweifellos spielt hier die Syphilis eine sehr groBe Rolle, weniger klar ist die
Bedeutung des vielfach beschuldigten Alkoholismus der Eltern.

Die anatomischen Verdnderungen hingen einerseits von dem Zeitpunkte,
in dem die Erkrankung eingesetzt hat, andererseits von deren Dauer (akut
oder chronisch) und Intensitit ab. Das Konstanteste ist die mehr oder
weniger hochgradige Erweiterung der Hirnkammern, insbesondere der Seiten-
ventrikel (Abb. 36); sehr oft sind die Ventrikel asymmetrisch befallen, die
eine Gehirnhalfte oder auch nur ein Horn stirker als der Rest. Die Menge der

3*
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Flissigkeit betragt !/,—1/,—11, ja es sind Falle mit 51 bekannt, wahrend
normalerweise die Liguormenge nicht iiber 15 ccm hinausgeht. Die Ventrikelwand
ist meist deutlich verdndert, das Ependym verdickt; es bilden sich kornige
oder leistenférmige Erhebungen (Ependymitis granulosa oder reticularis), die
Ependymzellen werden abgeschlossen, es kommt zu Verklebungen und Ver-
wachsungen des subependymiren Gewebes. Es kénnen so Divertikel und
taschenférmige Hohlridume entstehen, einzelne Abschnitte des Ventrikels, ins-
besondere das Hinterhorn (Anton) werden vollstéindig abgeschniirt. . Die Plexus
chorioidei sind bald blutiiberfiillt, hypertrophisch (Abb. 37), bald wieder ab-
geplattet, andmisch und atrophisch, ihre Gefalle weisen verdickte Wandungen
und ein verengtes Lumen auf.

Das Gehirn erscheint mehr oder weniger aufgetrieben, volumings, bei
hochgradigem Hydrocephalus abgerundet, blasendhnlich. Die Hirnsubstanz ist

Abb. 38. Schidel eines 5jahr. Middchens mit Hydrocephalus congenitus. Kérperlinge 1 m.
Schédelinhalt 844 cem. Schéadellainge 25,5 cm, Breite 25 cm, Umfang 80 cm. Vordere Fon-
tanelle 16 cm lang, 23 cm breit. Lambdanaht mit breitem Schaltknochen. (Nach Gliih.)

verdiinnt (Abb. 36), die Windungen abgeplattet, die Furchen verstrichen, das
Marklager atrophisch. Besonders stark pflegt der Balken zu leiden, auch die
Pyramidenbahn erfihrt eine starke Reduktion. Die GroBhirnrinde behilt ihre
Struktur relativ lange, wenn sie auch verschmilert und zellarm erscheint; auch
die feinere Struktur der Zellen, ihre Lagerung und Anordnung weicht von der
Norm ab (Miura).” In schweren Fillen kann die Rinde papierdiinn werden,
die stark erweiterten Perivascularrdume verleihen ihr ein siebartiges Aussehen.
Die basalen Ganglien sind abgeplattet, das Infundibulum blasig vorgestiilpt,
Briicke und Oblongata komprimiert, das Kleinhirn zum Teil (Tonsillen) in
den Wirbelkanal hineingepreft. Am Riickenmark findet man haufig eine
Hydromyelie und eine Spina bifida.

Mit der VergréBerung des Gehirnvolums geht gewdhnlich, insbesondere
beim angeborenen Hydrocephalus, auch eine SchiadelvergroBerung einher. Be- .
troffen ist fast ausschlieflich der Gehirnschiadel, wahrend der Gesichtsschidel -
nur wenig veréndert erscheint. Die Schidelknochen sind diinn und transparent,
die Fontanellen weit, die Nahte klaffend; die Riume zwischen den Knochen-
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randern sind durch bindegewebige Membranen verschlossen (Abb. 38). Die
Knochen sind nicht selten stellenweise usuriert. Welche enorme Ausdehnung
der Schidel erfahren kann, zeigt ein Fall von Himly, wo bei einem 12jihrigen
Kind der Kopfumfang 110,8 cm betragen hat. Andererseits gibt es Fille, wo
der Schiadel sogar kleiner als normal erscheint, wihrend das Gehirn bis auf
geringe Rindenreste geschwunden ist (Hydromikrocephalus). Doch handelt
es sich in diesen Fillen um totgeborene oder bald nach der Geburt verstorbene
Kinder, deren psychisches Verhalten noch kein klinisches Interesse geboten hat.
Es sind keine Idiotengehirne.

Wir haben versucht, eine kurze Ubersicht iiber die wichtigsten Verénde-
rungen, denen wir in Idiotengehirnen begegnen, zu geben. Aus nicht weiter
zu erorternden Griinden konnte unsere Darstellung nur sehr unvollstindig der
Mannigfaltigkeit der Befunde gerecht werden, sie muflte sich auf das Wichtigste
und das Bestbekannte beschrinken. Doch gibt es so manches andere, das,
zur Zeit unverstindlich oder strittig, vielleicht den Schliissel zu wichtigen
Erkenntnissen enthilt. So mdchte ich als Beispiel die Befunde in Kretinen-
gehirnen (Scholz und Zingerle) hervorheben. Neben Anzeichen von Ent-
wicklungsstérungen fanden sich da diffuse Zelldegenerationen und reaktive
Gliavorgange ohne Spur von Entziindung, Erscheinungen, die vielleicht auf
toxische Vorginge hinweisen. Alzheimer hat in anderen Fillen einfache
Rindenverédungen gesehen, die z. B. von Hammarberg als Entwicklungs-
hemmungen gedeutet wiirden. Es bleibt eben noch so manches zu lernen, ehe
man von einer pathologischen Anatomie der Idiotien wird sprechen koénnen
und sie vor allem auch zur Klirung der Pathogenese der einzelnen Formen
wird anzuwenden wissen. Fiir jetzt wollen wir als das Wichtigste zweierlei
festhalten: daB es Idiotien gibt infolge von Entwicklungsstérung und von Er-
krankung, und daB die anatomischen Verinderungen abgelaufen, stationar
oder aber aktiv, progredient sein kénnen.



II. Im spiiteren Leben erworbene oder manifest
werdende Erkrankungen.

Die Systemisierung der in den Rahmen dieser Gruppe hineingehérenden
Krankheitsbilder stoBt auf noch viel gréBere Schwierigkeiten als die Aufteilung
der Idiotien und Imbezillititen. Wohl lieBen sich nach theoretischen Gesichts-
punkten verschiedene Untergruppen bilden, aber die Entscheidung, in welche
dieser Untergruppen ein bestimmtes Krankheitsbild einzureihen wiére, ist in
vielen Fillen unmaoglich. So z. B. wire es durchaus berechtigt, die Erkrankungen
in solche aus duBeren und solche aus inneren Ursachen einzuteilen. Aber einer-
seits hat uns die moderne Konstitutions- bzw. Dispositionsforschung gelehrt,
daB auch bei den par excellence exogen bedingten Erkrankungen das konsti-
tutionelle bzw. dispositionelle Moment eine wichtige mitbestimmende Rolle
spielt: so daBl von einer nur durch &uBere Faktoren bedingten Erkrankung
kaum die Rede sein kann. Andererseits sind wir in vielen Fillen gar nicht
imstande, die Ursachen einer Erkrankung klar aufzuzeigen. Wenn wir von
einer exogen bedingten Krankheit sprechen, so wollen wir damit eigentlich
nur das eine gesagt haben, daBl zum Zustandekommen dieser Krankheit auch
ein bestimmter duBerer Faktor. z. B. eine Infektion, unbedingt notwendig zu
sein scheine; nicht aber, daf3 in dem &uBeren Faktor das einzige oder auch nur
das wichtigste pathogene Moment zu erblicken sei. Noch schlimmer ist es um
die ,,inneren‘‘ Ursachen bestellt. Spricht man von einer Erkrankung aus inneren
Ursachen, so driickt man damit tatsichlich nur unsere Unwissenheit um die
Ursachen der Erkrankung aus. Denn , Konstitution®, ,,Disposition®, ,,Ver-
anlagung usw. sind Begriffe, die uns ein kausales Denken erméglichen und
auch zu diesem Zweck geschaffen wurden, denen aber zur Zeit kaum etwas
Konkretes, Greifbares entspricht. Wir kennen sozusagen die Auswirkungen
der ,,Konstitution®, der ,,Disposition‘‘, der ,,Veranlagung®, nicht aber sie selbst,
so wie wir die elektrischen Phanomene, nicht aber die Elektrizitit kennen.

Die klinische Psychiatrie hat unter diesen Schwierigkeiten ebenso sehr
zu leiden wie die Anatomie. Der klinische Teil des Lehrbuches von Bumke
zeigt das ja ohne weiteres. Wir werden dem Beispiel Bumkes folgen und
die Krankheitsbilder jedes fiir sich behandeln, ohne den kaum erst geahnten
groBen Zusammenhingen weiter nachzuspiiren. Wir werden uns auch in unse-
rer Darstellung auf diejenigen Erkrankungen beschrinken, die sich fir eine lehr-
buchmaBige Behandlung schon heute eignen. Strittiges, Problematisches, Sel-
tenes kann hier nicht zur Sprache kommen, nur das einigermaflen Gesicherte.
Und wenn wir die Anatomie der Dementia praecox besprechen, so geschieht
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das lediglich mit Riicksicht auf die Bedeutung des Problems, das nicht gut
ignoriert werden kann. So werden wir uns auf die Besprechung folgender Krank-
heitsbilder beschranken:

1. syphilogene Psychosen;

2. Psychosen des Riickbildungs- und Greisenalters;

3. genuine Epilepsie;

4. Dementia praecox.

1. Die syphilogenen Psychosen.

Die den syphilogenen Geistesstérungen zugrunde liegenden Gehirnver-
sanderungen pflegt man in zwei Gruppen einzuteilen: 1. die syphilitischen sensu
strictiori (Hirnsyphilis) und 2. die paralytischen Verinderungen. Wir werden
sehen, daB3 anatomisch die Grenze zwischen den beiden Gruppen heute nicht
mehr ganz so scharf gezogen wird, wie zur Zeit, wo Nif}1 und Alzheimer die
Eigenart der Paralyse insbesondere gegeniiber den franzosischen Forschern
hervorzuheben bemiiht waren. Auch pathogenetisch sind Hirnlues und Paralyse
einander nahergeriickt, seitdem der urspriingliche Begriff der Metalues als
einer Nachkrankheit fallen gelassen wurde. Doch sind hier die Probleme noch
viel zu sehr im FluB}, es bedarf noch einer Menge prinzipieller Klarstellungen,
ehe man es wird wagen konnen, an dieser grundsitzlichen Trennung etwas zu
andern. Um so mehr, als an der anatomischen und pathogenetischen Sonder-
stellung der Paralyse innerhalb der syphilogenen Erkrankungen nicht gezweifelt
werden kann; nur darf man iiber das Trennende der beiden Gruppen nicht
auch das Verbindende vergessen.

Hirnsyphilis.

Die syphilitischen Erkrankungen des Gehirns gehoren dem Tertiarstadium
an. Zwar wissen wir, da auch schon im Sekundirstadium das Zentralnerven-
system ergriffen sein kann (Hauptmann, Gennerich), doch bleibt hier die
Erkrankung in der Regel latent. Nur ausnahmsweise treten schon im Friih-
stadium nervise Erscheinungen auf; so hat Jakob iiber einen Fall berichtet,
wo schon 4 Wochen nach dem Priméraffekt meningitische Erscheinungen auf-
getreten sind und !/, Jahr nach Beginn der Erkrankung charakteristische Ver-
anderungen im Nervensystem anatomisch erhoben wurden. Frither schon hatte
sich Mingazzini mit dieser Syphilis maligna praecox befallt; auch
Krause berichtet iiber drei Falle. Indessen haben wir es hier mit Ausnahmen
zu tun; in der Regel handelt es sich um tertidre Erkrankungen.

Nach der heute in der pathologischen Anatomie vorherrschenden An-
schauung bewirkt die Syphilis im Tertidrstadium einmal diffuse ,,chronisch-
interstitielle Entziindungen, die nichts Spezifisches aufweisen, ein andermal
,,spezifische Entziindungen, die zur Bildung umschriebener Granulome (Gum-
mata, Syphilome) fiihren. Auch im Gehirn begegnen wir diesen beiden Formen
der geweblichen Reaktion, bald in reiner Ausbildung, bald in verschiedenem
Verhiltnis gemischt. Daraus erklirt sich zum Teil die Mannigfaltigkeit der
anatomischen Bilder, denen wir im Gehirn der Luetiker begegnen.
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Anatomisch betrachtet lieBe sich der Unterschied zwischen Paralyse und
Syphilis des Gehirns in etwas schematisierender Art dahin fassen, daB bei der
Paralyse eine prim#re Erkrankung sowohl des ektodermalen als auch des
mesodermalen Anteils des Nervensystems vorliege, bei der Syphilis aber handle
es sich um eine Erkrankung des Mesoderms, wihrend das Ektoderm nur sekundar
in Mitleidenschaft gezogen werde. Als absolut ist das Kriterium selbstversténd-
lich nicht aufzufassen — wir kommen darauf bei Besprechung der Pathogenese
der Paralyse zuriick —, immerhin gibt es einen ungefihren Begriff von der
anatomischen Stellung der Paralyse und der Hirnsyphilis zueinander.

Die den syphilitischen Psychosen zugrunde liegenden Verdnderungen des
Hirngewebes haben ihre Quelle entweder in einer Erkrankung der Hirngefile

Abb. 39. Hirnlues.
Verkiste Gummiknoten. Mikrophotogramm.
g = endarteritisch verindertes GefiB.

oder in einer solchen der Hirnhiute, zumeist aber beider. Meningitische Er-
krankungen ohne Verdnderung der GefiBle gibt es, soviel ich weiB, nur selten —
ibr syphilitischer Ursprung wird von vielen Autoren bezweifelt; reine Gefa-
erkrankungen sind auch nicht hiufig, wenn man von der Moglichkeit einer
syphilogenen Arteriosklerose absieht. Dagegen kommt es nicht so selten vor,
daB die Verinderungen des Hirngewebes selbst fast ausschlieBlich auf die
Gefaflerkrankung zuriickzufiihren sind, wihrend die meningitische Komponente
nicht zur Auswirkung gelangt. Dies gilt z. B. fiir die Erweichungen auf lueti-
scher Basis.

Die meningitischen Erkrankungen werden von den meisten Autoren, so
auch von Nifil und von Alzheimer in gummdése und meningomyeloencephali-
tische eingeteilt. Alzheimer betont die enge Zusammengehérigkeit beider
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Formen und réumt der gummdésen nur deshalb eine gewisse Sonderstellung
ein, weil hin und wieder Gummiknoten ziemlich isoliert vorkommen, Geschwulst-
groBe erreichen und Symptome des Hirntumors hervorrufen (Abb. 39). Aber
auch bei den relativ seltenen, im Inneren des Gehirns lokalisierten Gummen
findet sich nach Nonne regelméafig eine chronisch-hyperplastische Meningitis.
NiB1 betont, daB die Unterscheidung dieser Formen rein formaler Art ist,
da es sich um wesensgleiche Prozesse, nur in verschiedener Ausbildung handle.
Nach neueren Anschauungen ist der Unterschied zwischen der gummésen und

Abb. 40. Hirnlues.
Gefaflgumma. Mikrophotogramm.

der nicht gummdsen Entziindung vielleicht nicht so rein formal bzw. graduell,
sondern tiefer begriindet. Wir kommen darauf spiter zuriick.

Die Bildungsstiatte der Gummiknoten ist immer in den Hirnh#uten, den
harten oder den weichen, zu suchen; die tiefer gelegenen Granulome entstammen
den die GefiBe begleitenden pialen Uberziigen (Abb. 40). Ihrer Beschaffenheit
nach kann man schiarfer umschriebene Gummiknoten und mehr flichenhaft
ausgebreitete Bildungen unterscheiden; die weichen H&ute sind hierbei stets
in weiterer Ausdehnung erkrankt. Als gummd&se Meningitis wird gewohnlich
die besonders an der basalen Fliche des Gehirns vorkommende flichenhafte
Ausbildung von Granulationsgewebe mit Neigung zu késiger Nekrose oder
schwielig-bindegewebiger Umwandlung bezeichnet; in das Granulationsgewebe
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Abb. 41. Hirnlues.
Perineuritis gummosa. Mikrophotogramm.
VIIT = Nervus acusticus,

Abb. 42. Hirnlues.
Typisch gebautes Gumma. Mikrophotogramm.

! = lymphocytire Elemente; e = ,epithelioide’* Zellen; r = Riesenzelle.



Die syphilogenen Psychosen. 43

Abb. 43. Hirnlues.
Kleine Rindengummen. Toluidinblaupriparat. Mikrophotogramm.

Abb. 44. Hirnlues.
Kleine Rindengummen in bindegewebiger Organisation. Tannin-Silberimpragnation. Mikro-
photogramm.
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eingelagert findet man multiple, mehr zirkumskripte gummdose Bildungen. Auch
an der Konvexitit kommt es zur Ausbildung einer gumméosen Meningitis, be-
sonders im Gebiete des Stirn- und Scheitellappens (Bechterew). Gerade diese
Konvexitdtsmeningitis geht besonders regelmiBig mit psychischen Sto-
rungen einher. Die Basalmeningitis ist gewohnlich mit einer Perineuritis
gummosa und einer interstitiellen Infiltration der basalen Nerven, besonders
des Optikus und des Okulomotorius, aber auch anderer Hirnnerven verbunden
(Abb. 41). Wie Nifll betonte, ist das Riickenmark regelmafBig beteiligt, eine
isolierte meningitische GroBhirnerkrankung gibt es fast gar nicht. Die spinalen

Abb. 45. Hirnlues.
Ubergreifen des gummésen Prozesses von der Pia auf die Rinde. Mikrophotogramm.

Verdnderungen entsprechen in allem denjenigen des Gehirns, wir wollen auch
nicht naher darauf eingehen.

Auf die nihere Beschreibung der Gummata kénnen wir verzichten, sie
sind ja wohl bekannt. Die Abb.42 und 43 illustrieren die wichtigsten histo-
logischen Merkmale der gummésen Neubildung. Die Meningen in der Um-
gebung des Gummi sind in diffuser Weise entziindlich infiltriert, die Piagefafe
von dichten Zellménteln umgeben und oft gummés verindert. In spéteren
Stadien findet man eine bindegewebige Umwandlung (Abb. 44).

Von dem Gumma aus greift der entziindliche ProzeB auf die Nerven-
substanz iiber, in der er sich lings der GefiaBe ausbreitet (Abb. 45). Man findet
in der an das Gumma anstoBenden Zone in frischen Stadien mit Lymphozyten
und Plasmazellen infiltrierte Gefifle, ins Parenchym ausschwarmende Infiltrat-
zellen, nekrobiotisch veréinderte Nervenelemente, stark gewucherte Glia (Glia-
rasen, Abb. 46 und 47). Auch ausgedehnte Erweichungen findet man, als Folge
von Obliteration oder Kompression der versorgenden Gefiafle. Bei fortgeschritte-
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nen Prozessen ist die Grenze zwischen der Hirnhaut und dem Hirngewebe auch
mikroskopisch schwer zu bestimmen, da eine bindegewebige Organisation in
weitgehendem Mafle stattfinden kann, oder aber Meninx und Hirngewebe in
einer gemeinsamen Infiltration oder Verkisung verschmelzen (Abb. 48). Auch
an Stellen, wo wir nur eine diffuse Infiltration der Meningen ohne gummése
Bildungen sehen, kann der entziindliche Prozel3 auf das darunter liegende Hirn-
gewebe iibergreifen; gewéhnlich sind hier die Verinderungen weniger massiv
ausgepragt (Abb.49). Wie Bechterew hervorhebt, sind aber Fille, wo eine
syphilitische Meningitis fast ohne jede Beteiligung der darunter liegenden

Abb. 46. Hirnlues.
,:Chronisch* verinderte Ganglienzellen. Rindenlichtung infolge Untergangs zahlreicher
Elemente. Gliawucherung. Mikrophotogramm.

Nervensubstanz verlduft, durchaus nicht selten. Es ist méglich, dafl dies die-
jenigen Fille sind, wo klinisch sog. funktionell-nervése Stérungen bei Syphili-
tikern gefunden werden (Charcot, Fournier, Dupré); mir fehlen dies-
beziigliche Erfahrungen.

Ein viel umstrittenes Problem bildete die Frage, ob es auch einfache,
nicht gummose Meningitiden syphilitischen Ursprungs gébe. Von den neueren
Forschern wird die Frage meist in bejahendem Sinne beantwortet. Man weill
ja, wie frither erwihnt, dafl die Syphilis in anderen Organen unspezifische,
chronisch-interstitielle Entziindungen, ohne Bildung von Gummen, bewirken
kann; es liegt kein Grund vor, diese Moglichkeit fiir das Nervensystem
zu bestreiten. Niffl kennt diffuse meningo-encephalitische Prozesse mit
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gleichzeitigen zirkumskripten luetischen Neubildungen und ohne solche; auch
Alzheimer unterscheidet Meningitiden mit und ohne Gummiknoten, wobei er
das Fehlen der Gummen als gar nicht selten bezeichnet. Demgegeniiber erklirt
O.Fischer die syphilitische Natur einfacher Meningitiden als nicht geniigend
anatomisch und allgemein pathologisch bewiesen. Auch StrauBler teilt diese
Anschauung. Doch wird dieser ablehnende Standpunkt nicht allgemein an-
erkannt; Krause bringt in seiner verdienstvollen Arbeit 9 Fille von Meningitis
ohne Gummibildung, an deren syphilitischer Natur kaum zu zweifeln ist. Histo-
pathologisch stellt sich diese einfache Meningitis als eine infiltrativ-produktive
Entziindung dar, wobei einmal mehr die infiltrative, ein andermal mehr die

Abb. 47. Hirnlues.
Gliawucherung. Mikrophotogramm.
r = Gliarasen.

produktive Komponente im Vordergrunde steht. In &lteren Fillen kann die
Infiltration so sehr zuriicktreten, daB man das Bild einer einfach-hyperplastischen
Meningitis zu sehen bekommt.

Daf} die GefaBle der entziindeten Pia regelméflig an dem ProzeB teilnehmen,
ist schon erwiahnt worden. Auf die Art der Verinderung werden wir spéter
im Zusammenhange mit den anderen luetischen GefaBerkrankungen naher
eingehen.

In bezug auf Ausbreitung des meningitischen Prozesses gibt es die aller-
verschiedensten Bilder. In der Mehrzahl der Fille sind nur einzelne Territorien
befallen, besonders haufig die Basis, in anderen Fillen die Konvexitit des
Gehirns. Es gibt aber auch zweifellos Fille, wo die weichen H#ute in ihrer
ganzen Ausdehnung krankhaft verindert erscheinen; allerdings ist die Intensitét
der Erkrankung nicht in allen Territorien die gleiche. Ob man hier von einer
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diffusen Hirnlues sprechen mag, ist mehr Geschmacksache; der Terminus
s»diffuse Hirnlues” ist bekanntlich durch die NiBlsche Polemik gegen die
franzosischen Autoren arg diskreditiert worden. Es ist aber zu bemerken, daB
trotz der diffusen meningealen Erkrankung die Hirnrinde nicht ebenso diffus
verindert erscheinen muf}; auch hier kann die Erkrankung des Nervengewebes
im Gegensatz zu der Meningitis herdartig ausgebildet sein. Insofern ist die
Bezeichnung ,,diffuse Hirnlues* fiir diese Falle unrichtig, und es wire korrekter,
von einer diffusen Meningitis syphilitica zu sprechen. Andererseits aber gibt
es zweifellos Fille, in denen die Nervenelemente in ganz diffuser Weise, und
zwar unabhingig von der meningealen Erkrankung verandert sind. Krause
hat in seiner Arbeit mehrere solcher Fille eingehend beschrieben. Auch Alz-

Abb. 48. Hirnlues.
Verschmelzung der Pia und der Rinde in einer gemeinsamen Infiltration. Mikrophotogramm.

heimer hat schon iiber einen Fall berichtet, wo bei einem schwer verblédeten
Geisteskranken neben einem kirschkerngrofien Gummi im Centrum semiovale
nahe der inneren Kapsel noch einfach atrophische Vorginge an den Nerven-
zellen und auch an den Gliazellen in ausgesprochenem MafBe gefunden wurden.
AuBlerhalb des Gummi waren nirgendwo sonst im Gehirn Infiltration der Gefiafie
oder schwerere endarteritische Verinderungen nachweisbar. Ob fiir diese aller-
dings sehr seltenen Falle nicht die Bezeichnung ,,diffuse Hirnlues* zu reservieren
wire, bleibe dahingestellt. Worauf diese diffuse Erkrankung des Nervengewebes
zu beziehen ist, ist schwer zu sagen. Zweifellos spielen hier Ernahrungsstérungen
infolge GefaBlerkrankung eine gewisse Rolle; doch diirften auch noch andere
Faktoren im Spiel sein, méglicherweise toxische Einflisse. In einem von Jakob
veroffentlichten Falle bestanden ausschlieBlich ausgebreitete schwere degenera-
tive Veranderungen der Nervenelemente, ohne infiltrative Erscheinungen und
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ohne ausgeprigte Gefallerkrankung. Hier fallt es schwer, an etwas anderes zu
denken als an toxisch bedingte Verinderungen. Dafl es sich in diesem Falle
nicht um eine Paralyse gehandelt hat, beweist das vollstindige Fehlen jeder
Infiltration. Es bleibt also nur die Annahme iibrig, da hier die Syphilis primar
das Ektoderm geschadigt hat, was im allgemeinen, wie frither gesagt, ein kenn-
zeichnendes Merkmal der Paralyse gegeniiber der Lues zu sein pflegt. Wir
sehen, daB} hier die scharfe Trennungslinie zwischen der syphilitischen und der
paralytischen Erkrankung verschwimmt. Die prinzipielle Bedeutung dieser
Feststellung wird uns noch eingehend beschaftigen.

Alzheimer hat darauf hingewiesen, dafl neben den gut bekannten akuten
und subakuten Formen der Meningomyeloencephalitis es auch noch andere,

Abb. 49. Hirnlues.
Meningitis. Mikrophotogramm.

m = weiche Hirnhiute.

oft verkannte, als Paralysen oder Arteriosklerosen diagnostizierte, chronisch
schleichende Verlaufsformen gibt (Abb. 50). Charakteristisch fiir diese Falle ist
das Uberwiegen von Plasmazellen in den Infiltraten, auch das Nebeneinander-
bestehen von proliferativen und regressiven Erscheinungen an den Elementen
der GefaBwandungen. Viele der -einfach démenten Formen der Hirnlues sollen
nach Alzheimer diese chronische Meningomyeloeneephalitis aufweisen.

Eine zweite Gruppe luetischer Manifestationen im Gehirn bilden die
GefsaBerkrankungen. Schon bei Besprechung der Meningoencephalitis ist
darauf hingewiesen worden, daB die pialen GefiBe am entziindlichen ProzeB
regelmaflig teilnehmen. Auch als isolierte, selbstindige Affektion kommen sie
vor, so daB man sagen kann, die GefaBerkrankungen stellen das konstanteste
und charakteristischste Merkmal luetischer Hirnaffektion dar. Nach der heute
vorherrschenden Anschauung ist die syphilitische GefaBerkrankung immer ent-
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zundlicher Art (auf die sog. nichtentziindliche endarteritische Form der Hirn-
lues, Nifl] und Alzheimer, kommen wir spiater zu sprechen). Auch an den
GefaBlen kann man eine einfache und eine gummoése Entziindung unter-
scheiden, die Uberginge sind flieBend. Die gummése GefiaBerkrankung. be-
darf keiner lingeren Erorterung, sie kommt gew6hnlich mit gummdser Menin-
gitis gepaart vor. Man findet hier in der Adventitia kleine Knétchen, die den
Aufbau eines Gummi aufweisen oder mehr diffuse Anhaufungen lymphozytérer
Elemente. Die Intima ist verdickt, man findet hier junges Granulationsgewebe
und lymphozytire Elemente, diese letzteren mehr in den &uBeren Schichten.

Abb. 50. Hirnlues.
Fleckformiger Ausfall der Rindenelemente. Mikrophotogramm.

a = Ausfall.

Nicht so selten habe ich in der gummés verdinderten Pia Gefafle gesehen, an
denen nur eine mehr oder weniger diffuse Infiltration der Adventitia, ohne
Verdickung der Intima vorhanden war. Hier handelte es sich um eine Peri-
arteritis, die wohl als das Vorstadium einer Panarteritis anzusehen ist.
Die nichtgummoése GefidBentziindung (Arteritis syphilitica, Heubner), ge-
wohnlich als die Heubnersche Endarteritis bezeichnet (Abb. 51 und 52), wird
heute nach AbschluB der Heubner- Baumgarten- Kosterschen Polemik
als ein von der Adventitia ausgehender entziindlicher Prozef§ angesehen. Trotz-
dem wurde die Bezeichnung Endarteritis beibehalten, da die Intimawucherung
das hervorstechendste Merkmal der GefaBerkrankung bildet (Abb. 53 und 54),

Klarfeld, Die Anatomie der Psychosen. 4
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Abb. 51. Hirnlues.
Beetartige Heubnersche Endarteritis eines Basisgefales. Mikrophotogramm.

Abb. 52. Hirnlues,
Heubnersche Endarteritis eines Basisgefifes. Mikrophotogramm.
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Abb. 53. Hirnlues.
Intimawucherung in einem Basisgefil. Mikrophotogramm.

© = gewuchertes Endothel.

Abb. 54. Hirnlues.
Intimawucherung in einem Basisgefd. Durchbruch in das GefaBlumen. Mikrophotogramm.
! = GefiBlumen.

4*
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wahrend die Infiltration in spiteren Stadien ganz verschwunden sein kann.
Die Elastika wird in einzelne Lamellen gespalten (Abb. 55), andererseits kommt
es zur Neubildung elastischer Fasern. Durch die Intimawucherung wird das
Lumen hochgradig verengt (Abb. 56), ja es kommt zu einer vollstindigen Ver-
legung (Endarteritis obliterans, Abb. 57). Es konnen sich auch in der GefaB-
lichtung mehrere neue Lumina bilden, wahrscheinlich so, daf Leisten wuchernder
Intima einander entgegenwuchern und Briicken bilden (Abb. 58). Ein wichtiges
Merkmal dieser syphilitischen Gefaflerkrankung ist die im Gegensatz zur Arterio-
sklerose geringe Neigung des gewucherten Gewebes zu regressiven Veranderungen.
Von einem absoluten Unterscheidungsmerkmal kann aber nicht gesprochen
werden, denn wie Alzheimer betont hat, kommt auch bei der Heubnerschen
Endarteritis fettiger Zerfall vor, und es gibt Fille, wo eine Differentialdiagnose
zwischen Arteriosklerose und Lues unméglich wird. Die Arteritis syphilitica
ist eine Erkrankung groferer Hirngefile,
nach Nifl findet man die Heubnersche
Endarteritis nur an Gefaflen mit mehreren
Muskellagen, nicht aber an den Rinden-
gefaBen.

Wir sagten schon, daB die GefaB-
erkrankung meist in Verbindung mit menin-
gitischen Verinderungen vorkommt. Es
gibt aber Fille, wo eine Meningitis nicht
nachzuweisen ist und die GefaBerkrankung
isoliert auftritt. Da in solchen Fallen auch
jede Infiltration der GefiBwinde fehlen
kann und nur eine Intimawucherung vor-
liegt, so konnte man tatsichlich hier mit

Abb. 55. Hirnlues. NiB1 von einer nichtentzi.indlichen F?rm
Spaltung der Elastika in einem er- der Hirnlues sprechen. NifBl stand ném-
krankten GefaB. Mikrophotogramm.  lich auf dem Boden der alten Heubner-
Sp = Spaltung. schen Auffassung, wonach die Intima-
wucherung primér und nichtentziindlich sei.
Daf3 diese Auffassung heute als widerlegt angesehen wird, ist schon gesagt
worden. Man miifite also annehmen, daB3 in den von NiB1 als nichtentziind-
lich angesehenen Fillen die Infiltration vorhanden gewesen sei, aber sich zu-
riickgebildet habe. Alzheimer, der offenbar Bedenken hegte, sprach abweichend
von NiBI nicht von einer nichtentziindlichen, sondern von einer endarteritischen
Form der Hirnlues, die er der meningo-myelitischen, d.i. der entziindlichen Nif}1s
entgegenstellte.

Schwieriger ist die Frage nach der Natur der anderen Form der Nifl1schen
nichtentziindlichen Hirnlues zu beantworten. Nifi1 und Alzheimer haben
sich mit der vorher nicht beachteten luetischen Erkrankung der ‘kleinen
Rindengefilie eingehend befalit und gefunden, daB sie einmal in Verbindung
mit anderen syphilitischen Verdnderungen, auch mit dem paralytischen Prozef,
ein andermal aber fiir sich allein auftreten kann. Das charakteristische Merkmal
dieser Endarteritis der kleinen RindengefafBle ist die Wucherung der
Endothel- und Adventitiazellen (Abb. 59, 60 und 61), wobei es zu GefaBbildung
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und zur Bildung sog. Gefillpakete kommt (Alzheimer). Das Lumen des Ge-
fifles kann durch die Wucherung verengt oder auch verlegt werden. Die

Abb. 56. Hirnlues.
Endarteritis eines PiagefifBes. Mikrophotogramm.

Wucherung der Gefillwandzellen ist so hochgradig, daB sie schlieflich eine
vollige Verwischung der Grenzen der einzelnen GefdBhdute herbeifithrt. Zell-
infiltrate aber fehlen vollstindig. Die Erkrankung kann mehr diffus sein oder

Abb. 57. Hirnlues.
Obliteriertes Rindengefal. Mikrophotogramm.
ob = das obliterierte Lumen.

sich auf einige Territorien beschrinken bzw. eine herdartige Akzentuierung
aufweisen (Jakob). Die Nervenzellen in den betroffenen Gebieten sind mehr
oder weniger schwer erkrankt, Sagel hat sehr schon ,ischdmisch® erkrankte
Zellen (Spielmeyer) aus der Rinde seines Falles abgebildet (Abb. 62). Sehr
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charakteristisch ist die gliése Reaktion, die ausschlieBlich plasmatisch ist und
eigentiimliche Zellformen aufweist. Bei Verlegung eines Gefifies kann es auch
zu herdartiger Rindenverédung kommen, dhnlich wie bei Arteriosklerose. Auch
kleine Blutungen und Erweichungen sind nicht selten (Alzheimer). Nach

Abb. 58. Hirnlues.
Endophlebitis eines Piagefifes. Bildung von zahlreichen Lumina. Mikrophotogramm.

Jakob kommt es gelegentlich auch zuschwereren atrophischen Gewebsvorgéngen,
mit Vorliebe im Schlafenlappen. Im spéteren Stadium unterliegen die ge-
wucherten GefiBwandelemente regressiven Verinderungen, was die Diagnose
gegeniiber der Arteriosklerose sehr erschweren kann (Alzheimer).

In reiner Form kommt die Endarteritis der
kleinen GefaBe offenbar nur sehr selten vor. Nif31,
der als erster diese Form der- Hirnlues heraus-
gehoben hat (Schiile hatte schon vorher einen
hierher gehorigen Fall beschrieben), erklarte meh-
rere Jahre nach seiner Verdffentlichung, daB er
einen ahnlichen Fall nicht mehr gesehen habe,
und meinte, die Endarteritis der kleinen Gefiaf3e
sei in reiner Form ein &ullerst seltenes Vor-
kommnis. Alzheimer dagegen konnte im ganzen
9 Fille aufweisen. So viel ich die deutsche Lite-

Abb. 59. Hirnlues. ratur iibersehe, sind nach Alzheimer noch 1 Fall
Wucherung der GefiBwandzellen i

eines kleinen Rindengefifies. ~ von Sagel, 1 von Ilberg, 13 Fille von Jakob,

Mikrophotogramm. darunter 6 reine, 7 kombiniert mit anderen

syphilitischen Verdnderungen oder Paralyse, 1 Fall

von Sioli bekannt geworden. Der Niflsche Fall ist noch einmal von Wil-
manns und Ranke ausfiihrlich beschrieben worden. Schon diese, wenn auch
relativ spéarliche Anzahl bekannter Fille erlaubt es nicht, an der Existenz
einer syphilogenen endarteritischen Hirnerkrankung zu zweifeln. Dagegen ist
es durchaus nicht leicht, sich iiber die Natur des Prozesses klar zu werden.
NifB3l bezeichnete die Erkrankung, wie schon erwihnt, als eine nicht-
entziindliche Form der Hirnlues. Es ist auch anatomisch nicht anders méglich,
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als diesen ausschlieBlich produktiven Vorgang ohne jede infiltrative Kompo-
nente als nichtentziindlich anzusehen. Doch steht dies mit unseren Auf-
fassungen iber die Natur der sonstigen syphilitischen Prozesse, die entziind-
licher Art sind, in krassem Widerspruch. Dies einsehend neigte Alzheimer
zur Anschauung, daB man es hier nicht mit einem syphilitischen, sondern mit
einem ,,metaluetischen Prozel zu tun habe; damit wird der Vorgang der
Paralyse nahegeriickt. Jakob, der schon auf dem Boden der modernen An-
schauung steht, wonach eine toxische Wirkung nicht schon eine ,,Metalues‘

Abb. 60. Hirnlues.
Endarteritis der kleinen GefiBe. Wucherung der GefiBwandzellen. Mikrophotogramm.
(Nach Alzheimer.)

= wuchernde GefiBwandzellen.

bedeutet, sondern auch der Syphilis als solcher zukommt, denkt an eine toxisch-
Iuetische Genese der Erkrankung. Als ein sehr wichtiger Beweis fiir die toxische
Genese wurde das Fehlen von Spirochéten bei der Endarteritis angefiihrt. Aber
Sioli konnte zeigen, dafi die Spirochatenfreiheit nicht unbedingt ist und, wenn
auch selten, Spirochsiten an Ort und Stelle vorkommen. Nach meinem Dafiir-
halten spricht das in keiner Weise gegen eine toxisch-luetische Genese; es ist
recht wahrscheinlich geworden, daBl zumindest im Nervensystem die Lues-
erreger sowohl entziindliche als auch toxische Vorginge, und zwar sowohl an
mesodermalen als auch an ektodermalen Strukturen bewirken koénnen. Mit
dieser Erkenntnis schwindet aber der prinzipielle Gegensatz zwischen Lues
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und Metalues (im modernen Sinne), und es bleibt nur das Problem offen, warum

in der Mehrzahl der Fille die toxische Wirkung der Lues gegeniiber der ent-

ziindlichen zuriicktritt, und dann die Frage, unter welchen Bedingungen, die

offenbar bei der ,,Metalues‘ par excellence erfiillt sind, die toxische Komponente

zu ihrem Recht gelangt. Wir kommen auf diese Probleme bei Besprechung der
Pathogenese der Paralyse zuriick.

Wenn auch nach den obigen Ausfithrungen die Syphilis in relativ seltenen

Fillen (Fall von Jakob, vielleicht zum Teil die parenchymatésen Verande-

rungen bei der Endarteritis der kleinen Gefi3e)

das Ektoderm direkt angreifen kann, so bleibt

dennoch als Regel fiir die weit iiberwiegende

Zahl der Fille der Grundsatz bestehen, daf

das Nervengewebe bei der Hirnsyphilis erst

sekundir geschiadigt wird, sei es, dall es sich

Abb. 61. Hirnlues. Abb. 62. Hirnlues.
Endarteritis der kleinen GefaBe. Endarteritis der kleinen Gefiafle. Deletére
Photographie einer Zeichnung. Zellerkrankung mit Inkrustationen peri-
(Nach Alzheimer.) zelluldrer Strukturen. Mikrophotogramm.
g = wuchernde GefiBwandzellen; ez = Endo- (NaCh Sagel.)

thelzellen; I = GefiBlumen; mz = Mastzelle.

um angiogene Ernihrungsstorungen handelt, sei es, daB von den Meningen fort-
geleitete Entziindung vorliegt.

Die anatomischen Befunde bei kongenitaler Syphilis sind im wesent-
lichen von derselben Beschaffenheit wie bei der Hirnsyphilis der Erwachsenen.
Auch hier findet man gummése, meningitische und vaskuldre Prozesse, wenn auch
in der Haufigkeit der einzelnen Formen gegeniiber der Syphilis der Erwachsenen
Unterschiede bestehen. Im fotalen Leben scheinen Gummata suBerst selten
zur Ausbildung zu gelangen. Besonders schwere Veridnderungen hat Ranke
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bei toten Friihgeburten bzw. in den ersten Tagen nach der Geburt verstorbenen
Kindern beschrieben (Spirochitenseptikédmie). Ob auch priméir-degenerative
Vorginge vorkommen (genuine Atrophie der Hirnnerven) steht noch zur Dis-
kussion.

Eine Eigennote wird aber der kongenitalen Syphilis dadurch verliehen,
daf der luetische Prozel in dem in Entwicklung begriffenen Gehirn aufler den
eigentlichen luetischen Veriinderungen auch noch Entwicklungsstérungen setzt.
Ein groBer Teil der im Abschnitt iiber die Idiotien besprochenen Entwicklungs-
storungen kann luetischen Ursprungs sein, abgesehen von den unmittelbaren
anatomischen Auswirkungen des Krankheitsprozesses. Mikrogyrie, lobire Skle-
rose, encephalitische Verinderungen, Hydrocephalus, Aplasien, feinere Sto-
rungen der Rindenarchitektonik, alles dies kann als Folge des luetischen Pro-
zesses vorkommen. Niheres dariiber im Abschnitt iiber die Idiotien.

Es bleibt noch einiges iiber die Hirnsyphilis zu sagen, doch miissen wir
vorerst die zweite Gruppe der syphilogenen Veranderungen, d. h. die Paralyse,
kennen lernen.

Progressive Paralyse.

Lediglich aus Achtung fiir die Tradition wollen wir einige Worte iiber
die makroskopischen Befunde sagen. Denn meine persénlichen Erfahrungen
haben mich gelehrt, dafl nur selten ein derartig ausgeprigtes Sektionsbild vor-
liegt, wie dies fiir eine Diagnose, auch nur eine Wahrscheinlichkeitsdiagnose,
notig wire. Altere Autoren haben iiber allerlei Befunde berichtet, die wir heute
nur selten sehen. Wie diese auffallende Verschiedenheit zu erklaren ist, kann
ich nicht sagen. Man behauptet, dal sich das Bild im Laufe der Jahre tatséch-
lich verandert hat; moglicherweise aber liegt es auch an der Verschiedenheit
des Materials, denn ich z. B. sehe fast ausschlieBlich klinisches Material, d. h. re-
lativ frische Fille, wihrend iltere Untersucher ausschlieBlich Anstaltsmaterial,
d. h. altere Fille, gesehen haben. Wie dem auch sei, die Tatsache bleibt bestehen,
dafB heute relativ selten schon bei der Sektion ausgeprigte Befunde erhoben
werden kénnen.

Hin und wieder bekommt man bei der Sektion eines Paralytikers ein
recht dickes Schideldach zu sehen; die Spongiosa ist verschwunden, der Knochen
sieht homogen, sklerosiert, ,,eburneisiert aus. Nicht so selten ist die harte
Hirnhaut mit dem Schideldach so stark verwachsen, daB sie nur unter Sub-
stanzverlust losgetrennt werden kann. Relativ selten dagegen bin ich der
Pachymeningitis haemorrhagica interna begegnet, zarten oder mehr
fibrosen, leicht blutigen hautigen Auflagerungen an der inneren Fliche der
Dura. Friiher soll das Durahdmatom viel hiufiger vorgekommen sein, sein
Verschwinden wird auf die bessere Pflege der Kranken zuriickgefiihrt.

Etwas haufiger wieder sieht man Triibungen und leichte Verdickungen
der weichen Hiaute. So hochgradige, geradezu schwartige Verdickungen, wie
ich sie an einigen #lteren Gehirnen der Leipziger Sammlung sehe, sind mir unter
meinem eigenen Sektionsmaterial nicht vorgekommen. In den meisten Fiallen
zeigt die Hirnhauttriibung eine charakteristische Lokalisation, und zwar pflegt
sie sich auf die vorderen 2/, des Hirnmantels zu beschrinken.
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Ziemnlich konstant dagegen sieht man eine mehr oder weniger ausgesprochene
Atrophie einzelner Hirnabschnitte, erkennbar an der Verschmailerung und dem

Abb. 63. Progressive Paralyse.
Infiltrierte Prakapillargefifie. Mikrophotogramm.

Abb. 64. Progressive Paralyse.
,,Austapezierung‘ einer Kapillare mit Plasmazellen. Mikrophotogramm.

kammartigen Hervortreten der Windungen und einer Verbreiterung, einem
»Klaffen® der Furchen. In den typischen Fillen betrifft die Atrophie vor
allem das Stirnhirn, seltener die Zentralwindungen, den Scheitel- oder Schléfen-
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lappen, die Insel. Der Hinterhauptslappen erscheint in den meisten Fillen
unverindert. In Fillen von sog. atypischer Lissauerscher Herdparalyse
kann dagegen gerade der Okzipitallappen besonders stark verindert sein. Nach
Alzheimer wird in etwa !/; der Falle auch der Sehhiigel auffallend atrophisch

Abb. 65. Progressive Paralyse.
GefaBinfiltration. Zeichnung. (Nach Alzheimer.)

adz = Adventitiazellen; ez = Endothelzellen; espz = Endothelsprossen; ! = Lumen; Iz = Lymphocyten;
mz = Mastzellen; plz = Plasmazellen.

gefunden. Ofters erscheint auch das Riickenmark auffallend schméchtig, sehr
selten das Kleinhirn.

Die Atrophie des Gehirns geht gewohnlich mit einer Erweiterung der
Hirnkammern einher. Ependymgranulationen habe ich bei der Sektion nur
selten feststellen konnen, wenn auch die mikroskopische Untersuchung ihr
Vorkommen als gar nicht so selten erweist.

DaBl an den iibrigen Korperorganen verschiedene Veridnderungen mehr
oder weniger regelmifBig gefunden werden, moge hier nur erwahnt sein. Be-
sonders beachtenswert ist die h#ufig festzustellende syphilitische bzw. athero-
sklerotische Verinderung des Anfangsteils der Aorta sowie der groflen Gefalle
der Hirnbasis.
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Alle diese makroskopischen Feststellungen spielen, seitdem wir eine histo-
logische Diagnose der Paralyse haben, eine recht geringe Rolle. Da die Befunde
weder konstant noch charakteristisch sind (sie kommen in durchaus dhnlicher

Abb. 66. Progressive Paralyse.
Juvenil. Wucherung der Gefiflwandzellen in einem kleinen Rindengefa. Mikrophotogramm.

Abb. 67. Progressive Paralyse.
GefaBvermehrung in der Rinde. Tannin-Silber-Imprignation. Mikrophotogramm.

Form auch bei senilen Prozessen vor), 148t es sich heute niemand mehr einfallen,
darauf eine Diagnose aufzubauen. MaBgebend fiir die Diagnose ist einzig und
allein der histopathologische Befund, dessen Verstindnis uns erschlossen zu
haben ein unverginglicher Ruhmestitel NiBls und Alzheimers bleiben wird.
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Schon bei der Besprechung der Hirnsyphilis haben wir die anatomische
Eigenart des paralytischen Prozesses dahin gekennzeichnet, dafl bei der Paralyse

Abb. 68. Progressive Paralyse.
GefiBvermehrung in der Rinde. Tannin-Silber-Impragnation. Mikrophotogramm.

Abb. 69. Progressive Paralyse.
Juvenil. Mesenchymalnetz. Tannin-Silber-Imprignation. Mikrophotogramm.

sowohl die ektodermalen als auch die mesodermalen Strukturen primér be-
troffen sind. NiB1 hat diese Tatsache so formuliert: ,,da in allen Paralysen
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zwei Reihen von Prozessen nebeneinander einhergehen, solche entziindlicher
Art, die durch das Auftreten von Adventitialscheideninfiltraten gekennzeichnet
sind, und zweitens histopathologische Vorginge ohne gleichzeitige Beteiligung
der BlutgefaBe im Sinne exsudativer Vorginge.”

Diese letzteren Vorgange, ,,die durch regressive Umwandlungen des funk-
tionstragenden Gewebes und durch progressive Verdnderungen am  glidsen
Apparat gekennzeichnet sind®, bezeichnet NiBll ,kurzweg als degenerative
Prozesse im Gegensatz zu den entziindlichen‘.

Wie schon aus der Nif1schen Formulierung hervorgeht, duflert sich die
entziindliche Komponente des Prozesses in einer diffusen Infiltration der meso-

Abb. 70. Progressive Paralyse.
Juvenil. Endarteritisch verindertes kleines Rindengefa. Mikrophotogramm.

dermalen Strukturen, d. h. der Meningen und des gefaffiihrenden Stitzapparates.
Die Intensitat der Infiltration wechselt in sehr weiten Grenzen, bald ist sie
massig wie in den ausgesprochensten Féllen von Hirnsyphilis, bald wieder so
gering, daB} sie gesucht werden mufl (besonders in Fillen sog. stationarer Para-
lyse). Nie aber darf sie fehlen, die Abwesenheit von Infiltraten schliefit die
Diagnose einer Paralyse aus. Besonders charakteristisch fiir die Paralyse ist
die Infiltration der Lymphscheiden der kleinen Gefifle und der Kapillaren der
Rinde (Abb. 63); man sieht hier charakteristische Bilder: wie die Plasmazellen
nach Art der Epithelzellen ,,pflastersteinartig” aneinander gelagert sind, die
Scheiden der Kapillaren sind ,,austapeziert (Abb. 64 und 65). Das Infiltrat
besteht vorwiegend aus Plasmazellen, in den Meningen und um die gréBeren
GefiBle herum auch aus Lymphozyten. Daneben findet man unter den In-
filtratelementen vereinzelte Mastzellen, mit Abbauprodukten beladene Ab-
raumelemente und die von Lubarsch, Spatz u.a. beschriecbenen Hamo-
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siderinzellen. Lubarsch legt sehr grollen Wert auf den Befund von Hémo-
siderinablagerungen bei der Paralyse, er halt ihn fiir diagnostisch sehr wichtig.
Da die Hamosiderinablagerungen in den protrahierten und stationidren Fillen
von Paralyse, in denen Plasmazellen manchmal lange gesucht werden miissen,
in derselben Menge und Ausdehnung vorkommen wie in den akuten, so ist
darin tatsichlich ein sehr wichtiges diagnostisches Merkmal gegeben. Spatz
hat ihren Nachweis mittels der Schwefelammoniumreaktion zu einer Schnell-
diagnose benutzt. Nach Lubarsch findet man gewdhnlich die stéarksten Hamo-
siderinablagerungen, in Form von richtigen Hamosiderinzellménteln, in der
Rinde des Stirn- und Schlafenlappens; noch recht ausgeprigt im Striatum,

Abb. 71. Progressive Paralyse.
Juvenil. Gummés verdnderte Rindengefifie. Mikrophotogramm.

weniger im Globus pallidus, nie in der Briicke. In der Pia sind die Hamo-
siderinablagerungen stets geringfiigig. Manchmal ist die Verteilung anders,
doch: kann hier darauf nicht eingegangen werden. Differentialdiagnostisch
kommt nach Lubarsch nur die Schlafkrankheit in Betracht, nach Spatz
vielleicht auch noch die Hirnsyphilis.

Als ein gegeniiber der Hirnsyphilis differentialdiagnostisch sehr wichtiges
Merkmal hat Alzheimer die Tatsache hervorgehoben, dafl die Infiltration
der RindengefiBe und die der Pia durchaus nicht parallel gehen. Sehr starke
Piainfilttation kann mit einer geringen der Rindengefiflie und umgekehrt
einhergehen. Bei der Meningoencephalitis syphilitica aber besteht eine deut-
liche Abhingigkeit der GefaBinfiltration von derjenigen der Pia; nach der Tiefe
zu pflegen die Infiltrate abzunehmen. Die paralytischen Infiltrate bleiben im
groBen ganzen auf die GefdBscheiden beschrinkt, die Zellen wandern im all-
gemeinen ins Gewebe nicht aus. Nifil zahlte die Paralyse zu denjenigen
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Prozessen, bei denen die biologische Grenzscheide zwischen Ektoderm und Meso-
derm gewahrt bleibt. Wenn dies auch fiir die iiberwiegende Mehrzahl der Fille
zutrifft, so ist dennoch darin kein unverriickbares Kriterium zu erblicken.
Schon Alzheimer hat ein gelegentliches Auswandern lymphozytéirer Elemente
ins Gewebe verzeichnet, und Jakob hat es bei Anfallsparalysen regelmiBig
gesehen; auch hat Jakob vor kurzem iiber einen Fall berichtet, in dem an
einzelnen Stellen Lymphozyten und Plasmazellen das Gewebe geradezu iiber-
schwemmten.

Wenn man mehrere Fille von Paralyse durchsieht, kann man sich leicht
iiberzeugen, daB hier in bezug auf das Verhalten der GefaBwandelemente zwischen

Abb. 72. Progressive Paralyse.
Juvenil. Miliares Gumma. Mikrophotogramm.

den einzelnen Fillen Unterschiede bestehen. Wiahrend in den einen die Gefa8-
wandzellen sich indifferent verhalten, weisen sie in der anderen Gruppe der
Fille mehr oder weniger lebhafte Wucherungserscheinungen auf (Abb. 66).
Es wuchern sowohl die Endothelien als auch die Adventitiaelemente, es bilden
sich Gefafisprossen und neue Kapillaren (Abb. 65, 67 und 68), neue Lumina
entstehen scheinbar in den Gefafirohren, bindegewebige Netze gehen von der
Adventitia aus und dringen in das Ektoderm ein (besonders bei juveniler Para-
lyse; Abb. 69). Auch koénnen sich einzelne zellige Elemente aus dem Verbande
I6sen und selbstindig ins Gewebe hinauswandern, wobei sie haufig noch mit
einem plasmatischen Faden mit dem Gefifl zusammenhingen (Stiabchenzellen
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mesodermaler Herkunft). Bei gréBerer Intensitit der Vorginge kénnen wir hier
ein der endarteritischen Hirnlues durchaus entsprechendes Bild sehen (Abb.70).
Allerdings hat Cerletti nachgewiesen, daBl die gefiBproduktiven Vorginge
bei weitem nicht den Grad erreichen, wie dies urspriinglich von Alzheimer
angenommen wurde. Auch Einzelheiten, wie z. B. die angebliche Bildung neuer
Lumina in den GeféBrohren, werden von Cerletti auf falsche Deutung mikro-
skopischer Bilder zuriickgefiihrt. Soviel ich beurteilen kann, hat Cerletti
darin fiir die kleinen GefiBe recht; auch ich glaube, da8 es sich hier nicht um
Bildung neuer Lumina, sondern um Anlagerung von Kapillaren in der Langs-
achse handelt. Meist sind diese Gefalwandwucherungen nicht iiberall in gleichem

Abb. 73. Progressive Paralyse.
Juvenil. Miliares Gumma. Mikrophotogramm.

Grade ausgesprochen, sondern weisen ein herdartiges Anschwellen auf. Nach
Jakob gibt es Fille, wo der endarteritische Prozel an einzelnen Stellen in reiner
Form, ohne Vermischung mit infiltrativen Erscheinungen, auftritt, wihrend in
anderen Bezirken das gewohnliche infiltrativ-entziindliche Bild zu sehen ist.

Regressive Erscheinungen, wie pyknotische Kernveréinderungen, Pigmen-
tierung, Schrumpfung u. dgl. m., pflegt man in &lteren Fallen an den Gefal3-
wandelementen regelmifig zu beobachten. Nicht selten treten auch fibrotische
und hyaline Verinderungen an den kleinen Rindengefiflen auf; doch kommt
diesem Befund keine wesentliche Bedeutung zu.

Die infiltrativ-entziindlichen Erscheinungen der Paralyse weisen fiir ge-
wohnlich den Charakter einer ,,unspezifischen® Entziindung auf, d. h. daf} sie
nicht zur Bildung eines Granuloms, in specie eines Gummiknotens, fiihren.
NiB}l schrieb 1904: ,,Jeder Kenner der pathologischen Anatomie der pro-
gressiven Paralyse wird mir Recht geben, wenn ich sage, daBl umschriebene

Klarfeld, Die Anatomie der Psychosen. 5
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Gummiknoten in der Hirnrinde klassischer Paralysen nicht gefunden werden.*
Dies gilt auch heute noch, insofern es sich um gréBere Gummata handelt. Aber

Abb. 74. Progressive Paralyse.
Lymphocytenherd in der Rinde. Mikrophotogramm.

Abb. 75. Progressive Paralyse.
Lymphocytenherd in der Pia. Mikrophotogramm.

schon 1906 hat StriuBler zwei Falle von Paralyse beschrieben, in deren Rinde
disseminierte miliare Granulome gefunden worden waren. Noch zweimal
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veroffentlichte StrauBler dahnliche Falle; er faBte sie als Kombinationen von
Paralyse mit tertidrer Lues auf. Immerhin handelte es sich um vereinzelte
Befunde. Aber 1919 untersuchte Jakob eine groBere Anzahl von Anfalls-
paralysen und fand tberraschenderweise in etwa der Halfte der Fille gummose
Gefillwandverinderungen, in etwa einem Fiinftel aber, oft in erheblicher Menge,
ausgesprochene miliare Gummen (Abb. 71, 72 und 73). Abweichend von StrauB-
ler fafit Jakob diese Fille nicht als einfache Kombinationen von Paralyse
mit tertidrer Lues, sondern als eine Art von Zwischenformen auf. Bei der Lues
ist der Organismus imstande, in Abwehr gegen die Infektion spezifische Granu-
lome zu bilden, bei der Paralyse nicht, weshalb hier auch die Gewebsreaktion

Abb. 76. Progressive Paralyse.
Rinde mit miliaren ,,Entziindungsherden. Mikrophotogramm.
¢ = ,,Entziindungsherde*.

einen diffusen und unspezifischen Charakter aufweist. In den Zwischenformen
aber, wie sie die Paralysen mit Gummenbildung darstellen, vermag noch der
Organismus einen Ansatz zur spezifischen Gewebsreaktion zu machen, erlahmt
aber bald, die Entziindungserscheinungen werden diffus und nehmen unspezi-
fischen Charakter an. Ohne auf Jakobs theoretische Deutung des Befundes
zuniichst einzugehen, mochte ich die Wichtigkeit seiner tatsichlichen Fest-
stellungen mit allem Nachdruck betonen, weil sie einen Hinweis mehr bilden,
daB zwischen Hirnsyphilis und Paralyse keine Kluft gahnt, sondern flieBende
Ubergiinge bestehen.

AuBler Gummen und Lymphozytenherden (Abb. 74 und 75), wie sie Jakob
beschrieben hat, findet man in akut anschwellenden Fillen auch noch eine
herdartige Akzentuierung der typischen paralytischen Verinderungen. ,,Ent-
ziindungsherde‘‘ dieser Art sehen wir in den Abb. 76, 77 und 78. Dieser Befund

5*
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Abb. 77. Progressive Paralyse.
Miliarer ,,Entziindungsherd”. Mikrophotogramm.

e = ,,Entziindungsherd*,

Abb.78. Progressive Paralyse.
Miliarer ,,Entziindungsherd. Mikrophotogramm.
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ist nicht weniger wichtig als die Feststellung von Gummen, denn er zeigt uns,
daf auch die Grenze zwischen diffusen und herdartigen Entziindungen nicht
scharf ist. Fir das Verstindnis der histopathologischen Vorginge im Zentral-
nervensystem im allgemeinen ist diese Erkenntnis von groBer Bedeutung und
von nicht minderer fiir das Verstindnis der Paralyse, deren Einfiigung in den
Rahmen der grolen pathologisch-anatomischen Syndrome dadurch wesentlich
gefordert wird. Gewifl handelt es sich hier um ,,atypische Paralysen, die aus
dem Rahmen des Durchschnittlichen heraustreten, aber, wie Alzheimer aus

Abb.79. Progressive Paralyse.
Zellerkrankung. Mikrophotogramm.

seiner groBen Erfahrung heraus erkannte und lebrte, gerade die atypischen
Fille sind am meisten geeignet, unsere Erkenntnis zu vertiefen. Diese ,,miliaren
Entziindungsherde fiihren dieselbe Sprache wie die Lissauersche Herdpara-
lyse, deren Zugehérigkeit zur Paralyse doch auch nicht ohne Kampfe anerkannt
worden ist.

Die Veranderungen der Nervenelemente wiren, streng genommen, in zwei
Gruppen einzuteilen: 1. in solche, die einen Teil des Entziindungskomplexes
im Sinne von NiB1 und Lubarsch darstellen, und 2. selbstéindige prim#r-degene-
rative Parenchymverinderungen. Indessen wire eine durchgehende reinliche
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Scheidung zwischen den beiden Gruppen nur schwer durchzufiihren und fiir
die Besprechung der Veranderungen als solche auch unnétig, denn die ana-
tomische Erscheinungsform beider Gruppen ist in vielen Punkten dieselbe.
Sofern man aber auf dem Standpunkte von Marchand steht, den Spielmeyer
jetzt zu teilen scheint, enttillt auch ‘die theoretische Forderung nach einer
solchen Scheidung, da nach Marchand die alterativen Verinderungen nicht
als ein Teil des Entziindungskomplexes, sondern als ein den entziindlichen
Vorgingen nebengeordnetes Phénomen anzusehen sind. Nur wo die selb-
stindigen, primir-degenerativen Parenchymveridnderungen in einer besonderen

Abb. 80. Progressive Paralyse.
Vakuolire Zellerkrankung. Mikrophotogramm.

Gestalt auftreten, wie z. B. als systematische Strangdegenerationen im Riicken-
mark, werden sie besonders besprochen werden.

Die Ganglienzellen der Hirnrinde sind in allen Fallen von Paralyse
mehr oder weniger erkrankt. Man darf aber nicht glauben, da dies immer
fir alle Zellen zutrifft; sehr oft sieht man neben Bezirken, in deren Bereich
die Zellen erkrankt sind, andere mit anscheinend normalen Elementen. Die
Art der Zellerkrankung ist in keiner Weise fiir die Paralyse charakteristisch;
man findet verschiedene Erkrankungstypen vertreten, wobei allerdings einzelne,
wie die ,,akute Zellerkrankung** NiB1s (nicht zu verwechseln mit der ,,axonalen
Degeneration®), relativ selten, andere, wie die Zellsklerose, haufiger vorkommen
(Abb. 79, 80 und 81). Auch mit Fibrillenmethoden kann die Erkrankung der
Zellelemente nachgewiesen werden. Am wichtigsten ist die Tatsache, daB die
Erkrankung regelmafig zum vollstindigen Untergang einer Anzahl von Ele-
menten fithrt, was eine mehr oder weniger hochgradige Verddung der Rinde
nach sich zieht. Die Versdung kann die Rinde entweder in einer mehr diffusen
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Ausdehnung betreffen und sich auf alle Schichten erstrecken (Abb. 97) oder
aber, besonders bei der sog. Lissauerschen Herdparalyse, sich auf einzelne
Schichfen, mit Vorliebe die zweite und dritte oder nur die dritte Schicht, be-
schrinken (Abb. 82). Auch fleckférmige Degenerationen kommen vor (Abb. 83).

Nervenfasern sind bei der Paralyse ebenfalls regelmiflig erkrankt.
Vor der NiB1- Alzheimerschen Epoche standen die Faserverinderungen im
Mittelpunkte des Interesses, und Bordas, Fischers und Spielmeyers Unter-
suchungen iiber die Entmarkungsherde haben die Fasern wieder etwas mehr

Abb. 81. Progressive Paralyse.
Inkrustation pericellulirer Strukturen. Mikrophotogramm.

in den Vordergrund geriickt. Aber etwas Spezifisches haben auch die Faser-
verinderungen nicht aufzuweisen, die Reihenordnung, in der die Fasern unter-
gehen, ist nicht fiir die Paralyse typisch, sondern héngt offenbar mit der ver-
schiedenen Empfindlichkeit bzw. Widerstandsfahigkeit der einzelnen Kategorien
zusammen. Am empfindlichsten scheinen die supraradisren und die Tangential-
fasern zu sein, weshalb auch ihr Ausfall am regelmafigsten zu finden ist. In
weit vorgeschrittenen Fillen kann das Markfasernbild eine vollstindige Rinden-
verédung aufweisen (Abb. 84, 85 und 86). Auch die Fasern der Marksubstanz
erscheinen geschadigt, wobei die Frage offen steht, ob es sich um sekundare
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Abb. 82. Progressive Paralyse.
Laminare Verkalkung. Mikrophotogramm.

Abb. 83. Progressive Paralyse.
Fleckformige Degeneration. Mikrophotogramm.
@ = Degenerationsherd.
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Degenerationen kortikalen Ursprungs oder aber um direkte Schadigung handelt,
In der neueren Zeit iiberwiegt die letztere Ansicht, besonders wenn es sich um
herdartige Ausfille handelt.

Borda,Fischer,Spielmeyer haben gezeigt, daBl gar nicht so selten (nach
Fischer in 659%, der Falle) der Markfaserschwund anstatt in diffuser Verbreitung
in der Gestalt von fleck- oder streifenférmigen Herden auftreten kann (Abb. 87).
Diese Herde haben das Eigentiimliche an sich, daB hier in erster Linie die Mark-
scheiden dem Untergange verfallen, wihrend die Achsenzylinder im Fibrillen-

Abb. 84. Normales Markscheidenbild.
Mikrophotogramm.

préparat noch intakt erscheinen. Dies Verhalten erinnert an die multiple Sklerose
und steht im Gegensatz zu den diffusen Lichtungen der Paralyse, wo die Fibrillen
bilder meist dem Markausfall entsprechende Lichtungen aufweisen. Indessen
glaube ich an keinen qualitativen Unterschied, sondern halte die ,,Entmarkung*
fiir ein fritheres Stadium des Faserunterganges, dem sich bei langerer Einwirkung
der Noxe ein weiteres Stadium anschliefit, in dem auch die Achsenzylinder ge-
schidigt erscheinen. Man sieht dies ja vielfach bei der multiplen Sklerose.
Die Entmarkungsherde sind bei der Paralyse im wesentlichen auf die
Rinde beschrankt, greifen aber hin und wieder auch auf den Markstrahl iiber.
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Im Gliafaserpraparat sicht man dann ein interessantes Bild, das die Eigentiim-
lichkeiten der Gliareaktion in den einzelnen Rindenschichten bzw. im Mark
ausgezeichnet beleuchtet. Wahrend der Markanteil des Herdes faserig-glics
organisiert ist, fehlt die faserig-gliése Produktion im Rindenanteil (Spiel-
meyer). Im Bereiche des Herdes erscheint der Markradius im Beginne seiner
Ausstrahlung in die Rinde scharf abgeschnitten, wie abrasiert (,kortikaler
Markfra3®, Spielmeyer, Abb. 88, a—b, c—d). In der Epoche der Spirochiten-
untersuchungen ist den Entmarkungsherden ein besonderes Interesse zugewandt

Abb. 85. Progressive Paralyse.
Markscheidenbild. Mikrophotogramm.

worden, man wollte sie als den sichtbaren Ausdruck einer herdartigen Spiro-
chétenansiedlung auffassen. Doch sind hier die Verhiltnisse nicht so einfach
zu iibersehen, der Identitétsnachweis der Entmarkungsherde mit Spirochéten-
ansiedlungen steht noch aus.

Der nichtnervise Anteil des Ektoderms, die Neuroglia, weist bei der
Paralyse weitgehende Veranderungen auf. In erster Linie sind dieselben pro-
gressiver Art. Am langsten bekannt ist die faserig-glisse Verstirkung der
Oberflachenschichten, und zwar sowohl gegeniiber den Meningen als auch um
die GefiBle herum. Die Faserproduktion kann hier sehr hochgradig sein, dabei
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anisomorph im Sinne von Storch, die glitse Oberflichenschicht wird stellen-
weise auffallend breit. Besonders im Kleinhirn kann man die héchsten Grade
der Gliawucherung sehen, hier dringt die Glia nicht selten pinselférmig in die
Pia ein (Abb. 89). Wie von Alzheimer, Spielmeyer u.a. hervorgehoben
wurde, ist die paralytische Gliawucherung grobfaserig, die faserproduzierenden
Zellen stellen sich als michtige Elemente dar, von denen ganze Faserbiindel
ausgehen. Auch die an die Gefae ansetzenden GliafiiBle fithren méchtige Biindel.
Einer faserigen Proliferation begegnen wir noch in den tiefen Rindenschichten

Abb. 86. Progressive Paralyse.
Markscheidenbild. Mikrophotogramm.

sowie im Markkegel. Seit NiBl und Alzheimer aber wird besonderes Gewicht
auf die plasmatische Gliareaktion gelegt. Man sieht sie in fast reiner Aus-
prigung in den mittleren Rindenschichten. Auf die speziellen Erscheinungs-
formen kann hier nicht niher eingegangen werden; wer sich fir die Histo-
pathologie der Paralyse besonders interessiert, findet eine klassische Darstellung
in den Paralysestudien Alzheimers und NifBls. Erwihnt mége nur werden,
daB hier recht verschiedene Zellformen auftreten, selbstdndig oder symplasma-
tisch verbunden (Gliarasen), #hnlich wie bei der Hirnlues (Abb. 90). Ein
prachtiges und anschauliches Bild von der Michtigkeit und der Art der Glia-
wucherung bei der Paralyse 148t sich mit Hilfe der Cajalschen Gold-Sublimat-
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Methode erzielen (Abb. 91, 92 und 93), wobei wir hier ganz von den offenen
Fragen absehen wollen, ob die Methode nur plasmatische oder auch faserige
Glia zur Darstellung bringt und ob sie nicht eine zelluldre Individualitit vor-
tauscht, wo es sich tatsichlich um syncytiale Verhéltnisse handelt.

Eine seit NiB]l und Alzheimer besonders gut bekannte Zellform ist die
Stabchenzelle (Abb. 94). Die Anschauungen iiber die Herkunft und die Be-
dingungen des Erscheinens der Stiabchenzellen haben seit Nifil und Alzheimer

Abb. 87. Progressive Paralyse.
Entmarkungsherde. Mikrophotogramm.

einige Wandlungen erfahren. Heute wird von den meisten Forschern die An-
sicht vertreten, daB es sich bei der Stiabchenzelle um eine morphologische Eigen-
tiimlichkeit handelt, die sowohl meso- als ektodermale Elemente aufweisen
kénnen. Wir sahen, dafl losgeloste GefaBlwandzellen die Gestalt von Stibchen-
zellen annehmen koénnen; andererseits ist ein groBer Teil der auftretenden
Stabchenzellen glioser Herkunft. StrauBler hat den Beweis gefithrt, daB
gliogene Stabchenzellen gelegentlich gliose Fasern produzieren kénnen, anderer-
seits habe ich bei meinen Blastomykoseuntersuchungen gezeigt, daf Stébchen-
zellen unter Umsténden Silberfibrillen produzieren, also zweifellos mesodermaler
Abstammung sein kénnen. Es handelt sich also um eine histogenetisch nicht
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beschrankte morphologische Eigentiimlichkeit, deren Bedingtheit noch nicht
erforscht ist. Jedenfalls wissen wir, dal das Auftreten der Stibchenzellen nicht
an die Paralyse gebunden ist, man hat sie bei den verschiedensten Prozessen
wiedergefunden. Allerdings treten sie bei der Paralyse besonders konstant,
besonders zahlreich und in besonders langgestreckten Formen auf, so daB den
Stabchenzellen dennoch eine groBe Bedeutung fiir die histologische Diagnose
der Paralyse zukommt. Im iibrigen scheinen mir strukturelle Eigentiimlich-

Abb. 88. Progressive Paralyse.
Markscheidenbild. Mikrophotogramm.

keiten einzelner Territorien und einzelner Schichten das Auftreten der Stiabchen-
zellen mitzubedingen.

Von grofler Bedeutung fiir die Histopathologie des Nervensystems ist
die noch zu beantwortende Frage nach dem priméren (bzw. teilweise primiren)
oder sekundiaren Charakter der Gliaproduktion bei der Paralyse. Wir kénnen
hier auf diese Frage nicht weiter eingehen, in Anbetracht ihrer prinzipiellen
Bedeutung aber wollte ich sie nicht unerwihnt lassen. Regressive Verinderungen
der Glia spielen im paralytischen Gesamtbild eine viel geringere Rolle, pflegen
aber nie zu fehlen. In schweren Formen der Erkrankung findet man vielfach
regressive Verinderungen urspriinglich progressiv verinderter Elemente (NiB1).
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Abb. 89. Progressive Paralyse.
Kleinhirn. Pinselférmiges Hineinwuchern der Glia in die Pia. Mikrophotogramm.

Abb. 90. Progressive Paralyse.
Gliawucherung. Mikrophotogramm.
gl = Gliazellen.
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Abb.91. Progressive Paralyse.
Gliawucherung. Cajalsche Sublimat-Goldmethode. Mikrophotogramm.

Abb. 92, Progressive Paralyse. ;
Gliawucherung. Cajalsche Gold-Sublimatmethode. Mikrophotogramm.
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Abb. 93. Progressive Paralyse.
Gliawucherung. Cajalsche Gold-Sublimatmethode. Mikrophotogramm.

Abb. 94. Progressive Paralyse.
Stabchenzellen. Mikrophotogramm.
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Abb. 95. Progressive Paralyse.
Rindenbild. Schichtenauflésung. Parenchymschwund, Gliawucherung. Mikrophotogramm.

Abb. 96. Progressive Paralyse.
Rindenbild. Schichtenauflosung. Parenchymschwund, Gliawucherung. Mikrophotogramm.

Klarfeld, Die Anatomie der Psychosen. 6
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Die Gesamtheit der beschriebenen Verinderungen an den GefaBen, dem
funktionstragenden Nervengewebe und der Glia zeitigt eine mehr oder weniger
hochgradige Stérung des normalen Rindenaufbaus (Abb. 95, 96 und 97). Es
verliert sich die charakteristische Schichtung, die Zellen stehen unregelmaBig,
schief, alles kommt durcheinander (Schichtenverwerfung, Spielmeyer; Saito
spricht von einer Delamination, Schichtenauflssung). Die Stérung der
Rindenarchitektonik ist eines der charakteristischsten Merkmale der paralytischen
Rinde, wobei der Grad und die Art der Stérung in weiten Grenzen variieren
konnen, je nachdem die Parenchymatrophie mehr oder weniger stark aus-

geprigt ist, die GefaBvermehrung eine
mehr oder weniger groe Rolle spielt,
die glidse Produktion ein groferes
oder geringeres Ausmaf aufweist. Man
kann sehr dichte und sehr lichte Rin-
den sehen, auch begegnet man einer
eigentiimlichen schwammigen Struk-
tur einzelner Rindenschichten (Status
spongiosus). Auch fleckférmige De-
generationen kommen vor (Abb. 83).
Besonders hochgradige Verinderungen
des Rindenbildes pflegt man in Fallen
von Herdparalyse in den erkrankten
Bezirken zu sehen. Die Zerstérung
kann hier so griindlich sein, dafl von
diesen Herden aus absteigende De-
generationen ausgehen, die dann bis
ins Riickenmark hinein verfolgt wer-
den konnen. Selbstverstandlich diir-
fen diese sekundiren Degenerationen
nicht mit den priméar-degenerativen
Strangdegenerationen verwechselt
werden.
In bezug auf die Verteilung der
paralytischen Verdnderungen auf die
Abb. 97. Progressive Paralyse. verschiedenen Abschnitte‘(.ier Rinfie
Rindenbild. Atrophie. Mikrophotogramm.  kann man sagen, daB kein Gebiet
dauernd verschont bleibt. Doch ist
der ProzeB} in den sog. typischen Fillen gewShnlich im Stirnlappen am stirk-
sten ausgepridgt, dann kommen der Scheitel- und der Schlifenlappen, nach
ihnen die Zentralwindungen, wéahrend der Hinterhauptslappen den geringsten
Grad der Erkrankung aufzuweisen pflegt. Wie wiederholt festgestellt wurde,
ist auch die Ammonshornformation sehr hiufig betroffen, Bratz hat sogar
in einem Viertel der Fille eine Ammonshornsklerose gefunden (Abb. 98). Vor
kurzem hat Saito eingehende Untersuchungen iiber ,,die Hirnkarte des Para-
Iytikers® angestellt, durch die die mehr eindrucksmiafiigen Schiatzungen der
fritheren Autoren in exakter Weise nachkontrolliert und im wesentlichen
bestatigt wurden.
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Abb.98. Progressive Paralyse.
Ammonshornsklerose. Mikrophotogramm.

Abb. 99. Progressive Paralyse.
Degeneration der Hinterstrange und des einen Seitenstranges.
Mikrophotogramm.

6*

83
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Wie schon wiederholt erwéhnt, ist vom paralytischen Proze8 nicht nur
die Rinde betroffen, sondern regelmafBig auch andere Abschnitte des zentralen
und auch das periphere Nervensystem. Die neueren Untersuchungen haben er-
wiesen, daf} die basalen GroShirnganglien sehr regelm#fBig an der Erkrankung
teilnehmen; ebenso konnen im Riickenmark in allen Fillen Verinderungen
nachgewiesen werden. Die Riickenmarkserkrankung stellt sich als eine syste-

Abb. 100. Progressive Paralyse.
Fleckformige Kleinhirnsklerose. Mikrophotogramm.

matische Strangdegeneration dar, die sowohl die hinteren als auch die Seiten-
stringe betreffen kann (Abb. 99).

Wesentliche Unterschiede zwischen der paralytischen und der tabischen
Hinterstrangdegeneration sind meines Wissens nicht gefunden worden. Die
Falle, in denen die Erkrankung zuerst als Tabes manifest wird und sich spater
zur Paralyse ,,entwickelt, werden als Tabesparalyse, auch Taboparalyse, be-
zeichnet. Wie es scheint, kommt die viel umstrittene Optikusatrophie meist
nur bei Tabesparalyse vor (Obersteiner).

Um den primir-degenerativen oder entziindlich-degenerativen Charakter
dieser Strangdegenerationen wird ein erbitterter Kampf ausgefochten — ebenso
wie um den Ursprung der tabischen Degeneration und der Optikusatrophie.
Wir wollen hier auf diese Fragen nicht niher eingehen, nur soviel sei gesagt,
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daB die Anschauung von dem priméirdegenerativen Charakter der Riicken-
markserkrankung von den berufensten Vertretern der Neurohistopathologie,
wie NiB]l, Alzheimer, Spielmeyer, mit ausgezeichneten Griinden verfochten
wurde. Mit der Spirochitenfrage hat dies im Prinzip nichts zu tun, wie dies
bei der Besprechung der Pathogenese erértert werden wird.

Seltener findet man das Kleinhirn erkrankt; Raecke, Alzheimer,
StrauBler, Ranke haben die Kleinhirnverinderungen besonders in Féllen
juveniler Paralyse erforscht. Nach StrauBiler, Spielmeyer iiberwiegen im
Kleinhirn die rein degenerativen Verdnderungen iiber die entziindlichen. Be-
sonders bei akuten Schiiben der Erkrankung kommt es zum Untergang von
Purkinjezellen oder ihrer Dendriten, an deren Stelle dann ein ,,Gliastrauch-
werk* treten kann, dhnlich wie bei der Epilepsie. Auch fleckférmige Sklerosen

Abb. 101. Progressive Paralyse.
Atrophie und Sklerose einer Kleinhirnwindung. Toluidinblaupriparat. Mikrophotogramm.

sieht man, ein andermal aber die Sklerose einzelner Windungen, deren Par-
enchymelemente dem Untergang verfallen waren (Abb. 100, 101 und 102). Uber
die Entwicklungsstorungen, die in paralytischen Kleinhirnen vorkommen,
werden wir bei der juvenilen Paralyse sprechen.

Den typischen werden sog. atypische Fille gegeniibergestellt. Leider
ist der Begriff der ,,atypischen’ Paralyse in verschiedenem Sinne gebraucht
worden. Meist wird darunter die sog. Lissauersche Herdparalyse ver-
standen, bei der der paralytische Prozel vorwiegend nur in einzelnen Ab-
schnitten, meist der hinteren GroBhirnhélften, herdartig ausgebildet erscheint.
In demselben anatomischen Sinne ,,atypisch® ist auch die das Kleinhirn oder
die basalen Ganglien am stidrksten angreifende Paralyse. Andere wieder
gebrauchen den Ausdruck ,atypisch”, um eine Verlaufseigentiimlichkeit
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auszudriicken, die allerdings auch im anatomischen Befund zum Ausdruck kommen
kann; so bezeichnet man als atypisch die akut oder foudroyant verlaufende,
andererseits die sog. stationire Paralyse, die senile, die katatone Form der
Krankheit u. dgl. m. Es wire zu wiinschen, dal} eine gewisse Vereinheitlichung
im Gebrauch erzielt wiirde. Von den verschiedenen Abarten der ,,atypischen‘
Paralyse haben wir die akut verlaufende wiederholt erwdhnt. Die hier erhobenen
anatomischen Befunde haben uns wichtige Hinweise auf die Beziehungen der
Paralyse und der Hirnlues zueinander geliefert (miliare Gummen und ,,Ent-

Abb. 102. Progressive Paralyse.
Sklerosierte Kleinhirnwindung. Mikrophotogramm.
S = Sklerose.

ziindungsherde‘‘). Die Akuitit des Prozesses dokumentiert sich anatomisch
nicht selten durch kleine Blutungen oder Erweichungen, massige Infiltration,
frische Zerfallsvorginge am Nervenparenchym, besonders starke plasmatische
Gliareaktion, Auftreten von amdoboiden Elementen, auch Kornchenzellen.
Andererseits gibt es Fille (sogar ausgesprochene galoppierende Friihfalle, Jakob),
wo die infiltrativen Erscheinungen nur schwach ausgebildet sind, im Vorder-
grunde schwere diffuse Parenchymveréinderungen stehen (Alzheimer, Spiel-
meyer, Jakob). Diese letzteren Fille zeigen unverkennbare Beziehungen zu
den von Alzheimer, Krause, Jakob beschriebenen Fillen rein degenerativer
Hirnlues; es fallt sehr schwer, hier eine scharfe Grenze zu ziehen.
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Von den anderen Gruppen der ,,atypischen Paralyse bietet die sog.
stationire Paralyse ein grofleres Interesse, und zwar vorwiegend mit Riicksicht
auf die Frage nach der Heilbarkeit der Paralyse. Wie schon Gaupp in seinem
Referat hervorgehoben hat, ist der Begriff einer ,stationdren Krankheit im
allgemeinen der Pathologie fremd. In der Regel pflegt ein Krankheitsprozel
entweder auszuheilen oder bis zum Ende des Lebens fortzuschreiten. Tatséch-
lich ist die Fragestellung fiir den Anatomen etwas anders: es handelt sich darum,

Abb. 103. Hirnlues.
Doppelkernige Rindenzelle. Mikrophotogramm.

festzustellen, ob das Stationarbleiben des klinischen Krankheitsbildes auf eine
anatomische Ausheilung des Prozesses mit Defekt zuriickzufiihren ist. Die
Beantwortung der Frage hat mit der Schwierigkeit zu kdmpfen, dafl einwand-
freie, anatomisch nachkontrollierte Fille stationirer Paralyse sehr selten be-
kannt wurden. Von den versffentlichten Fillen haben sich aber nur die wenigsten
als ,,ausgeheilt’ bzw. ohne Merkmale frischen Fortschreitens erwiesen; hierher
wire der von Friedrich Schultze versffentlichte, von Alzheimer ana-
tomisch untersuchte Fall zu zéhlen, dann 1 Fall von Plaut- Spielmeyer
und 2 von den 5 Fallen Jakobs. In den iibrigen konnte von einer anatomischen
»»Ausheilung® des Prozesses nicht gesprochen werden. Dagegen wiesen die
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Fille samtlich eine recht geringe Intensitit des Prozesses und ein Uberwiegen
der degenerativen Parenchymverinderungen gegeniiber den infiltrativen Er-
scheinungen auf. Jakob fand, gerade aus den anatomischen Untersuchungen
gehe es hervor, daB es sich bei der stationdren Paralyse nicht um ein volliges
Stillstehen des Krankheitsprozesses handle, dal der Prozefl im Gegenteil langsam
und stellenweise in Weiterentwicklung begriffen sei, gelegentlich sogar in ge-
wohnlicher Heftigkeit aufflackern kénne. Als Endergebnis wire somit zu ver-
zeichnen, daf3 prinzipiell eine anatomische Ausheilung des paralytischen Pro-
zesses mit Defekt selbstverstindlich nicht ausgeschlossen ist, tatséichlich aber
nur duBerst selten vorkommt. Fiir die Aussichten der Therapie ist aber schon
dieses prinzipielle Zugestdindnis von sehr groBler Bedeutung.

Zu den ,,atypischen Formen wird auch die sog. juvenile Paralyse ge-
zéhlt. Die interessanten Probleme, die hier auftauchen und mit der Frage der here-
ditdren Lues zusammenhéingen, werden in klinischen Lehrbiichern abgehandelt;
die Anatomie kann ziemlich kurz abgetan werden. Wir finden bei den juvenilen
Paralytikern im allgemeinen denselben anatomischen Symptomenkomplex wie
bei der Paralyse der Erwachsenen. Nur sind hier ,, Atypien besonders hiufig:
sehr stark ausgeprigte entziindliche Erscheinungen mit Bildung von miliaren
Gummen (die Gummen in Abb. 71, 72 und 73 wurden bei einem juvenilen Para-
lytiker gefunden), Neigung zum Einwuchern mesenchymaler Netze ins Ektoderm,
Vorkommen von Erweichungen. Eine Eigennote verleiht der juvenilen Paralyse
das anscheinend regelmiBige Vorkommen von Entwicklungsstorungen, und
zwar solcher feinerer Art. Durch die Untersuchungen von StriufBler, Ron-
doni, Alzheimer, Trapet, Ranke, Vogt u.a. ist dies einwandfrei fest-
gestellt worden. REine besonders hiufige Erscheinung soll das Vorkommen
doppel- und mehrkerniger Purkinjezellen bilden. Uber die Bedeutung dieses
Befundes hat eine sehr lebhafte literarische Diskussion stattgefunden, auf die
hier nicht naher eingegangen werden kann. Der Streit geht einmal darum,
ob es sich um eine keimbedingte Anlagestérung handelt oder um fétale Schédi-
gung durch Lues; und dann ob doppelkernige Purkinjezellen mit der juvenilen
Paralyse enger verkniipft sind als mit anderen Geisteskrankheiten. Wie aue
einer Arbeit von Stein, die bei O. Fischer gemacht wurde, hervorgeht, sind
die doppelkernigen Purkinjezellen als ein bei Geisteskranken im allgemeinen
sehr haufiger Befund anzusehen. E.Schroder hat sie insbesondere bei De-
mentia praecox nachgewiesen. Es wire in ihrem Vorkommen nur der Ausdruck
einer kongenitalen Minderwertigkeit des Nervensystems zu erblicken, auf deren
Boden sich dann die Paralyse, aber auch eine andere Geisteskrankheit ent-
wickeln kénne. DaB aber speziell die doppelkernigen Purkinjezellen etwas mit
der Lues zu tun haben, dafiir spricht ihr besonders hiufiges Vorkommen bei
juveniler Paralyse. Noch ungeklirt sind die Beziehungen zur kongenitalen
Lues; Wohlwill hat bei 20 untersuchten kongenital Luetischen keine doppel-
kernigen Purkinjezellen gefunden und meint, die Annahme Kolbs, die doppel-
kernigen Purkinjezellen seien als Degenerationsprodukte anzusehen, manches
fiir sich habe. Die Frage gewinnt an Bedeutung, wenn man an die in letzter
Zeit wieder stirker gewordenen Strémungen denkt, dem endogenen Faktor
eine gréfere Rolle beim Zustandekommen der Paralyse iiberhaupt zuzuerkennen.
Ob die Feststellung von Sibelius, daB auch bei der Paralyse der Erwachsenen
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haufiger Entwicklungsstérungen vorkommen, in diesem Sinne verwertet werden
darf, bleibe dahingestellt. Ubrigens kommen doppelkernige Ganglienzellen ge-
legentlich, wenn auch selten auch in anderen Abschnitten des Zentralnerven-
systems vor, nicht nur im Kleinhirn. So habe ich in einem Fall von Lues eine
doppelkernige Zelle in GroBhirnrinde (Abb. 103), in einem Fall von epidemischer
Enzephalitis im Sehhiigel, in einem anderen in der Oblongata gesehen.

Auch iiber andere Entwicklungsstorungen bei juveniler Paralyse wird
berichtet, so von Straufller, Trapet, Gerstmann. Zur Klarung des Problems
hat diese Feststellung nicht viel beigetragen; insbesondere haben StrauBlers
Hypothesen iiber die Beziehungen der juvenilen Paralyse zu den Heredodegene-
rationen keinen Anklang gefunden.

Einiges zur Pathogenese der syphilogenen Erkrankungen des Gehirns.

Die Frage nach der Pathogenese der Paralyse wird in klinischen Lehrbiichern
80 ausfiihrlich besprochen, dafB ich mich hier auf die Erérterung ,,ausgewihlter
Kapitel, die ein spezielles anatomisches Interesse bieten, beschrinken kann.
Insbesondere wird uns das anatomische Verhiltnis der Hirnlues zur Paralyse
beschiftigen. DaB atiologisch fiir beide als exogener Faktor nur der Syphilis-
erreger in Frage kommt, bedarf keiner weiteren Ausfithrung. Fir die Hirnlues
wurde dies kaum je bezweifelt, fiir die Paralyse kann diese Anschauung seit
den Forschungsergebnissen Noguchis und seiner Nachfolger ebenfalls als ge-
sichert gelten (Abb. 104 und 105). Die urspriingliche Auffassung der ,,Metalues‘
als einer Nachkrankheit wird heute kaum noch von jemand vertreten. Es
erhebt sich nun aber die Frage: 1. Worin besteht dann der Unterschied zwischen
den beiden syphilogenen Erkrankungen? 2. Wie kommt er zustande ?

Die Frage nach dem Unterschied zwischen Hirnsyphilis und Paralyse
wird hier selbstverstandlich nur vom anatomischen Standpunkt erértert werden;
alles andere mag bei Bumke nachgesehen werden. Und da brauchen wir nur an
das schon Gesagte zu erinnern: die Hirnsyphilis ist analog der Syphilis der Kérper-
organe im wesentlichen eine Erkrankung des mesodermalen Gewebes, d. h. der
Meningen und ihrer Fortsitze, sowie des intrazerebralen gefdffithrenden Stiitz-
gewebes. Das Ektoderm kommt bei der Hirnsyphilis erst sekundar zu Schaden,
teils infolge Ernahrungsstérung durch GefiBerkrankung, teils durch das Uber-
greifen des Krankheitsprozesses von dem Bindegewebe auf die ektodermale
Substanz. Bei der Paralyse aber sind sowohl das Meso- wie das Ektoderm vom
Krankheitsproze3 primar ergriffen; die Erkrankung des Mesoderms tritt in
infiltrativ-entziindlichen und produktiven (zum Teil auch regressiven) Er-
scheinungen am GefaBl- und Bindegewebsapparat zutage, die des Ektoderms
in degenerativen Vorgingen am Nervenparenchym sowie produktiven und
degenerativen Verinderungen der Neuroglia. Ein weiterer Unterschied ist in
dem Charakter der mesodermalen Erkrankung zu erblicken, die bei der Paralyse
in den meisten Fillen als eine ,,unspezifische®, ,,einfache* Entziindung auftritt,
bei der Hirnsyphilis aber sehr oft zur Bildung von spezifischen Granulomen
fithrt, somit eine ,,chronisch-spezifische” Entziindung darstellt. Einer niheren
Begriindung bedarf diese rein anatomische Anschauungsweise nicht; fiir
die Hirnsyphilis wird sie ja auch kaum angefochten werden. Was aber die
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Paralyse anbelangt, so geniigt es, eine Anzahl von Fillen mikroskopisch durch-
zusehen, um sich davon zu iiberzeugen, dall degenerative Veridnderungen an
den Nervenelementen auch an solchen Stellen des Hirns zu finden sind, wo
die mesodermale Komponente fehlt, wo sie also nolens volens als primér an-
gesehen werden miissen. Die anatomische Tatsache als solche kann also nicht
in Abrede gestellt werden, auch wenn die Beweiskraft inzipienter (Spielmeyer)
und stationdrer (Alzheimer) Paralysen bezweifelt werden sollte. Die An-
nahme aber, dal gerade an diesen Stellen die Infiltration so vollstindig zuriick-
gegangen sein sollte, dafl von ihr auch keine Spur zuriickgeblieben wire, er-
scheint reichlich gezwungen, wenn man bedenkt, daB sogar in den Fallen ,,aus-

Abb. 104. Progressive Paralyse.
Spirochiten in der Rinde. Jahnelsche Pyridin-Uranmethode. Mikrophotogramm.

geheilter” Paralyse (Alzheimer, Spielmeyer) noch immer hin und wieder
Plasmazellen oder Lymphozyten, wenn auch spirlich vorkommen. Im iibrigen
ist die Tatsache des Vorkommens rein-degenerativer Verinderungen des Nerven-
gewebes bei infektidsen Erkrankungen des Zentralnervensystems, wie ich gezeigt
‘habe, durchaus nicht auBergewchnlich. Man findet dieses Verhalten sowohl
bei epidemischer Enzephalitis, als auch bei Lyssa und beim Flecktyphus. Es
handelt sich also nicht um eine ausschlieBliche Eigentiimlichkeit der Paralyse,
sondern um eine GesetzmiBigkeit, deren nihere Bedingungen allerdings noch
zu erforschen sind.

Ich habe absichtlich als Beispiel die unspezifischen, kein systematisches
Geprige aufweisenden primér-degenerativen Verinderungen des Hirns an-
gefiihrt, weil hier die Verhaltnisse klarer und iibersichtlicher liegen, als bei den
systematischen Strangdegenerationen des Riickenmarkes oder bei der Optikus-
atrophie. Ohne zu der jetzt so aktuellen Frage nach der Pathogenese der Tabes
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Stellung nehmen zu kénnen oder zu wollen, méchte ich betonen, dal der Aus-
gang der Diskussion, wie er auch sei, an der Tatsache der selbstindigen De-
generationen bei der Paralyse nichts d4ndern kénne. Denn es blieben dann eben
noch immer die ,,unspezifischen®, nicht systematischen Degenerationen iibrig,
und nur das Ausmaf der selbstindigen Degenerationen wiirde geschrumpft sein.

Mit dem Spirochétenproblem hat diese rein-anatomische Feststellung zu-
nichst nichts zu tun. Auch Raecke hat dies neuerdings zugestanden und
erklart sich mit der ,,morphologischen Zweiteilung*“ einverstanden, sofern zu-
gegeben wird, dall beide Komponenten des paralytischen Vorganges auf die
direkte Einwirkung der Spirochiten zuriickzufiihren seien. Darin kann ich

Abb. 105. Progressive Paralyse.
Spirochéten in der Rinde in diffuser Verteilung. Jahnelsche Pyridin-Uran-Methode.
Zeichnung.

ihm aber nicht mehr folgen. Die anatomische Tatsache sehe ich, die;Erklﬁ.rung
aber erscheint mir zur Zeit nur in hypothetischer Form, wie ich das friiher
einmal dargelegt habe. Ich kann es nicht in Abrede stellen, daff die De-
generation auf, von Spirochiten in irgendeiner Form direkt ausgehende toxische
Einfliisse zuriickzufithren sei; ja ich habe es sogar gegeniiber Hauptmann
verteidigt. Ich kann es aber zur Zeit auch nicht behaupten und ziehe es
vor, den sicheren Boden der Tatsachen nicht zu verlassen.

Die Erklirung fiir den oben anatomisch formulierten Unterschied zwischen
Hirnlues und Paralyse haben Parasitologen in dem verschiedenen Vorkommen
der Spirochiten bei Lues und bei Paralyse zu finden gemeint. Bei der Lues
soll es sich um eine Meningealspirochitose, bei der Paralyse um eine Spiro-
chaetosis cerebri handeln. Nach Gennerich wiirde die Zerebralspirochétose,
d. h. die Paralyse, direkt aus der Meningealspirochétose, d.h. der Hirnlues
hervorgehen, und zwar dadurch, daB ein Einbruch des Liquors und mit ihm
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der Spirochiaten in das Nervengewebe stattfinde. Einmal im Nervengewebe
wandeln sich die Spirochiten aus Mesodermschmarotzern zu Ektodermparasiten
um und bleiben im Nervengewebe haften. Indessen scheinen hier die Verhilt-
nisse nicht ganz so klar zu liegen, und ein so vorsichtiger Forscher wie Jahnel
verhalt sich noch abwartend. Jahnel erklart nichts zu wissen, ob die Spiro-
chiten bei der Lues cerebri auch in der nervésen Substanz in gleicher Weise
vorkommen kénnen wie bei der Paralyse, oder hier stets vermiBt werden. Da-
gegen hat er sich iiberzeugt, daBl bei der Paralyse Spirochiten auch in den
Meningen und GefiBwinden des Kleinhirns, der Briicke usw. vorkommen
kénnen (Meningealspirochitose). Jahnel erklirt es auch nicht fiir angingig,
etwa auf Grund des Typus der Spirochitenverteilung einen Unterschied zwischen
der ,,echten’’ Syphilis und der Paralyse zu konstruieren, da alle von ihm auf-
gestellten Typen, der disseminierte, der herdférmige und der vaskulire
Typus sowohl in Schankern als auch in paralytischen Gehirnen vorkommen.
Ich wiiBte nicht, wie ich den jetzigen Stand unseres tatsichlichen Wissens um
das Entstehen der Paralyse besser charakterisieren kénnte, als wenn ich die
Worte Jahnels zitiere: ,,Es fehlt uns eben jede Kenntnis iiber die Beziehung
der Spirochéten zum Zentralnervensystem vom Zeitpunkte der syphilitischen
Infektion bis zum Ausbruch der Paralyse.” Es wire hinzuzufiigen, daB wir
auch kaum etwas dariiber wissen, auf welche Weise, durch welchen Mechanis-
mus die Spirochiten die anatomischen Verinderungen der Paralyse bewirken.

So 148t sich an dem Beispiel der Endarteritis der kleinen Gefafle zeigen,
daB das Vorkommen von Spirochiten nicht als Kriterium fiir die Natur der
Verinderung (entziindlich, toxisch, degenerativ) genommen werden darf. Bis
vor kurzem stand es fest, daf3 bei der endarteritischen Form der Hirnlues keine
Spirochiten gefunden werden, da zeigte Sioli an einem Falle, daBl dies auch
anders sein konne. Andererseits weil man, dal ein Parallelismus zwischen
Starke der GefaBinfiltration und dem Vorkommen der Spirochiten um die
GefiaBe nicht besteht. Worauf soll dann aber der Unterschied zwischen Hirnlues
und Paralyse zuriickgefiihrt werden? Warum bewirkt die Lues einmal ,,echt
syphilitische, ein andermal paralytische Verinderungen im Gehirn?

Eine Beantwortung dieser Frage ist zur Zeit noch unmdglich, alles, was
dariiber gesagt wurde, beruht auf mehr oder weniger bestechenden Hypothesen,
die man wohl als Ausgangspunkt von Forschungen, nicht aber als einen ge-
sicherten Bestandteil unseres Wissens gelten lassen kann. Im wesentlichen
lassen sich die Theorien in zwei Gruppen teilen: die eine Gruppe sucht den
Grund der Verschiedenheit zwischen Hirnsyphilis und Paralyse in dem Parasiten,
die andere im Wirt. Die erste Gruppe umfalBt die ,,Lues nervosa-Theorien‘
in allen Abwandlungen (, frithneurotrope” und ,,spatneurotrope Spirochiten),
die andere arbeitet mit der ,,Umstimmung der Gewebe‘, ,,Sensibilisierung des
Hirngewebes’, ,,Immunschwiche“. Es ist klar, daB diese letzteren Theorien
das endogene Moment, wenn auch in einer anderen Form als dies Nacke
getan hat, in den Vordergrund schieben. Ausschlaggebend ist hier die ,,Dis-
position‘ des erkrankten Organismus, angeboren bei Nacke, erworben nach
den neueren Theorien. In der neuesten Zeit kombiniert man beides, bringt die
Immunschwiche des wirtlichen Organismus mit der abgeschwichten Virulenz
des Parasiten in Beziehung und sucht sich so ein Bild von den Vorgéngen zu
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machen. Indessen kranken alle diese Theorien an Mangel an tatsdchlichem
Material. Um so erfreulicher ist es, daf in den letzten Jahren die experimentelle
Erforschung der Syphilis einen groflen Aufschwung genommen hat. Steiner,
Weygandt und Jakob, Uhlenhut und Mulzer, Hauptmann, Jahnel,
Plaut, Mulzer und Neubiirger, um nur einige der deutschen Forscher zu
nennen, tragen das Tatsachenmaterial zusammen, das notwendig ist, um einmal
eine nicht mehr hypothetische Lésung des Paralyseproblems zu geben. Eines
aber kann schon heute gesagt werden: der Zusammenhang zwischen Lues und
Paralyse ist viel enger, als dies die urspriingliche ,,Metalues*-Theorie annahm.
Nicht um eine ,,Nachkrankheit“ kann es sich handeln, die Paralyse wichst
aus der Syphilis kontinuierlich heraus. Ob man hier von Metalues (im modernen
Sinne) oder von Sp#tsyphilis sprechen will, ist Geschmacksache, jedenfalls
hat der Begriff der Metalues heute eine ganz andere Bedeutung, als damals, wo
er von Mébius und Strimpell geschaffen wurde. Durchaus in derselben
Linie der Entwicklung liegt es, wenn man heute auch anatomisch nicht nur
nach ,,differential“‘-diagnostischen Merkmalen zwischen Hirnsyphilis und Para-
lyse sucht, sondern mehr das Verbindende betont, sich zu zeigen bemiiht, da3
die Distanz zwischen den beiden syphilogenen Krankheitsprozessen nicht als
eine leere Kluft giahnt, sondern von Zwischenstufen und Ubergangsformen
erfiillt ist. Wir haben gesehen, daB es Falle von Hirnsyphilis gibt, bei denen
das parenchymatis-degenerative Moment, das sonst nur der Paralyse zukommt,
so gut wie ausschlieflich vorherrscht. Andererseits fanden wir, dal gar nicht
so selten die Paralyse neben der ihr zukommenden ,,unspezifischen‘ Entziindung
auch noch die Bildung ,,spezifischer Granulome, die sonst eine der Hirnlues
vorbehaltene Doméne bilden, anregen kann. Die syphilogenen Erkrankungen
stellen sich uns nicht mehr als isolierte, wesensverschiedene Gruppen dar,
sondern als eine kontinuierliche Reihe, an deren einem Ende die Hirnlues sensu
strictiori, am anderen die Paralyse, und dazwischen — allerdings relativ seltene —
Ubergangsformen stehen.

3. Die Psychosen des Riickbildungs- und Greisenalters.

Die den organischen Psychosen des Riickbildungs- und Greisenalters
zugrunde liegenden Gehirnerkrankungen werden im wesentlichen durch zwei
Momente bedingt: einmal durch die arteriosklerotische bzw. senile Erkrankung
der GefiBe, dann durch die senil-regressive Verdnderung des Gehirngewebes
selbst. Der Anteil, den diese beiden Momente am Zustandekommen der Er-
krankung haben, ist in jedem Falle verschieden, bald iiberwiegt die angiogene,
bald die autonome Ernihrungsstérung. Zweifellos gibt es auch Fille, wo nur
die vaskulire oder nur die senil-regressive Komponente zur Ausbildung gelangt
ist. So sieht man insbesondere bei Erkrankungen des 6. Dezenniums fast aus-
schlieflich Verinderungen vaskulirer Genese auftreten. Im hoéheren Alter
kommen meist beide Arten von Verinderungen in wechselndem Verhéltnis
vermischt vor, doch habe ich, wie schon frither Alzheimer, Spielmeyer u. a.,
Gehirne von dementen Greisen gesehen, wo die Geféflerkrankung eine auffallend

geringe Rolle spielte, der gréBte Teil der Verinderungen senil-regressiver
Natur war.
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Bekanntlich hat die #ltere Psychiatrie alle Psychosen des hoheren Alters
in dem umfassenden Begriff der senilen Psychose oder senilen Demenz aufgehen
lassen. Unter dem Einflul der Untersuchungen von Klippel, Wille, Alz-
heimer ist man dazu iibergegangen, diejenigen Psychosen, deren anatomische
Grundlage in einer arteriosklerotisch bedingten Gehirnerkrankung erblickt
wurde, als arteriosklerotische Seelenstérungen von der senilen Demenz ab-
zutrennen. Hierzu wire einiges zu bemerken. Gegen die klinische Selbstindig-
keit der sog. nervisen Form der Arteriosklerose, ebenso wie gegen die Demenz
bei arteriosklerotischen Herderkrankungen des Gehirns (postapoplektische De-
menz) ist nichts einzuwenden. Hier handelt es sich einerseits um psychopatho-
logisch oder neurologisch wohlcharakterisierte Bilder, andererseits zum groflen
Teil um Individuen noch unterhalb derjenigen Altersgrenze, wo erfahrungs-

Abb. 106. Arteriosklerose.
Atherosklerotische Art. basilaris. Mikrophotogramm.

gemial senil-regressive Vorginge einzusetzen pflegen. Etwas anders liegen die
Dinge bei der sog. arteriosklerotischen Demenz sensu strictiori. Viele Kliniker,
darunter Bumke, Bleuler, geben unumwunden zu, dafl psychopathologisch
die arteriosklerotische Demenz von der senilen nicht zu differenzieren sei.
Die Diagnose der arteriosklerotischen Demenz werde in erster Linie aus dem
Vorkommen von Herderscheinungen gestellt; wo diese fehlen, sei es unmoglich,
das Vorliegen einer arteriosklerotischen Hirnerkrankung mit Sicherheit zu be-
haupten. Nun gibt es aber zweifellos Fille, wo die Erkrankung der kleinen
Hirngefifle nur einen mehr oder weniger diffusen Untergang der Rindenelemente
nach sich zieht, ohne daB Herderscheinungen auftriten; auch habe ich Fille
mit multiplen kleinen Erweichungen gesehen, die keine Herdsymptome auf-
wiesen und klinisch von einer senilen Demenz nicht zu unterscheiden waren.
In solchen Fallen wird dann klinisch eine senile Demenz diagnostiziert, wahrend
die anatomische Untersuchung eine arteriosklerotisch bedingte Gehirnerkrankung
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erweist. So habe ich einen Fall gesechen, der jahrelang als ein Schul-
beispiel echter seniler Demenz ging, bis kurz vor dem Tode keinerlei Herderschei-
nungen aufwies, in dessen Gehirn aber nicht eine einzige senile Plaque, nicht
eine Zelle mit Alzheimerscher Fibrillenverinderung gefunden werden konnte,
dagegen Veranderungen sicher arteriosklerotischer Genese vorlagen. Wir miissen
uns somit dariiber im klaren sein, daf3 das, was man in der Klinik senile bzw.
arteriosklerotische Demenz nennt, nicht notwendigerweise auf senil-regressive
bzw. arteriosklerotisch bedingte Gehirnverinderungen zuriickgehen mufl. Man
darf in Riickbeziehung der psychotischen Symptome auf die Gehirnerkrankung
picht allzu geradlinig vorgehen. Die klinische Gestaltung der Psychose hiangt

Abb. 107. Arteriosklerose.
Atherosklerotische Art. cornu ammonis. Mikrophotogramm.

anscheinend nicht so sehr von der Art des Prozesses ab, als von dessen mehr
oder weniger diffusen Ausbreitung, dem Tempo und manchen anderen Faktoren.
Es ist daher festzuhalten, daB das klinische Bild der senilen Demenz, wie sie
heute verstanden wird, nicht unbedingt senil-regressive Verinderungen des
Gehirngewebes zur Grundlage haben mufB, sondern auch mit einer arterio-
sklerotischen Hirnerkrankung bestimmter Art einhergehen kann. Andererseits
werden wir sehen, daBl Herderscheinungen, wie sie sonst durch Arteriosklerose
hervorgerufen zu werden pflegen, manchmal durch eine herdartige Akzen-
tuierung des senil-regressiven Prozesses zustande kommen kénnen.

Nach diesem kurzen Exkurs in das klinisch-pathologische Gebiet kehren
wir zu unseren anatomischen Aufgaben zuriick. Wir wollen mit der Arterio-
sklerose beginnen.

Arteriosklerose. Die Arteriosklerose der Hirngefafle tritt im wesentlichen
in zwei Formen auf: als Atherosklerose (atheromatose Erkrankung) der grofien
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Basisgefafle, der Gefille des Hirnstammes und des Kleinhirnmarkes (Abb. 106,
107 und 108); und als hyaline Degeneration oder Fibrose der kleinen
Gefille des Gehirns, der Rinden- und der MarkgefiBle (Abb. 109 und 110).
Es ist uns unmoglich, im Rahmen dieses Buches auf:das Wesen, die Ana-
tomie, den Formenreichtum und den Ausgang der Arteriosklerose niher ein-
zugehen. Eine sehr klare und erschépfende Darstellung des Arteriosklerose-
problems, soweit es den Neurohistopathologen angeht, hat Spielmeyer in
seinem Lehrbuch!) gegeben, wo sie mit Nutzen nachgesehen werden kann.
Spielmeyer unterscheidet noch eine senile Gefifiverinderung, die er von
der Arteriosklerose abgetrennt wissen will. Alzheimer hatte seinerzeit eine
von ihm so benannte senile Rindenversdung beschrieben, die er auf eine
senile Erkrankung der kurzen Rindengefille bezog; spéter sah er diese GefaB-

Abb. 108. Arteriosklerose.
Atherosklerotisches GefiB aus den Stammganglien. Mikrophotogramm.

verdnderung als eine Unterform der Hirnarteriosklerose an. Die Frage hat
ein mehr theoretisches Interesse, praktisch ist von Bedeutung nur diese Tatsache,
daf} die senile Rindenverédung und die ihr zugrunde liegende GefiaBerkrankung
vorwiegend mit senil-regressiven Verinderungen gepaart vorkommt, seltener
zusammen mit anderen, unbestritten arteriosklerotischen Formen von GefaB-
erkrankung.

Mit Riicksicht auf die territoriale Auswirkung des Prozesses im Gehirn
kann man zwei Hauptformen der Arteriosklerose unterscheiden. Die Jacobson-
sche ,,schwere’“ Form der Arteriosklerose, die auf Atherosklerose der grofen
Basisgefile und deren unmittelbaren Aste beruht und Erweichungs- und
Blutungsherde in den Basalganglien, in der Briicke und im verlingerten Mark
bewirkt, bietet fast ausschlieBlich neurologisches Interesse. Die im Gefolge

1) W. Spielmeyer, Histopathologie des Nervensystems. Bd. 1. Julius Springer,
Berlin 1922.
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Abb. 109. Arteriosklerose. .
Fibrotisch verandertes kleines Gefafl aus den Stammganglien. Himatoxylin-v. Gieson-
Farbung. Mikrophotogramm.

Abb. 110. Arteriosklerose.
Fibrotisch verindertes kleines Gefal aus den Stammganglien. Tannin-Silberimpragnation.
Mikrophotogramm.

Klarfeld, Die Anatomie der Psychosen. 1
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der Herderkrankungen sich manchmal einstellende Demenz (postapoplektische
Demenz) hangt, wie sich gezeigt hat, nicht von der Erkrankung der BasisgefiaBe
ab, sondern von der mit ihr gleichzeitig vorhandenen arteriosklerotischen Ver-
anderung — hyalinen Entartung, Fibrose — der kleinen Rinden- und Mark-
gefiBe. Diese letztere Erkrankung ist die eigentliche Domi#ne der psychia-
trischen Anatomie. Hervorzuheben ist das Fehlen eines gesetzméaBigen Paral-
lelismus zwischen der Erkrankung der groBen Basis- und der kleinen Rinden-
und MarkgefaSe.

Wie gesagt, wird uns im folgenden ausschlielSlich die auf Arteriosklerose
der kleinen Rinden- und MarkgefiBle beruhende Hirnerkrankung beschiftigen.
Jede Darstellung dieser Erkrankung muB von den grundlegenden Forschungs-

Abb. 111. Arteriosklerose.
Erweiterung des perivaskuliren Raumes um ein Markgefa8. Verdichtung des gliosen Saumes.
Mikrophotogramm.

ergebnissen Alzheimers ausgehen, zu denen eigentlich nur wenig Wesentliches
spater hinzugekommen ist.

Alzheimer hat zunichst — und dabei ging er von klinischen Erwigungen
aus — zwei Hauptformen der Hirnarteriosklerose unterschieden: 1. die leichte
Form der Arteriosklerose und 2. die schwere progressive arteriosklerotische
Hirndegeneration. Die erste Form, die klinisch als die sog. nerviose, Wind-
scheidtsche Form der Arteriosklerose in Erscheinung tritt, bietet nur ein
geringes anatomisches Interesse. Schwerere Ausfille im nervésen Gewebe
sind hier nicht zu finden, die Verinderungen bestehen — aufBler erheblicher
Atherosklerose der groBeren Gefalle — in einer Hyperdmie und leichter Ver-
dickung der Pia, in starker Erweiterung der perivaskuliren Réume um die
GefaBe der Rinde, des Markes, der Basalganglien, manchmal im Vorkommen
kleiner Erweichungen. Die Glia ist um die Gefie herum zweifellos verdichtet,
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auch in der Markleiste findet man neugebildete Spinnenzellen; die gliése Ober-
flschenschicht erscheint verstirkt. Die Ganglienzellen enthalten fettiges Pigment
in erhohter Menge, weisen sonst aber keine stirkeren Verinderungen auf; Fasern-
ausfall ist nicht nachzuweisen. Alzheimer ist der Ansicht, daB alle diese Ver-
anderungen durch Stauungserscheinungen in der Blutzirkulation erklart werden
kénnen. Schwerere Zirkulationsstorungen, die einen Untergang nervisen Ge-
webes nach sich ziehen, kommen bei dieser Form nicht vor.

Innerhalb der zweiten Form, der schweren progressiven arteriosklerotischen
Hirndegeneration unterschied Alzheimer mehrere Unterformen. Bei der ersten
der Unterformen, die Alzheimer als die gewdhnliche Form der arterio-

Abb. 112, Arteriosklerose.
Verstirkung der gliésen Oberflichenschicht, Durchdringen der Molekularzone. Mikro-
photogramm.

sklerotischen Hirnatrophie bezeichnet, erscheint das ganze Gehirn in diffuser
Verbreitung betroffen. Schon makroskopisch fillt eine mehr oder minder be-
trachtliche Atrophie auf, die GefaBle sind stark verindert, die Pia maBig ver-
dickt, die Hirnkammern erweitert. Auf dem Querschnitt bemerkt man stark
erweiterte GefiaBliicken (Abb.111), das Mark fiihlt sich derb an, erscheint
langs der GefiBe strichformig grau verfarbt. Hier und da sieht man kleine
Erweichungen und miliare Aneurysmen. In den Stammganglien findet man
den état criblé, im Kleinhirn fillt der atrophische, grau verfirbte gezahnte
Kern auf. Mikroskopisch erweist sich die glisse Oberflichenschicht regel-
maBig verstarkt (Abb. 112), auch um die Gefafle ist die Glia verdichtet (Abb. 111),
zahlreiche Spinnenzellen liegen in Gruppen. In den GefaBscheiden findet man
Kérnchenzellen, lymphozytiare Elemente, Blutpigment, amorphe Abbauprodukte
(Abb. 113). Sowohl in der Rinde als auch im Mark und in den Stammganglien
7*
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findet man kleine Erweichungsherde, in deren Bereiche die nervisen Elemente,
Zellen und Fasern untergegangen sind, der Herd von Kérnchenzellen, wuchernden
glisen und mesodermalen Elementen erfiillt ist (Abb. 114 und 115). Je nach dem

Abb. 113. Arteriosklerose.
Mit Abbauprodukten vollgepfropfte Gefifischeiden. Mikrophotogramm.

Grade der Zirkulationsstérung, dem Tempo des Zerfalles und der mehr gliGsen
oder mehr mesodermalen Natur des Reparationsprozesses kann man hier ver-
schiedene Bilder sehen (Status reticularis, Status areolaris, Lhermitte und

Abb. 114. Arteriosklerose.
Multiple kleine Erweichungen. Tannin-Silberimprégnation. Mikrophotogramm.
e = Erweichung.

Klarfeld). Neben den Erweichungsherdchen gibt es aber noch andere, in denen
es nicht zur Einschmelzung des Grundgewebes gekommen ist. Hier sind im
Gefolge der offenbar weniger hochgradigen Gefaflerkrankung nur die nervésen
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Elemente zugrunde gegangen, wiahrend die Glia, bald gar nicht geschidigt,
sich als ,suffizient’ erweist und den Ausfall des nerviésen Gewebes durch
Proliferation zu ersetzen versucht, bald geschidigt, zwar nicht zugrunde geht,

Abb. 115. Arteriosklerose.
Erweichungsherd in bindegewebiger Organisation. Tannin-Silberimprignation. Mikro-
photogramm.

aber sich ,,insuffizient zeigt und nicht wuchert. Wir haben es hier mit sog.
Verodungsherden zu tun, von denen noch weiterhin die Rede sein wird

Abb. 116. Arteriosklerose.
Kleiner Verodungsherd. Mikrophotogramm.

(Abb. 116). In manchen Fillen findet man auch kleine Blutungen, frisch oder
alter, nicht selten in der Nahe eines aneurysmatisch erweiterten Kapillar-
gefiaBchens.
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Aber auch auBerhalb der arteriosklerotischen Herde erscheint das nervose
Gewebe in diffuser Weise geschiadigt. Die Ganglienzellen sind teils geschrumpft,
sklerotisch, teils von fettigem Pigment erfiillt. Eine ausgesprochene Storung
der Rindenarchitektonik pflegt nicht vorhanden zu sein, doch ist nicht selten
stellenweise eine auf einzelne Rindenschichten sich erstreckende diffuse Lichtung
wahrzunehmen. Es handelt sich hier um eine mehr generelle Ernshrungsstorung
infolge der allgemeinen GefiBerkrankung im Gegensatz zu der herdartigen
Zerstorung des Versorgungsgebietes eines bestimmten GefalBes.

Dieser ,,gewohnlichen Form der arteriosklerotischen Atrophie, bei der
das gesamte Gehirn mehr oder minder betroffen erscheint, hat Alzheimer
mehrere Unterformen einer mehr umschriebenen Erkrankung gegeniibergestellt.

.. Abb.117. Arteriosklerose.
Rindenverédungsherd. Mikrophotogramm.

Die hiufigste ist unter der Bezeichnung der ,,senilen Rindenverédung
bekannt. Charakteristisch fiir diese Form ist das Auftreten kleiner keilférmiger
Herde in der Rinde, wobei die Basis des Keils der Hirnoberfliche aufsitzt (Abb.117).
Innerhalb dieses Herdes gehen die Nervenelemente, Zellen und Fasern, zugrunde;
in jiingeren Herden findet man noch vereinzelt, besonders in der Peripherie, ge-
schrumpfte, sklerosierte, inkrustierte!), oder mit fettigem Pigment erfiillte
Ganglienzellen, in #lteren sind sie meist restlos verschwunden. Das Grund-
gewebe dagegen verfallt hier nicht der Einschmelzung, die Glia wuchert und
bildet eine Narbe (Abb. 118), oder aber sie erweist sich ,,insuffizient und

1)Spielmeyer gibt an, die ,,ischimische Ganglienzellerkrankung‘ komme in Ver-
6dungsherden nicht vor. Offenbar meint er damit nur die narbigen Verddungsherde,
denn in seinen ,,koagulierten‘ Verédungsherden weisen doch die Zellen grétenteils den
charakteristischen Typus der ischamischen Gerinnung auf.
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Abb. 118. Arteriosklerose.
Verodungsherd mit gliéser Organisation. Toluidinblaupridparat. Mikrophotogramm.

Abb. 119. Arteriosklerose.
Windung mit Rindenverddungsherden. Mikrophotogramm.
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verhélt sich passiv (Abb. 117). Wir haben das schon frither besprochen. Nach
Alzheimers Anschauung, die allgemein akzeptiert wurde, handelt es sich bei
diesen Verédungsherden nicht um die Folge eines plotzlichen GefiaBverschlusses,
der eine Erweichung nach sich zieht, sondern um einen langsamen, progressiven
Untergang infolge verminderter Blutzufuhr. Ein prinzipieller Unterschied besteht
zwischen den keilformigen Herden an der Oberfliche und den fleckférmigen
in der Tiefe der Rinde nicht; bei jenem handelt es sich um die Erkrankung
eines kurzen Rindengefiafichens, bei diesem um die eines lingeren.

Nach Alzheimer wird die ,,Rindenverédung’ besonders hiaufig in Ge-
hirnen mit senil-regressiven Verinderungen gefunden, weshalb auch die Be-
zeichnung ,,senile”. Die keilférmigen Herde beschrinken sich gewdohnlich auf

_ Abb.120. Arteriosklerose.
Etat vermoulu. Mikrophotogramm.

einige Windungen, die zum Versorgungsbereich einer gréfleren Arterie gehdren
(Abb. 119). Die atrophischen Windungen zeigen punktférmige Einziehungen an
der Stelle, wo die Versdungsherde sitzen. ,

Einen offenbar verwandten, nur graduell verschiedenen Proze haben wir
in dem von Pierre Marie, Léri, RoBlbach eingehend geschilaerten état ver-
moulu zu erblicken (Abb. 120). Hier zeigt die Rinde zahlreiche kleine, krater-
formige Defekte von konischer Form, deren Basis dhnlich wie bei den Verédungs-
herden der Oberfliche aufsitzt, wihrend die Spitze bis ins Mark eindringt. Auf
die, iibrigens anatomisch sehr interessanten Einzelheiten der mikroskopischen
Struktur dieser Defekte kann hier nicht eingegangen werden (Léri, Lhermitte
und Klarfeld, RoBbach). Nach Léri kommt der état vermoulu nicht durch
Gefialverschluf3 zustande, sondern &hnlich wie die Rindenversdung durch eine
langsam fortschreitende Ernihrungsstérung. RoBbach hilt den Vorgang fiir
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eine Erweichung. Histologisch ist der état vermoulu sehr bemerkenswert, weil
wir hier bei Erwachsenen einem Verhalten der Gewebe begegnen, wie es im un-
reifen Nervengewebe zu Porencephalien fithrt. Hier wie dort. sehen wir einen
Defekt entstehen, der nicht durch Ersatzgewebe ausgefiillt wird, sondern als
Defekt dauernd bestehen bleibt. Auch der état vermoulu ist, dhnlich wie die
Rindenverddung, gewoéhnlich auf einzelne Windungen beschrinkt, meist auf
den Frontallappen, seltener auf den Temporallappen.

Eine andere Unterform der umschriebenen Hirnarteriosklerose hat Alz-
heimer die perivaskuldre Gliose benannt (Abb.121). Pathogenetisch

Abb. 121. Arteriosklerose.
Perivaskulidre Gliose. Toluidinblaupriparat. Mikrophotogramm.

handelt es sich hier um den gleichen Vorgang wie bei den Verédungsherden mit
»suffizienter Glia, nur daB hier die Verinderungen auf einen schmalen Streifen
laings des GefaBes beschrinkt sind. Innerhalb dieses Streifens verfallen die
nervosen Elemente dem Untergang, die Glia dagegen wuchert und bildet eine
Ersatznarbe. Wir haben ja gesehen, dafl schon bei der ,,gewShnlichen Form
der Arteriosklerose die Glia die Tendenz zeigt, die Gefille abzustiitzen; bei der
sperivaskuliren Gliose® ist die Gliavermehrung um die Gefafie nicht nur viel
starker ausgesprochen, sondern stellt auch die auffallendste Veranderung im
anatomischen Bilde dar. Auch diese Form pflegt auf einige Windungen be-
schrinkt zu sein, die zu dem Versorgungsgebiete einer Arterie gehéren.

Eine ziemlich seltene Form der Hirnarteriosklerose stellt die von Bins-
wanger zuerst beschriebene und benannte, dann von Alzheimer und zuletzt
von Nissl niher erforschte Encephalitis subcorticalis chronica vor
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(Abb. 122). Bei dieser Form ist die Rinde nur wenig betroffen, erkrankt ist in
der Hauptsache das Hemisphiarenmarklager. Trotz der Benennung ,,Encepha-
litis* hat man es hier selbstverstindlich mit keiner Entziindung zu tun, sondern
mit einem durch Ernahrungsstorung bewirkten Markschwund. Wie Alzheimer
gezeigt hat, ist der Ausgangspunkt des Prozesses in einer arteriosklerotischen
Erkrankung der langen Markgefiae zu erblicken. Und zwar handelt es sich hier,
dhnlich wie bei den Rindenverédungen, nicht um einen plétzlichen VerschluB
des erkrankten Gefafles, sondern um eine partielle Verlegung des Lumens, woraus

Abb. 122. Arteriosklerose. .
Encephalitis subcorticalis chronica. Photogramm. (Nach einem Priparat von Alzheimer.)
h = Markherd.

eine verminderte Blutzufuhr und eine progressive Ernihrungsverschlechterung
des versorgten Gebietes resultiert. Wie bei der Rindenverédung kommt es auch
hier nicht oder nur selten zu Erweichungen, vielmehr nur zum Schwund der
nervosen Elemente, der Markscheiden und der Achsenzylinder, wihrend die
Glia erhalten bleibt und bald wuchert, bald wieder sich passiv verhilt. Die
Veranderungen treten in mehr oder minder scharf umschriebenen Herden auf,
die auch konfluieren kénnen. Je nach dem Grade des Parenchymschwundes
kénnen hier Ausfallherde und Lichtungsbezirke unterschieden werden. Der
Prozel3 betrifft bald nur wenige Windungen eines oder mehrerer Hirnlappen,
bald wieder das Marklager eines ganzen Lappens. Am haufigsten findet man
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die Atrophie im Hinterhaupts- und Schlafenlappen, das Hinter- und Unterhorn
sind dabei oft zu sackartigen Hohlen umgewandelt.

Alle die bisher geschilderten Formen der Hirnarteriosklerose hatten das
Gemeinsame, daB hier die arteriosklerotisch bedingten Verinderungen des
Nervengewebes herdartig angeordnet auftraten. Ganz anders bei der von Spiel-
meyer zuerst beschriebenen Varietat. Hier findet man iiberhaupt keine groberen
herdférmigen Gewebsschidigungen, nur diffuse Ganglienzellveriinderungen und
Gliawucherungen um die fibrotisch verinderten Gefalle. Auffallend treten auch
gequollene und stark verdickte Markfasern hervor, die sich im Abbau befinden;
an solchen Stellen findet man auch améboide Gliazellen. Die Erkrankung der
Rinde, speziell der Markfaserschwund, kann zu einer erheblichen Verodung
fithren (Spielmeyer).

Diese von Spielmeyer beschriebene Form der Hirnarteriosklerose er-
scheint mir sehr interessant. Ich habe #ahnliche Bilder gesehen in Fallen, die
man klinisch als einfache senile Demenzen bezeichnen konnte und erblicke in
diesem Zusammentreffen klinischer seniler Demenz und anatomischer Arterio-
sklerose einen Hinweis mehr auf die Unzulissigkeit schematischer Riickbeziehung
klinischer Bilder auf anatomische Hirnverinderungen. Zwar kénnte der Einwand
erhoben werden, daB essich hierbei gar nicht um arteriosklerotisch bedingte, son-
dern um senil-regressive Verinderungen handle. Aber gegen eine solche Deutung
spricht einmal das Urteil eines so erfahrenen Forschers wie Spielmeyer und
dann das vollstindige Fehlen spezifischer senil-regressiver Verinderungen, als
welche senile Plaques und die Alzheimersche Fibrillenverinderung angesehen
werden miissen. Wir werden auf diese Frage noch bei der Besprechung der
senil-regressiven Veranderungen zuriickkommen.

Wir haben verschiedene Formen der Hirnarteriosklerose unterschieden,
doch darf man nicht erwarten, dieselben in Reinkultur allzu oft anzutreffen.
Gewohnlich findet man Mischformen, in denen die verschiedenen Veranderungen
nebeneinander gesehen werden. Noch komplizierter wird das Bild, wenn es sich
um ein Individuum jenseits des 7. Dezenniums handelt; dann treten noch senil-
regressive Veranderungen hinzu, mit denen wir uns nunmehr befassen werden.

Senile Demenz. Jede Beschiftigung mit senilen Vorgingen mull von der
Tatsache des Alterns ausgehen. Wir wissen, dal schon normalerweise mit fort-
schreitendem Alter die einzelnen Organe bestimmte Verinderungen aufzuweisen
pflegen, die in ihrem regelmaBigen Auftreten sozusagen als physiologisch empfunden
werden. Hierbei wollen wir ganz von dem Problem absehen, ob es sich bei diesen
Altersveranderungen lediglich um eine Abniitzung durch funktionelle Inanspruch-
nahme oder aber um eine Beeintrachtigung durch die mit dem Leben in einer
nicht idealen Umwelt notwendigerweise verkniipften, nicht vermeidbaren Schad-
lichkeiten handelt. Wie dem auch sei, die Tatsache des Alterns als solche bleibt
bestehen: es ist eine gesetzmillige Erscheinung — von der es allerdings Aus-
nahmen gibt —, daB mit dem fortschreitenden Alter im Organismus bzw. in den
einzelnen Organen Verinderungen bestimmter Art auftreten, die eine funktionelle
Minderwertigkeit des betreffenden Organs bedingen. Dies gilt wie fiir andere
Organe, so auch fiir das Gehirn. Untersucht man das Gehirn eines geistesgesunden
Greises, so findet man in den meisten Fillen Verinderungen, die als der Aus-
druck eines mangelhaften Stoffwechsels gelten kénnen. Zu den gewohnlichsten
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Abb. 123. Senile Demenz.
Ammonshorn. Bielschowsky-Paraffin. Mikrophotogramm.

gk = Zelle mit grobkorniger Degeneration; alz = Zellen mit Alzheimerscher Fibrillenverinderung.

Abb. 124. Senile Demenz.
Ammonshorn. Bielschowsky-Paraffin. Mikrophotogramm.
Beginnende Alzheimersche Fibrillenverianderung.
/ = stark silberimprignierte Fibrillen.
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Erscheinungen dieser Art gehort eine mehr oder weniger bedeutende Vermeh-
rung des fettigen Pigmentes in den Ganglienzellen. Auch die Gliaelemente und
die GefaBscheiden enthalten vermehrte Mengen teils fettiger, teils andersartiger
Stoffwechselprodukte. Handelt es sich um einen Greis im 9. oder 10. Dezennium,
dann findet man vereinzelt auch noch eigenartige, in ihrer chemischen Art
noch wenig bekannte Substanzen, die in bestimmten Bildungen, sog. senilen
Plaques, aufzutreten pflegen. Auch aus dem Gewebssaft mehr oder minder

Abb. 125. Senile Demenz.
Ammonshorn. Bielschowsky-Paraffin. Mikrophotogramm. Friihe Stadien der Alzheimerschen
Fibrillenverinderung.

reichlich niedergeschlagene Substanzen werden gefunden, bald in Form von
basisch oder basisch metachromatisch farbbaren Schollen, bald als sog. Amyloid-
kérperchen (Abb. 131). Die zelligen Elemente weisen allerlei Anzeichen einer
herabgesetzten Vitalitit auf, und zwar sowohl die nervosen Elemente; als auch
die Zellen der GefaSwinde. Inwieweit die Verinderungen bis zum Untergang
der nervésen Elemente fiihren kénnen, ist schwer zu sagen; der Ausfall einzelner
Zellen oder Fasern ist so gut wie nicht nachzuweisen. Auch eine evtl. vorhandene
diskrete Gliavermehrung ist nicht beweisend. Jedenfalls kommt es zu keiner
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hohergradigen Atrophie, die Abnahme des Gehirngewichtes gegeniiber dem
normalen Durchschnitt pflegt nur gering zu sein.

Die Befunde in den Gehirnen senil Dementer unterscheiden sich von den
soeben geschilderten Befunden bei geistesgesunden Greisen qualitativ nur
wenig (bei Geistesgesunden scheint die Alzheimersche Fibrillenerkrankung
nicht vorzukommen), das Krankhafte kommt in der quantitativen Steigerung
zum Ausdruck. So fillt das Gehirn des senil Dementen schon bei der Sektion
durch eine mehr oder minder hochgradige Atrophie auf; besonders stark sind
gewohnlich die Stirnlappen betroffen, in zweiter Linie die Scheitel- und Schlifen-
lappen, weniger die Zentralwindungen, am seltensten der Hinterhauptslappen.

Abb. 126. Alzheimersche Krankheit.
Bielschowsky. Mikrophotogramm.
alz = Zellen mit fortgeschrittener Alzheimerschen Fibrillenverinderung; pl = Plaque.

In atypischen Fillen, von denen noch die Rede sein wird, kann ein einziger
Lappen von der Atrophie betroffen sein, und zwar mit Vorliebe der linke Schlafen-
lappen. Die weichen Hirnhdute pflegen iiber den atrophischen Abschnitten
miBig verdickt und getriibt zu sein, wihrend die Dura mater bald verdickt,
bald wieder auffallend diinn erscheint. Die Basisgefifie sind in den meisten
Fiallen mehr oder weniger stark atherosklerotisch verindert, doch begegnet
man nicht so selten Fiallen, wo die GefiBe nichts Abnormes aufweisen.
Mikroskopisch erweisen sich die nervésen Elemente in diffuser Weise
verandert. Die Ganglienzellen enthalten enorme Mengen fettigen Pigmentes,
das haufig den ganzen Zelleib erfiillt, den Kern zur Seite dringt, auch in den
Spitzenfortsitzen eine Strecke weit zu sehen ist. Hiufig sind die Zellen zugleich
geschrumpft, sklerosiert, eine Verinderung, die als fettige Sklerose bezeichnet
wird (Simchowicz). Auch andere Formen von Zellerkrankung werden gefunden,
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Rarefizierung, Verkalkung, staubformiger Zerfall, im Ammonshorn auch die
sog. grobkornige Degeneration (Alzheimer) (Abb. 123). In Fibrillenpriparaten
bemerkt man manchmal eine Fragmentierung der endozelluliren Fibrillen, oder
auch eine Quellung und Verklumpung (Bielschowsky und Brodmann);
meistens aber findet man im Zelleib iiberhaupt keine Fibrillen, sondern nur ein
spongioplasmatisches Netzwerk (réseau pigmentaire), in dessen Maschen das
fettige Pigment liegt. In ausgeprigten Fillen findet man in einzelnen oder auch
zahlreichen Zellen des Stirn- und Schlifenlappens, vor allem aber des Ammons-
hornes eine eigenartige Verinderung, die von Alzheimer als Fibrillenentartung
oder Fibrillenverinderung, von Bielschowsky als strihniger Zellproze3, von
O. Fischer als grobfaserige Fibrillenwucherung, von Spielmeyer als Alz-
heimersche Fibrillenerkrankung bezeichnet wird (Abb. 123). Es treten da in
der Zelle im Bielschowsky- Praparat fibrillenartige Strukturen besonders

Abb. 127. Alzheimersche Krankheit.
Fortgeschrittene Alzheimersche Fibrillenverinderung. Bielschowskys Silberimprignation.
Mikrophotogramme.

stark silberimpragniert hervor (Abb. 124 und 125); sie klumpen sich zusammen,
bilden breite Bander, Schlingen und Knduel. In vielen Zellen liegt der Kern
exzentrisch, als ob er herausgedringt wiirde; in anderen ist iiberhaupt kein
Kern zu sehen, die Zellkontur ist verloren gegangen, der impréignierte Knéuel
liegt frei im Gewebe. Seltener sieht man kompakte silberimprignierte Kugeln
(Abb. 126, 127, 128, 129 und 130).

Uber die Genese der Alzheimerschen Fibrillenerkrankung gehen die
Meinungen auseinander. Alzheimer und mit ihm die meisten Autoren sehen
in den eigenartigen Strukturen erkrankte Neurofibrillen, an denen sich ein noch
nicht niaher bekannter, stark argentophiler Stoff niedergeschlagen hat. Einzelne
Autoren haben sich fiir die gliose Natur dieser Fibrillen ausgesprochen (im-
prignierte perizellulare Gliakérbe, Lafora), O. Fischer hilt sie fiir neugebildete
Fibrillen nicht-nervéser Natur, ohne aber etwas N#aheres iiber ihre Genese aus-
sagen zu konnen. Der argentophile Stoff kann sich iibrigens auch an anderen
Strukturen niederschlagen, so an den gliésen perizelluliren Kérben (Achtdcarro),
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an fibrotischen Gefaflen (Bielschowsky), an amsboiden Gliazellen (Rio Hor-
tega). Ob die silberimprignierbare Substanz in den senilen Plaques mit dem
argentophilen Stoff der Fibrillen identisch ist, 146t sich bei der mangelhaften
Kenntnis der chemischen Natur dieser Substanzen schwer sagen.

Die Alzheimersche Fibrillenerkrankung kommt, wie gesagt, nur in
schweren Fillen seniler Demenz vor; Simchowicz hat sie unter 31 unter-
suchten Fillen 6mal gefunden, Spielmeyer unter 44 Fillen 10mal, davon
nur viermal in gréBerer Anzahl. Konstant und sehr reichlich ist sie in Fillen
der spiter zu besprechenden Alzheimerschen Krankheit zu finden. Die von
Cajal und seinen Schiilern bei der Lyssa und bei Winterschlifern beschriebenen
Fibrillenveranderungen sind von Alzheimer von der senilen Fibrillenentartung

Abb. 128. Beginnende Alzheimersche Fibrillenveranderung der Ganglienzellen. Zeichnung.
(Nach Alzheimer.)

unterschieden worden, da sie andere Farbreaktionen geben, so dal man die
Alzheimersche Fibrillenerkrankung als charakteristisch und pathognomonisch
fiir senile Erkrankungen, insbesondere fiir die Alzheimersche Krankheit an-
sehen darf.

Die Nervenfasern sind von dem senilen ProzeB ebenfalls betroffen. An
Markscheidenpriparaten findet man eine diffuse Lichtung der Markfasern, be-
sonders in der Tangentialschicht und auch in der supraradiiren Schicht. Nach
Moriyasu sind auch die extrazelluliren Fibrillengeflechte in diffuser Weise
gelichtet.

Dem Ausfall nerviser Elemente entsprechend findet man in senilen Ge-
hirnen ziemlich konstant eine Vermehrung der Glia. Vor allem ist die Ober-
flachenschicht sowohl der Pia als auch den Gefallen zu verstirkt; zum Unter-
schied von der Paralyse sind hier die Fasern fein und kurz (Abb. 131 und 132).
In den sog. Gliakammern liegen meist zahlreiche Amyloidkérperchen. Eine
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Faservermehrung ist auch noch in der Markleiste zu sehen, wihrend in den
iibrigen Schichten nur eine Proliferation von Gliakernen, besonders der kleinen

Abb. 129. Fortgeschrittene Alzheimersche Fibrillenveranderung der Ganglienzellen. Zeichnung.
(Nach Alzheimer.)

Abb. 130. Endzustand der Alzheimerschen Fibrillenverinderung der Ganglienzellen.
Zeichnung. (Nach Alzheimer.)

dunklen, festgestellt wird. In der tiefen Rinde pflegt auch eine Vermehrung
der Trabantzellen aufzufallen. Um die Gliakerne herum liegen zahlreiche lipoide

Klarfeld, Die Anatomie der Psychosen. 8
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Kornchen und Tropfchen; recht haufig sind auch regressive Erscheinungen an
den Kernen zu sehen.

Die Gefale sind, wie schon hervorgehoben, in den meisten Fillen mehr
oder weniger veridndert. Abgesehen von arteriosklerotischen bzw. senil-fibro-
tischen Verdnderungen, findet man regressive Erscheinungen an den Gefawand-
zellen, Pyknose, blasse Farbung, Verfettung, hier und da auch Intimawucherung.
Auf die besonders von Cerletti eingehend beschriebenen, anatomisch sehr
interessanten Langenveranderungen, Achsendrehungen, Schlingen, Konvolut- und
Gefallpaketbildungen kann hier nicht niher eingegangen werden. In den Gefa8-
scheiden liegen massenhaft Abbauprodukte.

Die Rindenarchitektonik pflegt nicht erheblich gestért zu sein. Doch
findet man, abgesehen von den vaskular bedingten ,,senilen Rindenverédungen*‘,

Abb. 131. Senile Demenz.
Verstirkung der glisen Oberflachenschicht. Heidenhain-v. Gieson. Mikrophotogramm.
a = Amyloidkérperchen.

stellenweise mehr diffuse Zellausfille (Abb. 133), die meist schichtweise, be-
sonders in der 2. und 3. Schicht, angeordnet erscheinen. DaB es sich hierbei um
keine Systemerkrankung handelt, wird im Abschnitt iiber die Dementia praecox
ausgefiihrt. In atypischen Féllen ist auch ein Status spongiosus der Rinde
beobachtet worden (O. Fischer), doch handelt es sich hierbei um Ausnahmen.

Daf} auch im Kleinhirn und im Riickenmark verschiedene mehr oder weniger
charakteristische Veranderungen gefunden werden, mége hier nur erwihnt sein.
Wie interessant sie auch fiir den Histopathologen sein mégen, fiir den Psychiater-
Anatomen kommen sie weniger in Betracht.

Wir haben uns fiir zuletzt die Besprechung jener Gebilde aufgespart, die
nach Ansicht der meisten Untersucher dem senilen Rindenbild sein charak-



Die Psychosen des Riickbildungs- und Greisenalters. 115

teristisches Geprage verleihen und das wichtigste Kriterium der Senilitit des

Gehirnes bilden sollen. Ich meine die senilen Plaques (Abb. 134 und 135).

Zuerst von Redlich an Karminpréparaten ge-

sehen, dann von Alzheimer, Léri, Miyake,

GierlichundHerxheimer,O.Fischer,Wada,

Perusini, Simchowicz u. a. beobachtet und

beschrieben, blieben sie bis in die neueste Zeit

ein Gegenstand lebhaften Interesses. Erst vor

kurzem hat ihnen ein japanisch-amerikanischer

Forscher, Uyematsu, eine sehr ausfihrliche

Studie gewidmet, in der alles Bekannte zusam-

mengestellt und unter Beriicksichtigung eigener

Untersuchungen kritisch erwogen wird. Wie wenig

noch das Wesen dieser Bildungen bekannt ist, be-

weist die grofle Anzahl der fiir sie von den Autoren

angewandten Bezeichnungen: miliare Sklerosen, _ Abb.132. Senile Demenz.

miliare Nekrosen, Gliarosetten, Plaques, senile gi]psel.fbrrqlges Hineinwuchern der
i > ’ ia in die Pia. Heidenhain-

Plaques, miliare Plaques, Redlich-Fischersche v. Gieson. Mikrophotogramm.

Abb. 133. Senile Demenz.
Stark gelichtete Rinde. Mikrophotogramm.

8*
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Plaques. Wohl am meisten hat sich die von der Alzheim erschen Schule gebrauchte
Bezeichnung, senile Plaques, eingebiirgert, insbesondere auch deshalb, weil sie
keine Voraussetzungen iiber die Genese des Gebildes enthalt. Threr Morphologie
nach sind die Plaques Gebilde wechselnder Grofie, bald schirfer in kugeliger Form
umgrenzt (Abb. 136), bald mehr diffus (Abb. 137), frei im Gewebe oder peri-
vaskular angeordnet liegend. Uyematsu hat mehrere Formen unterschieden:
sphirische Plaques, diffuse, perivaskuldre, mit oder ohne zentralen Kern, mit
und ohne kérnchenférmigen Inhalt. Wo sie spérlich vorkommen, sind sie meist
auf die mittleren Rindenschichten beschrinkt, bei zahlreicherem Auftreten
finden sie sich in der ganzen Rindenbreite, auch im Mark nahe der Rinde, seltener
im Innern des Markweifles. In bezug auf die territoriale Verteilung steht das

Abb. 134. Alzheimersche Krankheit.
Plaques. Levaditi. Mikrophotogramm.

Ammonshorn an erster Stelle; hier kommen die Plaques am konstantesten und
am zahlreichsten vor; auch erreichen sie hier die groften Dimensionen. Die
Stirnhirnrinde ist ebenfalls ein Pridilektionsort der Plaques, wihrend sie im
Hinterhauptslappen relativ selten vorkommen. Im Hirnstamm und im Klein-
hirn sind sie nicht allzu hiufig zu finden, meist nur in Fallen Alzheimerscher
Krankheit. Im Riickenmark hat sie Alzheimer einmal im Hinterhorn gesehen.

Uber die feinere Struktur und die Genese der Plaques gehen die Meinungen
ziemlich auseinander. Redlich hielt die Gebilde fiir Verdichtungen im
gliosen Gewebe (miliare Gliose), denen vermutlich ein Untergang nervésen Ge-
webes vorangegangen war. Alzheimer und seine Schule (Perusini, Simcho-
wicz) glauben an die Ablagerung abnormer Stoffwechselprodukte ins Gewebe,
um die herum sich dann Abrium- und Reaktionsvorginge abspielen. Der ,,zen-
trale Kern der Plaque wird von dem amorphen Stoffwechselprodukt gebildet,
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im ,,Hof* findet man gliogene Abriumzellen, Abbauprodukte, Gliafasern, die
von auBerhalb der Plaque befindlichen Spinnerzellen herkommen, protoplasma-

tische Gliastrukturen, endlich Achsenzylinderkolben. Spielmeyer vertritt

Abb. 135. Alzheimersche Krankheit.
Plaques. Levaditi. Mikrophotogramm.

Abb. 136. Alzheimersche Krankheit.
Plaque. Bielschowsky-Impréignation. Mikrophotogramm.

eine ahnliche Anschauung. Wada, Bonfiglio, Ciarla halten die Plaques fiir
miliare Nekrosen nervoser oder gligser Elemente mit Reaktionserscheinungen.
Ganz abweichende Anschauungen hat O. Fischer. Nach ihm besteht der Kern
der Plaque, die er Druse nennt, aus einer fadigen Masse, die in allen Fillen
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einen strahligen Aufbau von Fadchen zeigen soll. Um den Kern herum findet
man bei entwickelten Drusen — Fischer hat 8 verschiedene Entwicklungs-
stadien unterschieden — eigenartige Bildungen in Form von Osen, Schlingen,
Kolben, die sich gut mit Silber impréignieren und von Fischer als Regene-
rationserscheinungen an Achsenzylindern aufgefaBt werden. Urspriinglich hielt
Fischer die Plaques mit Riicksicht auf ihre seiner Ansicht nach konstante
Beziehung zu den GefaBen, sowie ihre Ahnlichkeit mit Streptotricheendrusen fiir
Mikroorganismenkolonien. Daher auch die Bezeichnung als Drusen. Aber alle
Zichtungsversuche Fischers mifllangen. Alzheimer stellte in Abrede, daf8
der Kern der Plaque immer eine Fadchenstruktur aufweisen sollte; nur hier
und da finde man einen Aufbau aus radiir gestellten Nadeln, die wie kristal-
linische Massen anmuten, wahrend in der Regel der Kern amorph erscheine.
Die Bildungen, die Fischer als Regenerationserscheinungen an den Achsen-
zylindern deutet, sind nach Alzheimer zum Teil der Ausdruck von Degene-
ration. Bielschowsky erblickt das Primére des Prozesses in einer morpho-
logischen und chemischen Verinderung der plasmatischen Glia. An den ver-
#nderten Stellen erfolgt die Ablagerung einer kristallinischen Masse unbekannter
Herkunft. Haben die Herde eine gewisse GroBe erreicht, dann werden sie von
der umgebenden Glia abgekapselt. Die Keulenbildungen sind als Degenerations-
produkte nervésen Ursprungs anzusehen, stehen aber mit der Entwicklung der
Plaque in keinem ursichlichen Zusammenhang, sondern sind auf die Einlagerung
einer fremdartigen Substanz zuriickzufithren. Auch Uyematsu erblickt das
Primére des Prozesses in der Verdickung des gliosen Reticulums, die als ein
Reaktionsvorgang auf die Degeneration ekto- und mesodermaler Strukturen auf-
rufassen sei. QGerade diese abnorme Art zu reagieren sei das charakteristische
Merkmal des senilen Prozesses.

Die chemische Natur der in den Plaques abgelagerten Substanzen ist eben-
falls Gegenstand zahlreicher Untersuchungen gewesen. Fischer hielt sie fiir
eiweillartige Stoffe, Ziveri fiir Kalk-Amyloidverbindungen, Marinesco und
Minea fiir Mono-aminophosphatide, Schénfeld. fiir Cholesterin-Glyzerinester.
Eine sichere Beantwortung der Frage ist aber keinem Autor gelungen.

Eine besonders groBe Rolle hat in der Literatur der senilen Prozesse die
Frage nach dem Vorkommen der Plaques gespielt. Es kann hier nicht auf die
verschiedenen Angaben und Kontroversen eingegangen werden. In summa
scheint es festzustehen, dafl Plaques vor allem bei senilen Psychosen bzw.
bei Alzheimerscher Krankheit, dann bei an anderen Geisteskrankheiten er-
krankten Greisen vorkommen. Auch bei geistesgesunden Greisen kommen sie
vor, jedoch nur in geringer Anzahl und nur in sehr hohem Alter (9., 10. De-
zennium). Ausnahmsweise wurden sie auch bei jiingeren, nicht an Alzheimer-
scher Krankheit leidenden Individuen gefunden, so von Alzheimer bei einem
31jiahrigen Tabiker; ich selbst habe Plaques bei einem 46jihrigen Epileptiker,
bei dem keine Fibrillenerkrankung bestand, gesehen. So weit liegen die Ver-
haltnisse einigermallen klar. Die Hauptschwierigkeit beginnt, sobald die Frage
aufgeworfen wird, ob denn in allen Fillen seniler Demenz die Plaques zu finden
sind oder aber nur bei einer bestimmten Gruppe. Die Schwierigkeit liegt vor
allem darin, da die klinische Einteilung der senilen Demenz von Schule zu
Schule, von Autor zu Autor variiert; oder aber die Namen bleiben dieselben,
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doch die damit verbundenen Begriffe variieren. Was Wernicke ,,Presbyo-
phrenie genannt hat, deckt sich nicht mit dem, was darunter Kraepelin,
Bleuler oder Gruhle verstehen, schon gar nicht mit O. Fischers ,,presbyo-
phrener Demenz®. Siggs ,,agitierte senile Demenz‘“ ist umfassender als Pres-
byophrenie. Bumke legt wenig Wert auf die Unterscheidung von Presbyo-
phrenie und einfacher seniler Demenz; klinisch sind seiner Ansicht nach die
Unterschiede nicht von prinzipieller Bedeutung, sondern lassen sich auf Ver-
schiedenheiten in dem Ausmaf der einzelnen psychopathologischen Komponenten
zuriickfiihren.

Ist es schon schwer, angesichts dieser schwankenden Systematik festzu-
stellen, ob die eine oder die andere klinische Form gesetzméBig mit einem Plaques-

Abb. 137. Alzheimersche Krankheit.
Diffuse Plaques im Ammonshorn. Levaditi. Mikrophotogramm.

befund einhergeht, so wichst noch die Schwierigkeit, wenn man sieht, dal} viele
Autoren, besonders die anatomisch orientierten, den Plaquesbefund zum Ein-
teilungsprinzip erheben und danach die klinische Systematik einrichten wollen.
Denn im Grunde genommen geht O. Fischer vom Plaquesbefund aus, fafft die
Falle mit Drusen zu einer besonderen Gruppe zusammen, erklirt dieselbe fiir
eine wohl charakterisierte Krankheitsform, die ,,Sphaerotrichia cerebri multi-
plex‘, und projiziert sie dann in die Klinik als eine besondere klinische Form,
die ,,presbyophrene Demenz“. Andere wieder wie Simchowicz, Spielmeyer,
Uyematsu erwihlen den Plaquesbefund zum Kriterium der senilen Demenz
iiberhaupt und scheiden alle ,,plaquesnegativen’ Fille aus dem Rahmen der
senilen Demenz aus. Die Verwirrung kommt daher, daf hier, auf dem Gebiete
der senilen Psychosen klinische und anatomische Gesichtspunkte durcheinander
gekommen sind, daB das In-Beziehung-Setzen Kklinischer und anatomischer
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Befunde allzu generell gehandhabt wird. Denn es gibt zweifellos Fille — wir haben
schon dariiber gesprochen —, wo klinisch die Diagnose einer senilen Demenz —
ob einfach oder agitiert, moge aus dem Spiel gelassen werden — gestellt wird
und anatomisch keine Plaques nachgewiesen werden koénnen. Nach Simcho-
wicz, Spielmeyer, Uyematsu sind diese Falle keine senile Demenz, aber
der Kliniker straubt sich dagegen und erklirt, sie von den anderen mit Plaques
nicht unterscheiden zu kénnen. Die Schwierigkeit wird aber sofort behoben,
wenn das Problem richtig formuliert wird. Es soll nicht gefragt werden, ob die
Plaques ein Kriterium der senilen Demenz, sondern ob sie ein notwendiges
Merkmal senil-regressiver Hirnverinderungen sind. Wird die Frage so gestellt,
dann 148t sich die Diskrepanz zwischen klinischen und anatomischen Befunden
vielleicht erkliren. ’

Dafl die Plaques die Ursache der Psychose wiren, behauptet niemand;
dagegen kann angenommen werden, daB der regressive ProzeB, der anatomisch
in der Bildung der Plaques zum Ausdruck kommt, auch die senile Demenz ver-
ursacht. Dem kann schwer widersprochen werden. Aber worin besteht denn
dieser regressive ProzeB, bzw. wie ist er anatomisch einzuschitzen? Wie Alz-
heimer und seine Schiiler dargelegt haben, ist er als eine quantitative Steigerung
des normalen Alterns anzusehen. Nun driickt sich aber das Altern des Gehirnes
nicht nur in der Bildung von Plaques aus, sondern viel regelmaBiger in anderen
Vorgéangen, wie Atrophie der nervisen Elemente, Gliavermehrung, GefaBver-
anderung usw. Erst bei sehr grofiler quantitativer Steigerung des Prozesses,
d. h. bei sehr alten Individuen, kommt es auch zur Plaquesbildung. In der
Regel liegt die zur Herbeifiihrung einer Psychose notwendige Steigerung des
senilen Prozesses oberhalb der Plaquesgrenze. Es ist aber denkbar, daf bei
bestimmt veranlagten Individuen oder unter bestimmten anderen, nicht niher
bekannten Bedingungen eine quantitative Steigerung des Alterns, die noch
nicht bis zur Plaquesbildung gelangt ist, dennoch schon imstande ist, die kli-
nischen Erscheinungen einer senilen Demenz hervorzubringen. Denn die ana-
tomische Grundlage der psychischen Defekte ist nicht in den Plaques, sondern
gerade in den anderen Veridnderungen der senilen Gehirne, in der Atrophie des
nervisen Gewebes zu suchen. Das Fehlen der Plaques allein wire demnach nicht
imstande, die klinische Diagnose einer senilen Demenz zu entkriften, wobei
aber die Schwierigkeit in der Abgrenzung eines solchen plaqueslosen senilen
Prozesses, insbesondere gegeniiber der Spielmeyerschen Form der Arterio-
sklerose, nicht verkannt werden darf. Dagegen bleibt es selbstverstindlich dem
Anatomen unbenommen, die ,,plaquespositiven* Fille zu einer Gruppe zusam-
menzufassen, der eine besondere anatomische Stellung eingerdumt wird.

Trotz diesen prinzipiellen Einwiéinden werden natiirlich in der Praxis senil-
regressive Prozesse vor allem an dem Vorkommen von Plaques, als dem am
meisten charakteristischen Merkmal erkannt. Ihr Fehlen mufl Zweifel an dem
senil-regressiven Charakter des fraglichen Prozesses erwecken und es bedarf
gewichtiger Griinde, wenn das Senile dennoch bejaht werden soll.

Picksche Hirnatrophie. Wir sagten, dafl in den meisten Fallen die senil-
regressiven Verdnderungen eine diffuse Verteilung unter Bevorzugung be-
stimmter Hirnabschnitte aufweisen. Nun kommt es aber vor, da von der
senilen Atrophie nur ein einziger Lappen, insbesondere der linke Schlifenlappen,
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ergriffen wird. XKlinisch treten in diesen Fillen Herderscheinungen in den
Vordergrund, wie sie sonst die Arteriosklerose kennzeichnen. A.Pick, der diese
relativ seltenen Fille als ,,umschriebene senile Hirnatrophie* beschrieben hat,
faBte sie als Analoga der Lissauerschen Form der Paralyse, d. h. als eine
atypische, besser herdartige Form des senilen Prozesses auf. Seine Fille sind
aber nicht mikroskopisch untersucht worden. Alzheimer, der zwei hierher
gehorige Fille histologisch analysiert hat, fand Verinderungen, die an die
iiblichen senil-regressiven zwar erinnern, sich aber mit ihnen nicht decken. Senile
Plaques waren nicht vorhanden, dagegen eine Fibrillenverinderung, die mit der
gewdhnlichen Alzheimerschen Fibrillenerkrankung nicht identisch, aber zweifel-
los verwandt ist (argentophile Kugeln). Daneben bestand spongitser Rinden-
schwund. Herdartige Verinderungen von der Art arteriosklerotischer waren
nicht nachzuweisen.

Pathogenetisch soll es sich in diesen Fillen nach Pick um eine durch funk-
tionelle Momente bedingte Atrophie handeln. Alzheimer ist dieser Anschauung
entgegengetreten und hat die Vermutung geduflert, daBl die Ursache der Atrophie
in einer mangelhaften Erndhrung des atrophierten Gebietes infolge schwerer
arteriosklerotischer Verinderung an einer gréferen, das ganze Gebiet versorgen-
den Arterie zu suchen sei. Mangels entsprechenden Materials ist das Problem
bis jetzt offen geblieben.

Alzheimersche Krankheit. Bei der Besprechung der senilen Veranderungen
ist wiederholt von der Alzheimerschen Krankheit die Rede gewesen. Alz-
heimer hat im Jahre 1906 einen Fall beschrieben, der anatomisch die typischen
senil-regressiven Veranderungen in hochster Ausprigung aufwies, sich klinisch
aber von der senilen Demenz dadurch unterschied, da§ die Erkrankung schon
im Prasenium aufgetreten war und rasch zu einer so hochgradigen Demenz
mit Herdsymptomen gefithrt hatte, wie sie bei der senilen Demenz nicht vor-
zukommen pflegt. Ein Schiiler Alzheimers, Perusini, hat bald darauf vier
hierher gehdrige Fille eingehend beschrieben. Auch eine Reihe anderer Autoren,
wie Bielschowsky, Fuller, Frey, Lafora, Sala, Ziveri u. m. a., haben
einschlagige Fialle veroffentlicht. Wie schon Alzheimer hervorgehoben hat,
weist der anatomische Befund in diesen Fillen nur eine enorme quantitative
Steigerung der senilregressiven Verinderungen auf: Plaques in sehr grofler
Anzahl, sehr reichlich die Alzheimersche Fibrillenerkrankung, starken Schwund
des nervosen Parenchyms. Nur die territoriale Anschwellung des Prozesses ist
etwas anders als bei den Senilen, da Scheitel- und Schlifenlappen oft stiarker
betroffen erscheinen als der Stirnlappen. Anatomisch sind demnach diese Falle
nach dem Vorgang von Alzheimer nur als eine atypische Form seniler Hirn-
atrophie aufzufassen. Demgegeniiber hat Kraepelin aus klinischen Er-
wigungen heraus eine besondere Krankheitsform statuiert, die er die Alz-
heimersche Krankheit nannte und von der senilen Demenz unterschied. Ob
mit Recht ist eine Frage, die, wie mit allem Nachdruck betont werden muBf,
nach klinischen und nicht nach anatomischen Prinzipien zu entscheiden ist.
Denn zwei klinisch verschiedene Psychosen konnen ja das gleiche anatomische
Substrat haben, dagegen durch andere als morphologisch zum Ausdruck ge-
langende Faktoren differenziert sein. Es ist dies schon einmal auseinander-
gesetzt worden.
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Damit wollen wir die Besprechung der Hirnbefunde bei Psychosen. des
Riickbildungs- und Greisenalters beschlieBen. Nicht als ob das Thema erschopft
ware. Es gibt eine Reihe von Fillen, in denen andersartige Befunde erhoben
wurden, so die von Spielme yer beschriebenen, andere, wie sie in Fillen sog.
Binswangerscher priseniler Demenz festgestellt wurden (ich habe einen wahr-
scheinlich hierher gehérigen Fall gesehen), Alzheimers und Nissls Befunde
in Fallen, die von Kraepelin als ,,Spatkatatonien” oder ,,Angstpsychosen‘
bezeichnet wurden, Ziveris, Oksalas Befunde bei ,,pernizitsen prisenilen
Psychosen®‘. Ich selbst habe eine Reihe von Fillen ,klimakterischer Psychosen®
(vgl.8.776 in Bumkes Lehrbuch) anatomisch untersucht und verschiedene,
schwer zu deutende Befunde erhoben. Aber in allen diesen Fillen handelt es
sich um nicht charakteristische, mehrdeutige Befunde, deren Besprechung in
der histopathologischen Spezialliteratur, nicht aber in einem Lehrbuch am
Platz ist. Hier geniige die Andeutung, daf} in einer spateren Darstellung die
Reihe der anatomisch fafibaren senilen und prasenilen Psychosen vielleicht viel
grofler sein wird. Auch auf die Besprechung der Parkinsonschen Krankheit
sowie der Huntingtonschen Chorea muf} ich verzichten, da hier die Probleme
noch viel zu sehr im Fluf} sind.

3. Die genuine (echte, idiopathische oder essentielle) Epilepsie.

Der urspriinglich nosologische Begriff der Epilepsie ist mit fortschreitender
Entwicklung unserer neurologischen Kenntnisse immer mehr zu einem sympto-
matologischen geworden. Man spricht von einem ,.epileptischen Symptomen-
komplex‘‘, der bei entsprechender ,,epileptischer Veranlagung oder auch ohne
sie durch verschiedene Faktoren ausgelost werden kann. Je nach Art des aus-
losenden Faktors unterscheidet man eine traumatische, eine grob-organische
(durch Herderkrankungen des Gehirns bedingte), eine toxische, eine chronisch-
infektiGse, eine arteriosklerotische, eine senile und noch manche andere Epi-
lepsien. Diesen ,,symptomatischen Epilepsien wird aber auch heute noch von
den meisten Psychiatern eine Gruppe von Féllen gegeniibergestellt, wo die
Epilepsie an und fir sich die Krankheit ausmachen soll und nicht blof} ein
Symptom darstellen: die ,,Krankheit Epilepsie’ gegeniiber dem ,,Symptom
Epilepsie”. Hier ist die HEpilepsie ,,essentiell”’, ,jidiopathisch®, man spricht in
diesen Fillen von echter oder genuiner Epilepsie. Anders als bei den sympto-
matischen Epilepsien ist hier sowohl die Atiologie als auch die Pathogenese
noch vollstindig dunkel, wenn man nicht die ,,Veranlagung‘‘ als eine ausreichende
Erklarung ansehen mag.

Bei der Unmoglichkeit, die ,,genuine® Epilepsie itiologisch oder patho-
genetisch zu charakterisieren, versuchte es die Psychiatrie mit einer rein kli-
nischen Begriffsbestimmung. Bumke geht von dem Standpunkt aus, daf es
eine in ithrem Wesen noch dunkle, in sich aber geschlossene Krankheitsgruppe
gibt, die wir vorlaufig unter dem Namen der genuinen Epilepsie zusammen-
fassen, und die sich in mannigfachen korperlichen und seelischen Zufillen sowie
haufig in ciner allméhlich fortschreitenden Umgestaltung der psychischen Per-
sonlichkeit duflert.
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Bei dieser Sachlage fiallt dem psychiatrischen Anatomen die Aufgabe zu,
erstens zu eruieren, ob in den vom Kliniker als genuine Epilepsie etikettierten
Fallen morphologisch greifbare Hirnbefunde erhoben werden; und zweitens, im
Falle, daB solche Befunde festgestellt werden, darzutun, wie dieselben zu werten
seien: als Ursache, als Korrelat oder als Folge der klinisch in Erscheinung tre-
tenden Vorginge oder endlich als in keiner oder nur in mittelbarer Beziehung
zur Epilepsie verbleibende Veranderung.

Ehe wir an unsere eigentliche Aufgabe schreiten, mochte ich mit einigen
Worten der Anatomie der symptomatischen Epilepsien gedenken: sie deckt
sich mit der Anatomie des ursichlichen Leidens. Das Spezifische aber daran,
dasjenige, das bewirkt, daB in dem einen Falle z. B. von Hirntumor epileptische
Krampfe auftreten, in einem anderen dagegen nicht, ist uns so gut wie un-
bekannt.

Nur auf eine Form der symptomatischen (grob-organischen) Epilepsie
wire besonders hinzuweisen. Ich meine die sog. ,,Idiotie mit Epilepsie®, die,
wenn sie mit psychischen Stérungen geringeren Grades einhergeht, zu diffe-
rentialdiagnostischen Erwigungen Anlal geben kann. Meist hat man es hierbei
mit encephalitischen Veranderungen zu tun, die grébere Zerstérungen des Hirn-
gewebes bewirkt haben und an den neurologischen Symptomen erkannt werden
konnen. Sehr grofle diagnostische Schwierigkeiten dagegen kénnen dem Kliniker
abortive Fille von tuberéser Sklerose bereiten, wie z. B. in einem von Jakob ver-
offentlichten Falle, wo im Leben auf genuine Epilepsie erkannt worden war.
Die anatomischen Veranderungen der encephalitischen Idiotie wie der tuberdsen
Sklerose haben wir im Abschnitt tiber die Idiotien behandelt.

In den meisten Fillen genuiner Epilepsie — in oben umschriebenem Sinne
— werden mehr oder weniger ausgepragte Veranderungen des Gehirns gefunden.
Prozentuale Zahlen lassen sich schwer geben: ich selbst verfiige nicht {iber ein
so grofles Material, daB ich mich in Prozenten ausdriicken diirfte, und die An-
gaben der Autoren sind bei der schwankenden Abgrenzung der genuinen Epi-
lepsie nicht gleichmaBig zu verwerten. Je nachdem die epileptische Demenz
als notwendiges oder entbehrliches Kriterium erklirt wird, erhdlt man hohere
oder kleinere Zahlen. Bei schwer dementen Epileptikern oder bei solchen, die
im Status verstorben sind, lassen sich fast immer morphologische Verinderungen
nachweisen.

Auf die bei der Sektion makroskopisch feststellbaren Verinderungen des
Schiadels (starkes Schiadeldach, auffallend groBle Kapazitat), der Hirnhdute
(Verdickung), des Gehirns (schmale Windungen, Atrophie, kleine Blutungen)
wollen wir nicht niher eingehen, da sie in keiner Weise charakteristisch sind.
Nur eine makroskopische Verinderung ist von Bedeutung.

Schon lange, besonders aber seit den Untersuchungen von Meynert ist
es bekannt, dal} bei Epilep'tikern sehr haufig das eine, seltener beide Ammons-
hérner verandert gefunden werden. Die Veranderung besteht in einer Atrophie
mit Sklerose, das verinderte Ammonshorn ist kleiner und hérter als das andere
"oder ein normales. Manchmal findet man eine Erweichung des einen Ammons-
hornes, es erscheint mir aber fraglich, ob diese Félle in den Rahmen der genuinen
Epilepsie hineingehoren. Die Haufigkeit der Ammonshornsklerose wurde von
verschiedenen Autoren verschieden geschitzt, seitdem aber die mikroskopische
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Untersuchung regelmiflig angeschlossen wird, findet man die charakteristische
Veranderung in etwa 50 bis 609, aller Fille (Bratz, Alzheimer, Turner).

Mikroskopisch stellt sich die Ammonshornverinderung als eine bald mehr
diffuse, bald nur auf ein umschriebenes Gebiet beschrinkte Atrophie der Pyra-
midenzellen des Ammonshornes (Abb. 138 und 139). Auch auf das Stratum
granulosum der Fascia dentata kann sich die Veréinderung erstrecken. Es handelt
sich um eine numerische Atrophie, d. h. dal} eine Anzahl von Zellen vollstindig
verschwunden ist, wihrend die erhaltenen in betroffenem Gebiete kleiner und
geschrumpft, sklerotisch erscheinen. Auch die Nervenfasern verfallen der Atro-
phie, insbesondere in dem von der Fascia dentata umschlossenen Gebiete, sowie
langs des Zellbandes. An Stelle der geschwundenen Nervenelemente findet sich

Abb. 138. Epilepsie.
Atrophie des Ammonshorns. Mikrophotogramm.

ein dichter Gliafaserfilz, der dem Ammonshorn jene bei der Sektion wahrnehm-
bare Harte verleiht. In manchen Fillen habe ich nur eine diskrete Atrophie
und Sklerose in dem von der Fascia dentata umschlossenen Gebiete finden
kénnen. Ob der Gliaersatz immer dem Parenchymausfall ganz parallel geht,
kann ich nicht sagen.

Die Ammonshornsklerose ist fiir die Epilepsie in keiner Weise pathc-
gnomonisch. Wie Bratz gefunden hat, weisen Paralytikergehirne in 259, der
Falle denselben Befund auf. Auch bei seniler Demenz kommt sie gelegentlich
vor. Wir wissen heute, dafl das Ammonshorn besonders empfindlich ist und
auf alle méglichen Schidlichkeiten reagiert.

Als ein weiterer einigermaflen charakteristischer Befund gilt die sog.
Chaslinsche Randgliose (Abb.140). Man versteht darunter die Entwick-
lung einer sehr stark verdickten glis-faserigen Oberflichenschicht in mehr
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Abb. 139. Epilepsie.
Ammonshornverddung. Mikrophotogramm.

Abb. 140. Epilepsie.
Randgliose. Toluidinblaupraparat. Mikrophotogramm.
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oder weniger ausgedehnten Rindenbezirken. Von dieser Oberflachenschicht
dringen zahlreiche Fasern von starkem Kaliber in die tieferen Rindenschichten,
wo sie sich zum Teil kreuzen und durchflechten. Auch im Mark und um die
Gefalle 146t sich eine Vermehrung der faserigen Glia feststellen. Die Gliazellen
in der Oberflichenzone weisen progressive (Kernvermehrung, Hypertrophie),
aber vor allem regressive (Kernschrumpfung, Verfettung) Verdnderungen auf.
In den tieferen Rindenschichten wie im Mark lassen sich Spinnenzellen nach-
weisen. Alzheimer hat darauf hingewiesen, dafl diese Gliawucherung die
Tendenz zeigt, sich in die normale Anordnung der Glia einzufiigen (isomorphe
Sklerose Storchs), und daraus den Schlufl gezogen, daf es sich um eine Ersatz-
wucherung fiir allmihlich zugrunde gegangenes Parenchym und nicht um eine
auf Entwicklungsstérung beruhende primire abnorme Bildung im Sinne von
Chaslin handle. Eine Stiitze fiir diese Anschauung von dem priméren Charakter
der nervosen Degeneration ist m. E. vor allem darin zu erblicken, dafl Erschei-
nungen von Zerfall nervosen Gewebes auch in solchen Gehirnen und an solchen
Stellen nachgewiesen werden kénnen, wo eine Gliose nicht besteht (besonders
bei epileptischem Status). Die Einfiigung in die normale Anordnung dagegen
scheint mir nicht absolut gegen eine Entwicklungsstérung zu sprechen, aufler
wenn es sich um Abgrenzung von der tuberdsen Sklerose handelt, bei der von
einer isomorphen Wucherung allerdings keine Rede sein kann.

Wie schon erwahnt, findet bei der genuinen Epilepsie ein mehr oder weniger
ausgedehnter Untergang nervioser Elemente statt, und zwar sowohl von Zellen
als auch von Fasern. Die Zellen, namentlich in den Pyramidenzellenschichten
(Volland), sind stellenweise zum Teil ganz geschwunden, zum Teil weisen sie
Entartungserscheinungen verschiedener Art auf. Von den Fasern erscheint die
Tangentialschicht am konstantesten und am stérksten betroffen, in zweiter
Linie das supraradiire Flechtwerk. Moriyasu hat einen Zerfall und Schwund
der intrazellularen und eine Lichtung der extrazelluliren Fibrillen, besonders
in der 1. und 2. Schicht gefunden; doch scheint dieser Befund nicht regelmiflig
zu sein, Alquier hat in vier Fillen keine diffuse Fibrillenverinderung fest-
stellen konnen.

Eine Bevorzugung bestimmter Hirnabschnitte kann — ausgenommen das
Ammonshorn — nicht nachgewiesen werden. Die Erkrankung betrifft meist
die ganze Rinde, wenn auch nicht selten in einzelnen Bezirken eine herdartige
Akzentuierung der Veranderungen gefunden werden kann. Ebensowenig besteht
eine charakteristische laminire Verteilung der Degenerationen; die Erkrankung
der Tangentialfasern kann nicht als solche gewertet werden, sie kommt bei zu
viel Prozessen verschiedener Genese vor.

Veranderungen des mesodermalen Gewebes spielen im anatomischen Bilde
der genuinen Epilepsie keine grofere Rolle, wenn auch nicht selten GefaBwand-
verdickung, leichte Wucherungserscheinungen, Mastzellen in den GefafBlscheiden
(Alzheimer), kleine Extravasate, hyaline Thromben gefunden werden. Auch
die Piaveranderungen kommen nicht in Betracht.

Bei Epileptikern, die im Status gestorben sind, findet man aufler den be-
schriebenen Veranderungen noch Anzeichen eines akuten Krankheitsvorganges.
Wieder war es Alzheimer, der darauf hingewiesen und die Verianderungen
einer préazisen Analyse unterzogen hat. Neben verschiedenartigen Versinde-
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ruhgen der Ganglienzellen findet man hier einen Zerfall feinster Achsenzylinder
(Alzheimer) und vor allem weitgehende Vorgéinge in der plasmatischen Glia,
Karyokinesen, Kernvermehrung, Hypertrophie, Améboidose. Auch Anzeichen
verstirkten Abbaus werden gefunden; die Glia und die Gefifle enthalten zu-
weilen betriachtliche Mengen von Abbauprodukten.

Vor nicht langer Zeit hat Spielmeyer u. a. auch beim Status epilepticus
einen sehr interessanten Vorgang in der Kleinhirnrinde feststellen kénnen. Es
handelte sich um eine fleckférmige Gliazellproliferation in der Molekularzone
der Kleinhirnrinde, die in ihrer Verdstelung an einen Strauch erinnerte und
von Spielmeyer auch als ,,Gliastrauchwerk” bezeichnet wurde (Abb. 141).
Wie Spielmeyer fand, ist diese Gliazellwucherung mit einem elektiven Ausfall

Abb. 141. Epilepsie.
Gliastrauchwerk. Mikrophotogramm.

der Purkinjezellen und ihrer Fortsitze in Verbindung zu bringen. Das ,,Glia-
strauchwerk®* ist uns ein sehr wertvoller Indikator fir das akute Anschwellen
eines chronisch-progressiven Prozesses, ist aber ebensowenig wie die {ibrigen
Befunde bei Status fiir die genuine Epilepsie charakteristisch (Spielmeyer
Sagel). Man findet das Gliastrauchwerk ebenso bei genuiner wie bei sympto.
matischer Epilepsie und bei Paralyse, wenn nur eine plétzliche akute Anschwel-
lung des Krankheitsprozesses stattgefunden hat.

Die Veranderungen, die wir bisher beschrieben haben, sind mit dem epilep-
tischen Krankheitsproze in unmittelbare Verbindung zu bringen. Doch kann
nach allem, was wir insbesondere seit Alzheimer wissen, in ihnen nicht die
Ursache der klinischen Erkrankung erblickt werden. Die Erscheinungen von
Zerfall des nervosen Gewebes sind lediglich als das anatomische Korrelat der
klinisch in Erscheinung tretenden Vorgénge zu werten, wobei wir uns nicht



128 Im spiteren Leben erworbene oder manifest werdende Erkrankungen.

dariiber den Kopf zerbrechen wollen, wieweit wir in ihnen das anatomische
Korrelat der Anfalle oder des chronisch-progressiven, schleichenden, epileptischen
Prozesses zu erblicken haben. Die Gliose sehen wir nach dem Vorgange von
Alzheimer als eine Ersatzbildung an, wenn auch nicht iibersehen werden darf,
daB} es manchmal den Anschein hat, als ob die Ersatzwucherung weit iiber das
Ziel geschossen sei. Jakob meint, dal diese ungewdhnlich starke Proliferations-
tendenz ihren tiefsten Keim in Differenzierungsstérungen habe, die das Glia-
gewebe befahigen, in abnormer Weise auf Reize des spateren Lebens zu reagieren.
So wire nach dieser Anschauung die Gliawucherung als solche sekundir durch
Parenchymuntergang bedingt, ihr Ausma dagegen durch konstitutionelle
Momente bestimmt. Diese Korrektur #ndert nichts an der Grundanschauung
Alzheimers, denn auch Jakob glaubt nicht an die Chaslinsche Hypothese
einer priméaren Gliawucherung, der das nervése Gewebe zum Opfer fallt und
die die Ursache der Epilepsie bildet. Ebensowenig ist dies die Ansicht von
Bielschowsky, welcher den Fallen, in denen er eine blastomatése Tendenz
der Glia annehmen zu miissen glaubt, eine Mittelstellung zwischen genuiner
Epilepsie und den Entwicklungsstérungen mit blastomatoser Tendenz einrdumt.
Eines steht also fiir uns fest: die Ursache der genuinen Epilepsie ist in diesen
Veranderungen nicht zu erblicken. Wohl kann der Ausfall an Nervengewebe
fiir die hohergradige, ,,massive” Demenz des alten Epileptikers verantwortlich
gemacht werden; aber diese ,,sekundiare“ Demenz scheint mir der charak-
teristischen epileptischen Charakterveranderung sozusagen aufgepfropft zu sein
und mit dem eigentlichen Krankheitsprozef nur mittelbar zusammenzuhéngen.

Unsicher ist man in der Beurteilung der Ammonshornsklerose. Nur in
der Ansicht, daB es sich nicht um die Ursache der Erkrankung handelt, ist man
sich einig. Dagegen betrachten sie die einen als einen Spezialfall der Chaslin-
schen Sklerose, Alzheimer spricht von einer Nebenerscheinung der epilep-
tischen Degeneration und eine Anzahl von Autoren zihlt sie zu der nun zu be-
schreibenden Gruppe von Verinderungen.

Denn &dhnlich wie bei Dementia-praecox-Kranken findet man auch bei
Epileptikern gar nicht selten noch eine Reihe von andersartigen Verinderungen,
die mit der Krankheit nur indirekt zusammenhingen. Schon Roncoroni,
Bevan Lewis, Turner haben auf das haufige Vorkommen von Entwicklungs-
storungen der Rinde bei Epileptikern hingewiesen. Alzheimer hat in seinem
Referat eine Gruppe von ,,Epilepsien neben Entwicklungshemmungen‘ unter-
schieden, er scheint aber darunter nur die héhergradigen Entwicklungsstérungen
verstanden zu haben (Status verrucosus deformis, tuberése Sklerose). Diese
Falle werden nach dem Vorgange Alzheimers nicht mehr zur genuinen Epi-
lepsie gerechnet, sondern als ,,grob-organische etiquettiert!). Wir haben es
schon einmal besprochen. Aber nicht um diese schon makroskopisch wahr-
nehmbaren Entwicklungsstérungen hoheren Grades handelt es sich. Wie Turner,
Ranke, Alzheimer, Jakob, Wohlwill, Gerstmann, Pollak u. a. zeigten,
findet man bei Epileptikern Rindenanomalien ganz feiner Art, in denen un-
moglich die Ursache der Erkrankung erblickt werden kann. Mir persénlich
erscheint es iibrigens auch fiir die Entwicklungsstorungen héheren Grades ziem-

1) Vgl. Jakob: Zur Pathologie der Epilepsie. Z.f.d.g. N.u.P. 23. 1. 1914.
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lich unwahrscheinlich, daB sie einen dauernd fortschreitenden ProzeB, wie die
Epilepsie, verursachen. Nur bei der tuberdsen Sklerose liegen die Dinge anders,
da es sich hier nicht um einen abgeschlossenen Zustand, sondern um einen
zweifellos noch fortschreitenden Prozefl auf Grund einer Entwicklungsstérung
handelt, wie dies im Abschnitt iiber die tuberése Sklerose dargelegt wurde.
Die ,,Epilepsie bei Entwicklungshemmungen® ist — soweit psychische Stérungen
in Frage kommen — eben als ,,Jdiotie mit Epilepsie” aufzufassen, d. h. es
handelt sich dort, um uns anatomisch auszudriicken, um eine Aplasie der Psyche
und nicht um eine Atrophie, wie bei der genuinen Epilepsie. Womit natiirlich

) Abb. 142. Epilepsie.
Cajalsche Zellen im Molekularsaum. Mikrophotogramm.

nicht gesagt werden soll, daB es sich um keimbedingte Anomalien handelt; wir
wissen ja, daB Aplasien auch durch fotale Schiadigungen bedingt sein konnen,
sofern dieselben nur in einem geniigend frithen Entwicklungsstadium eingewirkt
haben. :

Von den feinen Entwicklungsstérungen, die bei Epileptikern vorkommen,
ist die Persistenz der sog. Cajalschen Fotalzellen im Molekularsaume der Rinde
wohl am bekanntesten (Abb. 142, 143 und 144). Ranke hat zuerst auf diesen
Befund hingewiesen und ihn als einen anatomischen Anhaltspunkt dafiir be-
trachtet, ,,dall wir es bei der ,,genuinen Epilepsie’* mit einem ProzeB zu tun
haben, welcher sich auf dem Boden einer besonderen Disposition, d. h. einer
fotalen Schiadigung des Gehirns entwickelt“. Fast alle spiteren Untersucher

Klarfeld, Die Anatomie der Psychosen. 9
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haben die Befunde Rankes bestitigt, so Alzheimer, Jakob, Gerstmann,
Pollak u. a. Gerstmann hat sie vorzugsweise in den Zentralwindungen und
im Stirnhirn gefunden. Naheres iiber Cajalsche Zellen findet man im Abschnitt
iiber die ldiotien.

Eine andere nicht seltene Entwicklungsstérung besteht in der unscharfen
Abgrenzung der normalerweise zellfreien ersten von der zweiten Rinden-
schicht, dann im Vorkommen sog. Markzellen. Weiter findet man eine mangel-
hafte Orientierung der Ganglienzellen, Vorkommen embryonaler Zell-
formen, auffallender Zellanhiufungen wie der von Gerstmann beschriebenen

Abb. 143. Enpilepsie.
Cajalsche Zellen im Molekularsaum. Mikrophotogramm,

»glomerulésen Bildungen®. GewiB hat Wohlwill recht, wenn er betont,
daB Cajalsche Zellen, ebenso wie ,,Markzellen®, auch bei Individuen gefunden
werden, die durchaus keinen Anhalt fiir eine mangelhafte Entwicklung geboten
haben. Aber erstens handelt es sich bei den letzteren meist um vereinzelte Be-
funde, und dann ist es nicht gesagt, daB klinisch normale Individuen nicht
auch leichte anatomische Anomalien aufweisen konnen, Anomalien, die an und
fiir sich noch keine Erkrankung bedeuten, vielleicht nur eine erhohte Dis-
position zur Erkrankung anzeigen. Auch bei den Epileptikern werden ja die
Entwicklungsstérungen nicht in direkte Beziehung zur Krankheit gebracht,
sondern nur als ein Hinweis auf die unvollkommene Entwicklung des Gehirns
gewertet, die moglicherweise die Entstehung der Krankheit Epilepsie begiinstigt
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oder ermdglicht. Ebenso wie sie unter anderen uns unbekannten Bedingungen
eventuell die Entstehung der Dementia praecox ermdoglicht.

Damit sind wir bei dem Problem der Pathogenese der genuinen Epilepsie
angelangt, das nicht mehr in den Rahmen unserer Darstellung hineingehért.
Nur zu der heute so aktuellen Frage nach dem endokrinen Ursprung der Er-
krankung mdéchte ich einige Worte sagen. Entscheidende Beweise fiir die Rich-
tigkeit dieser Anschauung sind meines Wissens bisher nicht beigebracht worden.
Insbesondere haben die uns hier vor allem interessierenden anatomischen
Untersuchungen der Blutdriisen, wie sie von Claude und Schmiergeld, Vol-
land, Borberg, Fauser und Heddaeus, L. Marchand u. m. a. ausgefiihrt
wurden, keinerlei kennzeichnende Befunde zutage geférdert. Inwieweit auf

Abb. 144. Epilepsie.
Cajalsche Zelle im Molekularsaum. Mikrophotogramm.

dem Wege chemischer Forschung wichtige Ergebnisse erzielt worden sind, ent-
zieht sich meiner Beurteilung, doch scheint man hier noch zu keinem abschlie-
Benden Urteil gelangt zu sein.

Wenn wir zum Schlufl unsere anatomischen Erkenntnisse kurz zusammen-
fassen wollen, so miissen wir sagen: in den meisten Fillen, die vom Kliniker
als genuine Epilepsie bezeichnet werden, finden wir Gehirnveréinderungen, die
einigermallen charakteristisch sind und eine anatomische Wahrschéinlichkeits-
diagnose gestatten. Doch ist in diesen Verinderungen nicht die Ursache der
klinischen Erkrankung zu erblicken, sondern teils das anatomische Korrelat,
teils die Folge der klinisch in Erscheinung tretenden Vorgéinge. Daneben findet
man eine Reihe von Veriinderungen, die zu der Erkrankung in keiner direkten
Beziehung verbleiben, nur eine morphologisch abnorme konstitutionelle Be-
schaffenheit des Gehirns zum Ausdruck bringen. Wenn auch nicht geniigend

9*
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berechtigt, wird doch oft aus der morphologischen Anomalie der Schluf auf
eine biologische Minderwertigkeit gezogen und eine durch Entwicklungsstérungen
stigmatisierte erhohte Disposition zu pathologischen Vorgingen angenommen.
Ich betone es aber nochmals: nicht als die Ursache der krankhaften ,,Veran-
lagung® werden die morphologischen Entwicklungsstérungen angesehen (auch
nicht von Obersteiner und seiner Schule), sondern héchstens als ein Indikator,
als ein ,,Stigma* der Minderwertigkeit, wenn wir uns dieses verbrauchten Aus-

Abb. 145. Dementia praecox.
Zellerkrankung von ,,chronischem‘ Typus. Mikrophotogramm.

druckes bedienen wollen. Wo die Quellen dieser Minderwertigkeit zu suchen
sind, mége bei Bumke nachgesehen werden.

4. Dementia praecox.

Die Darstellung der pathologischen Anatomie der Dementia praecox bedarf
einiger einleitender Bemerkungen. Die Unsicherheit, die in der klinischen Psych-
iatrie in bezug auf die Begriffsbestimmung und die Abgrenzung dieser Krank-
heitsform oder dieser Krankheitsformen herrscht, macht es natiirlich auch dem
Anatomen unmoglich, die Grenzen des Untersuchungsgebietes priazise abzu-
stecken. Je nachdem der Begriff der Dementia praecox weiter oder enger gefal3t
wird, erscheint auch das anatomische Bild wechselnd oder mehr einheitlich.
So ist es unmdoglich, von einer Anatomie der Dementia praecox schlechthin zu
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Abb. 146. Dementia praecox.
Zellerkrankung von ,,chronischem* Typus. Mikrophotogramm.

Abb. 147. Dementia praecox.
,»Schwere® Zellerkrankung. Mikrophotogramm.
Z = erkrankte Zelle.
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sprechen; man muB}, ehe an die Darstellung geschritten wird, vorerst das Gebiet
umgrenzen und bestimmen, welche Krankheitsfille der Untersuchung zugrunde
zu legen sind. In diesem Buche sind unter der pathologischen Anatomie der
Dementia praecox die Hirnbefunde in jenen Fillen zu verstehen, die theoretisch
unter den Begriff der ProzeBpsychose fallen und praktisch von jedem deutschen
Irrenarzt als ,,Dementia praecox” etikettiert wiirden. Unsere Darstellung

Abb. 148. Dementia praecox.
Mikrophotogramm:.
a = fleckformiger Ausfall in den tiefen Rindenschichten.

stiitzt sich also auf sog. ,,sichere Fille, d. h. auf solche, wo die Krankheit lange
genug gedauert hat, um eine praktisch sichere Diagnose zu erlauben.

Bei einer solchen Auswahl des Materials kann man sagen, daBl in allen
Fallen von Dementia praecox mehr oder weniger ausgepriagte Hirnveréinderungen
mikroskopischer Art gefunden werden. Makroskopische Sektionsbefunde sind
im allgemeinen recht selten und sind, wo man sie findet, nicht mit der Dementia
praecox in Zusammenhang zu bringen, sondern als Komplikationen oder kon-
stitutionelle Anomalien zu werten. So findet man bei alten Insassen der Irren-
anstalten nicht selten Verwachsungen und Verdickungen der Gehirnbiute,
Atrophie einzelner Windungsziige, Verschmilerung der GroShirnrinde; doch
handelt es sich hierbei um die Folge komplizierender seniler Vorginge und nicht
um den anatomischen Ausdruck der Dementia praecox. In einigen Féllen wurde
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eine halbseitige oder totale Atrophie des Kleinhirns beobachtet (Klippel und
Lhermitte, Claude), dann wieder Asymmetrien der Hemisphéren oder Ano-
malien der Oberflicherigliederung (Mondio, Zingerle); zweifellos hatte man
-es hier mit Entwicklungsstérungen zu tun, wie sie in geringerer Auspragung
bei Dementia praecox keine Ausnahme bilden. Wir kommen auf die Befunde
spater noch einmal zuriick.

Die Hirnveranderungen der Dementia praecox sind, wie gesagt, aus-
schlieBlich mikroskopischer Art. Betroffen erscheint einzig und allein das ekto-

Abb. 149. Dementia praecox.
Gliawucherung in der Oberflichenzone. Toluidinblaupriaparat. Mikrophotogramm.

dermale Gewebe, wihrend das mesodermale nur indirekt, im Sinne von Ab-
raumtitigkeit beteiligt sein kann. Es fehlt also jedes Anzeichen eines entziind-
lichen Vorganges; wir haben es bei der Dementia praecox mit einem rein-dege-
nerativen Proze$ zu tun.

Das ektodermale Gewebe ist in seinen beiden Bestandteilen, dem nervésen
und dem gliésen, betroffen. Von den mnervisen Elementen sind die Zellen
konstanter und ausgesprochener verindert als die Fasern. Uber die Art der
Zellerkrankung ist nichts besonderes zu sagen, wir wissen ja, dafl es — mit
wenigen Ausnahmen — fiir bestimmte Krankheiten charakteristische Zellver-
anderungen nicht gibt. So findet man auch die verschiedensten Typen der
Zellerkrankung wieder, wenn auch in den einzelnen Féllen bald der eine, bald
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der andere Typus zu iiberwiegen pflegt. Besonders hiufig begegnet man der
Zellschrumpfung bzw. der Zellsklerose (Abb. 145 und 146), dann der Zellverfet-
tung (wabige Entartung) oder einer Kombination beider Formen (lipoide Skle-
rose); aber auch andere Nisslsche Typen kommen vor, die akute und die schwere
Zellerkrankung, die Vakuolisation, die Inkrustation, der Zellschwund (Abb. 147).
RegelmaBig ist auch eine Anzahl von Elementen dem vollstindigen Untergang
verfallen und ohne Spur verschwunden. In jedem #lteren Falle findet man
sichere Zellausfille, teils in Form umschriebener Flecke, teils als diffuse Lich-
tungen (Abb. 148). Allerdings ist die Feststellung von Ausfillen geringeren
Grades sehr schwer und erfordert eine groffe Erfahrung und Vertrautheit mit
dem zytoarchitektonischen Aufbau der Rinde.

Mit den Zellausfallen sind auch Stérungen in der Schichtenanordnung ver-
bunden, die allerdings nie einen so hohen Grad erreichen, wie bei der Paralyse.
Man sieht nicht selten, dall die Zellen einer Schicht die normale Orientierung
verloren haben und ihre Spitzenfortsitze anstatt gleichmiBig zur Oberfliche
nach allen Richtungen aussenden.

Die intrazelluliren Neurofibrillen sind in schwereren Fillen stets ver-
dndert: man findet Quellung, Verklebung, Verklumpung, Fragmentierung und.
Zerfall. Dagegen kommt es bei weniger fortgeschrittenen Fillen vor, daB, wih-
rend das Nisslbild erhebliche Zellverinderungen aufweist, die Neurofibrillen
nicht nachweisbar erkrankt erscheinen. Offenbar sind die Fibrillen widerstands-
fahiger als die anderen zelluliren Strukturen und leiden sichtbar erst bei einer
héheren Intensitéat des Prozesses.

Von groBer, wenn auch zurzeit nicht abschitzbarer Bedeutung ist die
Frage nach der territorialen und lamindren Verteilung der Zellerkrankung,
insbesondere der definitiven Zellausfille. In bezug auf die territoriale Ver-
teilung scheint das Stirnhirn am konstantesten und meist auch am stiarksten
betroffen zu sein, doch kann von einer elektiven Erkrankung des Stirnhirns
keine Rede sein. Man findet Zellverinderungen und Zellausfille in allen Ge-
bieten der GroBhirnrinde, wenn auch vielleicht in verschiedener Ausprigung.
Aber nicht nur die Rinde, auch die subkortikalen Ganglien, die Briicke, das
Kleinhirn, das Riickenmark sind mehr oder weniger regelmiBig, mehr oder
weniger stark erkrankt.

Das Problem der lamin#ren Lokalisation ist wiederholt der Gegenstand
eingehender Untersuchungen gewesen, bedarf aber noch weiterer Klarung. Man
findet Zellausfille zweifellos in allen Rindenschichten, doch scheinen einzelne
Schichten, insbesondere die 2. und 3., vielleicht auch die 5., haufiger und stéirker
betroffen als die iibrigen. Meiner Ansicht nach ist diese stirkere Beteiligung
einzelner Schichten nicht auf die Besonderheiten des Krankheitsprozesses,
sondern auf die Strukturverhaltnisse der Rinde zuriickzufithren. Man ist nach
dem heutigen Stand unseres Wissens nicht berechtigt, von einer systematischen
Schichtenerkrankung zu sprechen und erst recht nicht pathophysiologische
Spekulationen daran zu kniipfen. Bei der Dementia praecox sind alle Rinden-
schichten erkrankt, mit stirkerer Beteiligung einzelner Schichten, ohne daB von
einer systematisch-elektiven Bevorzugung die Rede sein kénnte.

Im Vergleich mit den Zellen sind die Nervenfasern in viel geringerem
Grade und viel weniger konstant ergriffen, immerhin findet man in fortgeschrit-
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tenen Fillen eine Lichtung der Markfasern in der Tangentialfaserschicht, in
der radisiren Strahlung und besonders im supraradiiren Flechtwerk. In frischen
Fallen dagegen pflegen die Fasern intakt zu sein. Die Fibrillenmethoden ergeben
dhnliche Bilder.

Ein besonderes Interesse hat man seit jeher den Verinderungen des gliésen
Gewebes bei der Dementia praecox entgegengebracht. Aus den zahlreichen
Forschungen auf diesem Gebiete hat sich die Erkenntnis herauskristallisiert,

Abb. 150. Dementia praecox.
Mikrophotogramm.
a = amdoboide Gliazellen.

daB wohl in allen sicheren Fillen von Dementia praecox sowohl progressive als
auch regressive Verinderungen des Gliagewebes vorhanden sind (Abb. 149).
Entsprechend dem architektonischen Aufbau der Glia findet man in mittleren
Schichten der Rinde Verinderungen der plasmatischen Glia, Kernvermehrung,
Rasenbildung, Hypertrophie des Zelleibs, Vergréberung der Syncytiumbalken,
in der Molekularzone und in den tiefen Rindenschichten auch verstirkte Faser-
bildung. In manchen Fillen findet man im Bereich der Markleiste und der tiefen
Rindenschichten auch noch kleine herdartige Wucherungen plasmatischer Glia
(Alzheimer, Walter, Josephy).
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Neben den progressiven gehen immer mehr oder weniger ausgesprochene
regressive. Veranderungen der Glia einher, die sich im Verhalten des Kerns, in
der Beschaffenheit und im Kornchengehalt des Zellplasmas ausdriicken. Auf
eine besondere Degenerationsform der Gliazelle hat zuerst Eisath, dann vor
allem Alzheimer hingewiesen. Seit den meisterhaften Arbeiten Alzheimers
haben wir die sog. amoboide Umwandlung der Glia kennen gelernt (Abb. 150).
Es ist bekannt, dafl die améboide Umwandlung besonders in den akuten Fillen
von Dementia praecox, die unter dem Bilde der Katatonie verlaufen, eintritt.

'Abb. 151. Dementia praecox.
Cajalsche Zellen im Molekularsaum. Mikrophotogramm.

Es scheint aber, daB sie weniger mit dem Dementia praecox-ProzeB selbst zu-
sammenhingt, als eher mit dem in akut-letalen Fillen ihn komplizierenden
HirnschwellungsprozeB, sei es, daB es sich um Hirnschwellung im Sinne von
Reichardt handelt, sei es, daB8 ein Hirnédem vorliegt. Auf das sehr verwickelte
Problem der Hirnschwellung kann hier nicht naher eingegangen werden, es ist
von einer endgiiltigen Losung noch weit entfernt.

Ein besonderes Verhalten zeigt die Glia in den Rindenverédungsherden,
man vermifit hier die sonst den Ausfall von Nervenelementen kompensierende
Wucherung. Dieses Verhalten ist aber nicht nur dem Dementia praecox-ProzeB
eigentiimlich; wir sahen ja #hnliches auch in gewissen arteriosklerotischen und
luetischen Versdungen.
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In den tieferen Abschnitten des Zentralnervensystems verhilt sich die
Glia ahnlich wie in der Rinde." Auffallenderweise zeigt sie im Corpus striatum
die Tendenz, sehr groBe, helle, birnformige und gelappte Kerne zu produzieren;
ich habe diesen Befund in mehreren Fallen erhoben. Die Bedeutung dieses Be-
fundes ist mir noch nicht klar.

Endlich ist hervorzuheben, daf in allen Fillen von Dementia praecox mehr
oder weniger ausgesprochene Erscheinungen von Abbau des Nervengewebes

Abb. 152. Dementia praecox.
Cajalsche Zelle. Mikrophotogramm.

zu finden sind. Bei besonders starkem Abbau und daraus resultierender Uber-
fillung der GefaBscheiden mit Abbauprodukten kann es zu Wucherungserschei-
nungen an den Gefifwandelementen kommen; es handelt sich hier um eine
indirekte Folge des Dementia praecox-Prozesses.

Die Verianderungen, mit denen wir uns bisher beschiftigt haben, diirfen
wir mit einer recht groBen Wahrscheinlichkeit mit dem Krankheitsprozel der
Dementia praecox in Verbindung bringen. Nun findet man aber nicht selten
noch andere Abweichungen — abgesehen von komplizierenden Krankheitspro-
zessen —, die, obwohl nicht direkt zum anatomischen Bilde der Erkrankung ge-
hérend, dennoch in einer gewissen Beziehung zu ihm verbleiben. Ich meine die
nicht so selten im Gehirne der Dementia praecox-Kranken festzustellenden
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Entwicklungsstérungen. Meist handelt es sich hierbei um Anomalien feinerer Art,
Storungen im Aufbau der Rinde, Hemmungsbildungen aus relativ spiten Ent-
wicklungsphasen. So findet man nicht so selten persistierende Cajalsche Fotal--
zellen im Molekularsaume der Rinde (Abb. 151 und 152), auch eigenartige,
schlecht zu deutende Zellformen, endlich die von Gerstmann beschriebenen
»glomerulésen“ Bildungen, die sich als Anhiufungen von gewucherten Glia-
elementen und stark entarteten Ganglienzellen erweisen (Gerstmann). Wieder-:
holt wurden auch Entwicklungsstérungen im Aufbau des Kleinhirns beschrieben,
E.Schréder hat sich ganz besonders fiir das Vorkommen doppelkerniger Purkinje-
zellen bei Dementia praecox interessiert.

Wenn nun gefragt wird, ob eine anatomische Diagnose der Dementia
praecox mit Sicherheit gestellt werden kann, dann mu8 die Frage verneint wer-
den. Wohl kann man eine Wahrscheinlichkeitsdiagnose stellen, indem man
sich auf das Vorhandensein von Zellausfillen, glivsen Verinderungen und Ab-
bauerscheinungen bei Fehlen mesodermaler Verinderungen stiitzt. Mit der-
selben Sicherheit aber wie die Diagnose einer Paralyse, einer Hirnlues, einer
senilen Demenz, kann die anatomische Diagnose einer Dementia praecox nicht
aufrecht erhalten werden. Sie bleibt immer zweifelhaft.

Zum Schlul méchte ich noch kurz die Frage nach der Pathogenese der
Dementia praecox berithren. Zur Diskussion stehen drei Hypothesen: a) exogener
Ursprung, b) Erkrankung infolge endokriner Stérungen, ¢) abiotrophische Vor-
génge in fehlerhaft veranlagten Elementen, wobei gewohnlich die Mitwirkung
noch eines zweiten Faktors postuliert wird. Fiir einen exogenen Ursprung der
Dementia praecox fehlt zur Zeit jeder tatsichliche Beweis. Was iiber die tuber-
kulotoxische Genese der Dementia praecox geschrieben wurde, beruht zumeist
auf reiner Spekulation. Dafl Dementia praecox-Kranke haufig, ja haufiger als.
andere Geisteskranke (Low) an Tuberkulose leiden, beweist gar nichts, denn
wir wissen, daB ein Teil dieser Kranken konstitutionell asthenisch ist
(Kretschmer), und die Tuberkulose entwickelt sich bekanntlich mit Vorliebe
auf dem Boden einer asthenischen Konstitution. Eine kausale Beziehung lift
sich daher aus dem gleichzeitigen Vorkommen in keiner Weise erschlieBen.

Seit den serologischen Untersuchungen Fausers hat die Hypothese von
dem endokrinen oder ,humoralen Ursprung der Dementia praecox stark an
Boden gewonnen. Indessen haben alle einwandfreien anatomischen Unter-
suchungen der in Frage kommenden Blutdriisen keinen Anhaltspunkt fiir eine
solche Annahme ergeben. Fauser selbst, Borberg, Josephy, Witte haben
keine beweisenden Befunde erheben konnen. Nur F. Mott will eine primare
Atrophie der Zwischenzellen der Hoden bzw. der Primordialfollikel der Ovarien
festgestellt haben, die er in kausale Beziehung zur Dementia praecox bringt.
Eine unléngst erschienene, sehr exakte und eingehende Arbeit von Morse wider-
legt die Mottschen Anschauungen und fiihrt an der Hand von vergleichenden
Kontrolluntersuchungen den Beweis, daBl die bei Dementia praecox-Kranken
vorkommenden Veranderungen der Keimdriisen und der Hypophyse, auch der
Nebennieren, nichts mit der Psychose zu tun haben, sondern lediglich mit der
terminalen Erkrankung, der Kachexie oder der hiufig komplizierenden Tuber-
kulose zusammenhéngen. Die Anatomie spricht also gegen die endokrine Genese
der Dementia praecox.
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Und endlich die dritte Hypothese: abiotrophische Vorginge in fehlerhaft
veranlagten Elementen. Beweise konnten naturgemaB auch hier nicht bei-
gebracht werden, aber man berief sich auf das Vorkommen von Entwicklungs-
stérungen als Hinweis auf die abnorme Beschaffenheit des Gehirns. Nur scheint
mir der SchluB, daB eine abnorme morphologische Beschaffenheit — so feiner
Art, wie man dies bei der Dementia praecox findet! — auch eine pathologische
Disposition zur Erkrankung beweise, nicht geniigend berechtigt. Das Hinzu.-
treten eines zweiten pathologischen Faktors sollte nun die Erkrankung aus-
l6sen. Worin dieser zweite Faktor bestehen soll, wissen wir nicht. In mangel-
hafter Harmonisierung infolge prim#rer Atrophie der Zwischenzellen bzw. der
Primordialfollikel der Keimdriisen, meint F. Mott, der iibrigens in der fehler-
haften Anlage des Gehirns und der Atrophie der Keimdriisen koordinierte Er-
scheinungen erblickt. In exogenen Schidlichkeiten, insbesondere der Tuber-
kulose, erklarten Klippel und Lhermitte. Monakow und Kitabayashi
wieder suchen das pathogene Moment im Versagen der Plexus chorioidei, die
sie fiir ein Schutzorgan des Gehirns halten. Aber Saito konnte keinen Anhalts-
punkt fiir die Annahme einer Schutzfunktion der Plexus finden.

Wir sehen, keine der Hypothesen ist geniigend -gestiitzt, wenn auch die
dritte, die mit zwei Faktoren rechnet, am plausibelsten erscheint. Alles in allem,
die Pathogenese der Dementia praecox bleibt ein noch zu lésendes Problem.





